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Kikuchi hastaligi ve sistemik lupus eritematoz: Olgu sunumu

Kikuchi disease and systemic lupus erythematosus: a case report

Mustafa Ozmen, Nuri Nazif Altiner*, Fiisun Topcugil*, Murat Ermete**, Sakine Leyla Aslan*

izmir Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Romatoloji, *i¢ Hastaliklari, **Patoloji Klinigi, Izmir, Tiirkiye

Ozet

Kikuchi hastaligi (KH) ates, servikal lenfadenopati ve I6kopeni ile karakterize iyi huylu ve kendini sinirlayan nadir bir hastaliktir. Benzer klinik ve
histolojik 6zelliklere sahip olduklari icin KH'nin, tedavi ve prognozu tamamen farkli olan sistemik lupus eritematoz (SLE), tiberkUloz ve lenfoma
ile ayirici tanisi yapiimalidir. Ayrica nadir olarak KH ve SLE birlikte gorulebilir. Bu olgu sunumunda KH ve SLE tanilarini es zamanli almis olan bir
kadin hasta sunulmaktadir. (Tlrkderm 2014; 48: 47-50)

Anahtar Kelimeler: Kikuchi hastaligi, sistemik lupus eritematoz, lenfadenopati, romatizmal hastaliklar

Summary

Kikuchi disease (KD) is a rare, benign and self-limited condition characterized by fever, cervical lymphadenopathy and leukopenia. The
differential diagnosis of KD should include systemic lupus erythematosus (SLE), tuberculosis and lymphoma because of similar clinical and
histological features and entirely different treatment and prognosis. KD and SLE may present together. In this case report, we present a female
patient who was diagnosed with KD and SLE simultaneously. (Turkderm 2014; 48: 47-50)
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Bu yazida es zamanli SLE ve KH tanilari alan bir kadin olgu
sunulmaktadir.

Giris

Kikuchi hastaligi (KH) (Kikuchi-Fujimoto hastaligi veya
histiyositik nekrotizan lenfadenit olarak da bilinir) ilk olarak
1972 yilinda Japonya'da Kikuchi ve Fujimoto tarafindan
tanimlanmistir. Geng¢ kadinlar daha c¢ok etkilenmektedir.
Ates, servikal lenfadenopati ve I0kopeni karakteristik
ozellikleridir. Sebebi kesin bilinmeyen bu nadir hastalik
genellikle kendini sinirlayan ve iyi huylu bir durumdur.

Olgu

Yirmi yedi yasinda kadin hasta, 2 haftadir olan ates, ylz
ve gbvdede dokintl ve boyunda agdrili kitle sikayetleri
ile i¢ hastaliklar poliklinigine basvurdu ve i¢ hastaliklari

Kikuchi hastaligi siklikla tiberkiloz, lenfoma ve sistemik
lupus eritematoz (SLE) gibi bazi hastaliklar ile benzer klinik
ve histolojik Ozelliklere sahiptir. Nadir olarak SLE KH'ye
eslik eder. KH tanisi SLE tanisindan 6nce, es zamanl veya
sonradan konulabilir*>.

klinigine yatirildi. Yapilan fizik bakisinda 39 °C ates, yiz ve
govdede makdilopapuler dokintu tespit edildi (Resim 1 ve
2). Servikal, submandibular, aksiler ve inguinal bolgelerde
15-20 mm capinda agrisiz lenf nodlar bulundu. Nérolojik
sistem dahil diger sistem fizik baki bulgular olagan
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sinirlardaydi. Laboratuvar calismasinda artmis eritrosit sedimentasyon
hizi (48 mm/s), I6kopeni (1860/mm3), nétropeni (1110/mm3), anemi
(hemoglobin 10,9 g/dl), artmis laktat dehidrogenaz (460 U/L- normali
140-280) ve ferritin (371 ng/ml- normali 14-150) dizeyleri bulundu.
idrar sedimentinde 20-25 I6kosit, 5-6 eritrosit ve 8-10 grandiler silendir
vardi ve 24 saatlik idrarda protein ekskresyonu 464 mg idi. Kan ve
idrar kdlturlerinde Greme olmadi. HIV, CMV ve Epstein-Barr virls igin
yapilan serolojik testler negatifti. Periferik kan degerlendirmesinde
|6kopeni ve notropeni goruldid. Kemik iligi biyopsisinde sadece
hiperselllerite disinda 6zellik yoktu. Ekokardiyografik incelemede

Resim 1. Hastanin ylzlindeki eritematdz dokintiler

w.turkderm.org.tr

patolojik bulgu yoktu. Antinikleer antikor (ANA) 1/1000 titrede,
homojen ve graniler paternde pozitifti. Anti-dsDNA antikoru negatif
fakat anti-Sm antikoru pozitifti. C3 (69 mg/dL- normali 90-180) ve C4
(0 mg/dL- normali 10-40) dizeyleri cok dislktd. Deri lezyonundan
yapilan biyopsi SLE ile uyumluydu. Servikal lenf nodundan yapilan
ince igne aspirasyon biyopsisinde nekrotizan lenfadenit izlendi (Resim
3). Tanisal islemler devam ederken hastanin jeneralize tonik klonik
nobeti oldu. Kranial magnetik rezonans goérintlilemede patolojik
bulgu yoktu. EEG'de ise epileptiform anormalikler izlend.i.

Ates, lenfadenopati, nétropeni ve nekrotizan lenfadeniti gésteren
biyopsi ile KH tanisi konuldu. ANA ve anti-Sm antikor pozitfligi, idrar
bulgulari, distik kompleman diizeyleri, baska sebep olmadan ndbet
ve deri biyopsisi bulgulari ile ayni zamanda SLE tanisi konuldu. Bobrek
biyopsisi planlanmisti fakat hasta kabul etmedigi icin yapilamad.
Tedavi olarak ndrolojik ve bdbrek tutulumu olmasi nedeniyle aylik
pulse siklofosfamid ve vyiksek doz metilprednisolon baslandi.
Tedavinin Uclinct gliniinde ates dlsty ve besinci glnlnde lenf
nodlarinin  blydkligl geriledi. Hasta tedavisine (aylk pulse
siklofosfamid, tedricen azaltilan metilprednizolon, disik doz asetil
salisik asit) ayaktan devam etmek Uzere taburcu edildi.

Tartisma

Kikuchi hastaligi ates, lenfadenopati ve I6kopeni ile karakterize,2-3
dekattaki (7-75 yas, ortalama yas 28 yil) bireyleri etkileyen bir
hastaliktir. Kadin:erkek orani yaklasik 4:1'dir®. Hastalarin ¢ogu
uzak dogudan bildirilmistir fakat dinyadaki kesin bdlgesel dagilimi
bilinmemektedir*’.

Kikuchi hastaliginin etyolojisi bilinmemektedir. infeksiyéz ajanlara
karsi T hiicre ve histiyosit immun yaniti oldugu dislndlmektedir®.
Epstein-Barr virlis, sitomegalovirlis, varisella zoster virls, insan
herpes virls tip 6, HIV, yersinia enterokolitika ve toksoplazma gibi
pek ¢ok mikroorganizma suclanmistir®'3. Fakat bugiine kadar bu
konuda kesin kanit bulunamamistir. Genetik yatkinlik da 6nemli bir
rol oynayabilir'. Kubota ve ark. hastaligin akut fazinda yikselen
ve iyilesme déneminde normale dénen serum interferon-gamma ve
interldkin-6 dlzeyleri, Kato ve ark.'l ise "soluble" Fas ligand dlzeyleri
bildirmislerdir' .

En sik klinik yansima agrisiz veya hafif hassas olabilen ve siklikla atesin
eslik ettigi tek tarafli posterior servikal lenfadeopatidir. Lenf nodu

Resim 3. Nekrotik zeminde nukleer artiklar, imminoblastlar ve
lenfositler (HEX 480)
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tutulumu daha yaygin olabilir ve aksiller, mediastinal ve inguinal gibi
diger bolgelerdeki lenf nodlari tutulabilir. Nadir olarak splenomegali,
parotis blylmesi, deri dékintlsu, artralji, myalji, aseptik menenijit,
kemik iliginde hemofagositoz ve interstisyel akciger hastaligi goralr.
Lenf nodlari genellikle orta diizeyde biyimustir (1-2 ¢cm capinda)
fakat bazen daha buyik olabilir (<7 cm). Tipik olarak sert, dizgln
ylzeyli, ayri ayri ve mobildir. Lenf nodu biytimesine siklikla kiint veya
akut agri eslik eder.

Deri tutulumu KH olgularinin %30"unda gorllebilir. Deri lezyonlar
makuUlopapuler, kizamikgik veya ilag dokintlsli benzeri dokintd,
Urtiker veya yaygin eritem seklinde olabilir. Fakat patognomonik
degildirler™.

Laboratuvar  sonuglari  nonspesifiktir  ve  yikselmis eritrosit
sedimentasyon hizi, hafif lenfositoz ve notropenin eslik ettigi
I6kopeni, hafif karaciger fonksiyon testleri anormallikleri ve yiksek
serum laktik asit dehidrogenaz diizeylerini ierir®7:10.18.19,

Lenf nodlarinin histolojik degerlendirilmesi kesin tani icin gereklidir.
KH'nin kendini sinirlayan dogasina ragmen lenfoma gibi daha ciddi
hastaliklari dislamak icin biyopsi yapiimalidir. Eksizyonel biyopsi daha
cok oOnerilir, fakat son zamanlarda ince igne aspirasyon biyopsisinin
yeterli tanisal degerinin oldugu bildirilmistir?>2'. Bizim hastamizda
ince igne aspirasyon biyopsisi yapilarak tani konuldu.

Lenf nodu biyopsisinde morfolojik olarak karyoreksis ve nétrofilin
az oldugu nekrotizan lenfadenit gorilir. Karakteristik histopatolojik
bulgular; lenfoid doku yikimi, yamali fibrinoid nekroz odaklari,
nekrotik dokunun etrafinda kdplksu sitoplazmasi olan tash ylzik ve
kresent sekilli histiyositler, ¢esitli hiicrelerin (histiyosit, plazma hicresi,
immunobilast, klictk ve/veya dev lenfositler) karyoreksis ve apoptozis
artiklaridir. ilging olarak nekroza karsi notrofilik veya eozinofilik
reaksiyon yoktur. Bazi otdrlere gbre histiyositik proliferasyon
(grantlomattz inflamasyon olmadan plazmasitoid monosit, klglk
lenfositler, aktive T lenfositler ve plazma hucrelerinden olusur) tek
basina nekroza gdre daha karakteristiktir?>?*. Deri lezyonlarinin
histopatolojik incelemesi genellikle 16kositoklastik vaskdliti gésterir?.
Sistemik lupus eritematoz, tlberkiloz ve lenfomada da nekrotizan
lenfadenit gorilebildigi icin bu hastaliklar ayirici tanida akilda
tutulmalidir®®. Ayrica mikst bag dokusu hastaligi, Still hastaligi gibi
diger bazi otoimmiin romatolojik hastaliklar da KH ile iliskili olabilir?’.
Kikuchi hastaligi ile SLE arasinda iliski henlz tam olarak
anlasilamamistir. Prognoz ve tedavileri tamamen farkli oldugu icin
bu iki hastaligi ayirt etmek énemlidir. Fakat pek ¢ok ortak klinik ve
histolojik ©zellikleri (baslangi¢ yasi, kadin egemenlidi, jeneralize
lenfadenopati, eritematdz deri lezyonlari, ates, artralji, kilo kaybi ve
nekrotizan lenfadenit) oldugu icin bu her zaman kolay olmamaktadir.
Hatta KH'nin virlstn tetikledigi lenfositlerin neden oldugu SLE
benzeri otoimmiin bir durum oldugu ileri strllmistir?. SLE'ye ozel
antikorlar, hematoksilen cisimcikler ve lupus lenfadenitindeki vaskdlit
ayirici tani yapmaya yardimci olur’2%30,

Klglkardall ve ark.'nin yazdigi bir derlemede 244 Kikuchi hastasi
degerlendirilmistir®. Otuz iki hasta (%13) SLE ile iliskili bulunmustur:
18 (%56) hastada tanilar es zamanl, 6 (%19) hastada SLE tanis
daha sonra ve 4 (%12) hastada ise SLE tanisi daha énce konulmustur.
Dort (%12) hasta SLE kriterlerini karsilamamis ve inkomplet SLE
olarak kabul edilmistir. Baska bir derlemede Santana ve ark. SLE ve
KH birlikteligi olan 35 hasta bildirmislerdir®. Ortalama yas 29,1+8,98
yil (10-46) ve kadin:erkek orani 3,37:1'mis. SLE tanisi 7 hastada
(%20) KH tanisindan Once, 14 hastada (%40) es zamanl ve 14
hastada (%40) ise daha sonra konulmustur. KH tanisinin SLE tanisi
ile es zamanli veya daha sonra konuldugu hastalarda tedavi olarak
kortikosteroid ve hidroksiklorokin kullanma egiliminin belirgin oldugu

bildirilmistir. Diger taraftan KH tanisi daha 6nce konuldugunda
izole bir durum olarak distuntlmuis ve genellikle iyi huylu ve kendini
sinirlayan dogasi ve haftalar veya aylar icinde kendiliginden iyilesmesi
nedeniyle tedavisiz izlenmistir.

Sistemik lupus eritematozlu bir hastada lenf nodu blylmesi lupus
lenfadeniti, KH, tlberkiloz gibi infeksiyoz lenfadenit veya lenfomaya
bagl olabilir. SLE'li bir hastada lenfadenopati tespit edildiginde ince
igne aspirasyon biyopsisi yeterli tanisal dedere sahip olabilir, fakat
kesin karar verilemeyen kuskulu durumlarda eksizyonel biyopsi
yapilmali ve tecriibeli bir patolog tarafindan degerlendirilmelidir2'3'32,
Kikuchi hastaliginin etkili bir tedavisi yoktur. Fakat cogu hasta 1
ile 6 ay icerisinde kendiliginden iyilesir. Hastaligin tekrarlamasi
nadirdir*3. KH bazen 6limcdl olabilir; kardiyak yetmezlik, pulmoner
hemoraji, koagilopati ve multiorgan yetmezligine bagl &luimler
bildiriimistir>*3¢. Ciddi ve kalici semptomu olan hastalar kortikosteroid
tedavisinden belirgin fayda gérmusttr®’. Tekrarlayan KH olan bir olgu
hidroksiklorokin ile basarili olarak tedavi edilmistir®.

Sonug olarak tedavi ve prognozu tamamen farkli oldugu icin KH'nin,
SLE, tlberkiloz ve lenfoma gibi diger hastaliklar ile ayirici tanisi
yapiimalidir. SLE'nin KH'ye eslik edebildigi akilda tutulmalidir.

Cikar Catismasi Bildirimi

Yazarlar her hangi ¢ikar catismasi olmadigini bildirmektedir.
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