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Kikuchi — Fujimoto Hastahg ile Karisan Bir Sistemik Lupus
Eritematozus Olgusu
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OZET

Kikuchi- Fujimoto Hastalig1 (KFH) ya da histiositik nekrotizan lenfadenit klinik olarak en sik servikal lenfadenit ve yiiksek ates ile seyreden, siklikla
geng kadnlarda goriilen ve kendi kendini sinirlayabilen bir hastaliktir. Klinik ve histolojik agidan sistemik lupus eritematozus (SLE) ile benzer
ozellikler gosteren KFH ayni1 zamanda nadiren SLE ile birlikte seyredebilmektedir. Bu ¢alismada koltuk alt1 ve boyunda sislik, ates, kilo kaybi, eklem
agrilar1 ve yliziinde yara sikayeti ile hastaneye basvuran 36 yasinda bayan hasta KFH ontanisi ile yatirilip lenf nodu biyopsinin histopatolojik
incelemesinde SLE oldugu saptanandi. Olguyu her iki hastaligim ayirici tanisinin zorluguna dikkat ¢ekmek amaciyla yayinlamayi uygun bulduk.
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ABSTRACT

A Case of Systemic Lupus Erythematosus Mimicking Kikuchi-Fujimoto Disease

Kikuchi-Fujimoto disease (KFD) or histiocytic necrotizing lymphadenitis is seen usually in patients with cervical lymphadenopathy and high fever. It
may frequently occur in young women which has self limited process. KFD has a similar clinical and histopathological diagnosis and it is rarely
accompanied with systemic lupus erythematosus (SLE). In this case report, a 36 years old woman who had axillary and cervical lymphadenopathy
with fever, lose weight, arthralgia and skin rashes on her face has been admitted to hospital, is presented. Preliminary clinical diagnosis was KFD.
Biopsy of enlarged lymph node showed SLE. We present this case because of the difficulties in differential diagnosing with SLE versus KFD. ©2007,
Firat University, Medical Faculty
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Kikuchi- Fujimoto Hastaligt (KFH) ¢ok nadir gériilen, bolgesinde agrisiz sislikler gelistigini bildirdi. Hastanin 2 ay
Once yiizinde kagintryla birlikte sivilce seklinde bir kizariklik
basladig1, giderek kizarikligin arttig1, iizerinin kepeklendigi ve
ginese c¢iktiginda sikayetlerinde artis oldugu Ogrenildi.
Hastanin fizik muayenesinde ates 39,6 °C, nabiz 100/dk ve
tansiyon arteriyel 120/70 mmHg olarak tespit edildi. Hastanin
her iki servikal, aksiller ve inguinal bdlgelerinde en bilyligii
2x2 cm boyutlarinda olan ¢ok sayida, yumusak kivamli, mobil
ve agrisiz lenfadenopatiler mevcuttu. Hastanin diger sistem
muayeneleri dogaldi.

etyolojisi bilinmeyen, ates, nétropeni, histiyositik nekrotizan
lenfadenitle karakterize olup kendi kendini sinirlayabilen bir
hastahiktir. {1k kez 1972 yilinda Kikuchi ve Fujimoto tarafindan
tanimlanan hastalik daha ¢ok Uzak Dogu Asyali kadinlarda
goriilmektedir (1). Hastalik en sik servikal lenf bezlerinde
ortaya ¢ikar ve kesin tanisi lenf bezinin histopatolojik
incelenmesiyle konulur (2). Sistemik lupus eritematozus (SLE)
¢ok sayida organ tutulumu yapan otoimmiin bir hastaliktir.

Boyun ve koltukaltinda sislik yakinmasi ile basvuran ve
SLE tanis1 alan olgu klinik ve histopatolojik agidan benzer
ozellikler gostermesi nedeniyle SLE ayirict tanisina dikkat
¢ekmek amaciyla sunuldu

Hastanin dermatolojik muayenesinde burun iizerinde ve
her iki malar bolgede eritemli iizerinde skuam ve
telenjiektaziler olan 0,2x0,2-2x1 c¢m boyutlarinda ¢ok sayida
papiil ve plaklar mevcuttu (Sekil 1). Tam kan sayimi ve serum
OLGU SUNUMU biyokimyasal degerleri normal olan hastanin eritrosit

. . . R . sedimantasyon hizi 31 mm/saat olarak olgiildii. Idrar ve kan
Enfeksiyon hastaliklart  kliniginde Kikuchi-Fujimoto 6n Kiiltiirlerinde iireme olmadi, bogaz kiiltiiriinde bogaz flora

Eamslyla takip edi}en 36 yasindaki bayan hasEa 6ykﬁsﬁnfie 1 Y¥1 elemanlar1 iredi. Hepatit B, Hepatit C, HHV-8, Brusella
once baslayan diz ve e.1 parmaklarinda agr, bz}s. donmesi, standart tiip agliitinasyon ve Gruber Widal testi negatif olarak
yorgunluk, istahsizlik, kllo.kaybl (18 kg), ag1z iginde yara, saptand1. Serum C3 ve C4 diizeyleri normal simurlarda olan
bayilma, ates ve 4 aydan beri devam eden koltukalti ve boyun hastann  KFH etyolojisinde suglanan viral ajanlardan
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Parvoviriis IgM degeri 1.96 IU/mL (normal< 1 IU/mL) pozitif,
IgG ise negatif idi. PPD testi, C-ANCA ve P-ANCA degerleri
negatif bulundu. Kollajen doku hastaliklarinda tanisal degeri
olan testlerden antiniikleer antikor (ANA) 2.3 U/ml (normal <
0.57 U/ml), antids-DNA 245 U/ml (normal < 20 U/ml) ve
antism-DNA 3.86 (normal < 1.1) pozitif olarak saptandi.

Ty L

Sekil 1. Burun Uzerinde ve bilateral malar bdlgede eritemli,
lzerinde skuam ve telenjiektaziler olan 0,2x0,2-2x1 cm
boyutunda papll ve plaklar

Sag aksiller bolgeden yapilan eksizyonel biyopsinin
histopatolojik incelenmesinde lenf diiglimii yapisinin genel
olarak bozuldugu, diizensiz ve birbirinden ayr1 nekroz odaklari
icerdigi goriildi. Nekroz odaklarinda niikleer artiklar ve
¢evresinde cok sayida histiyosit ve plazma hiicreleri saptandi.
Ayrica lenfoid hiicreler arasinda belirgin immiinoblast varlig
ile damar duvarlarinda fibrinoid nekroz ve bir kisminda sogan
zar1 gorinimii dikkati ¢ekti. Materyalin periodic acid schiff
(PAS) boyamasinda hematoksilen cisimcikler (Sekil 2 ve 3)
izlendi.

Sekil 2. SLE lenfadenopatisinde nekroz odaklarinda nukleer
parcaciklar, makrofajlar, lenfositler, plazma hiicreleri ve
amorf nekrotik materyalden olusan hematoksilen cisimcikler.
(HEX100)

Hastanin malar bolgesindeki lezyondan alinan biyopsi
materyalinin ~ histopatolojik  incelenmesinde  yiizeyde
hiperkeratoz ve folikiiler plaklarin oldugu, cok katli yassi
epitelde diskeratotik hiicrelerin yan: sira bazal tabakada
likefaksiyon dejenerasyonu ile dermo-epidermal bileskede
belirgin kronik iltihabi infiltrasyon ve 6deme rastlandig: (Sekil
4) ve patolojik bulgularin SLE ile uyumlu oldugu rapor edildi.
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Amerikan Romatoloji Dernegi (A.R.A) tani kriterlerini
karsilayan hastaya SLE tanisi konuldu. Hasta romatoloji
klinigine devredilerek 30 mg/giin dozda sistemik steroid ve cilt
lezyonlarma topikal steroid tedavisi baglanildi. Takibe alinan
hastanin cilt lezyonlar1 tamamen diizeldi.

Sekil 3. SLE lenfadenopatisinde nekroz odaklarindaki PAS
pozitif boyanan hematoksilen cisimcikleri (ortada) (Periodic acid-
SchiffX200)

Sekil 4. Malar bdlgeden alinan cild biyopsisinde hiperkeratotik
cok kath yassi epitelde retelerde diizensizlesme ve yer yer
kaybolmanin yani sira diskeratoz, bazal tabakada belirgin
hidropik dejenerasyon ve hafif fibrin birikimi ile dermal-epidermal
bileskede yogun lenfositten zengin iltihabi infiltrasyon ve édem.
(HEX100)

TARTISMA

Kikuchi-Fujimoto  hastaliinin ~ patogenezi tam olarak
anlasilamamustir. Degisik antijenlerle tetiklenen, otoimmiinite
ve apoptozisin rol oynadigi hiperimmiin bir reaksiyona bagli
oldugu disiiniilmektedir (3). Son zamanlarda KFH igin
antijenik uyaridan HHV-8, EBV, HHV-6, Sitomegalovirus,
Varisella Zoster virusu, Parvovirus B19, HIV, Brucella
mellitensis, Giardia lamblia gibi viral, bakteriyel ve paraziter
enfeksiyonlar  suglanmaktadir  (4,5). Kollajen  doku
hastaliklarindan 6zellikle SLE basta olmak iizere skleroderma,
Still hastalign ve antifosfolipid sendromu ile birlikteligi
bildirilmistir (6,7).
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Literatiirde son yillarda KFH’nin SLE ile birlikteligine
dikkat cekilerek viral ajanlarla tetiklenen SLE benzeri
otoimmiin bir hastalik olabilecegi bildirilmistir (3,5,7).
Bununla birlikte ¢ok sayida ortak klinik 6zellikler de gosteren
bu iki hastaligmm klinik ve histolojik ayirict tanisimi yapmak
gletur.

KFH’nin vaz gegilmez bulgusu olan lenfadenopati (LAP)
en sik servikal (%56-%98) bolgeye lokalizedir (3). SLE’de
%60 oraninda ve yine en sik servikal  (%43)
bolgede lokalize olan LAP gozlenir (8). Ancak SLE’de ilk
klinik bulgular arasinda LAP gozlenilmesi ¢ok nadirdir. Bizim
hastamizda generalize LAP varligi ve ilk klinik bulgu olarak
gozlenilmesi dikkat ¢ekiciydi.

KFH’nin histopatolojik bulgularinin SLE lenfadenitine
¢ok benzemesi nedeniyle kendini sinirlayan bir SLE formu
oldugu da one siiriilmektedir (7). Ancak her iki hastaligin
histopatolojik acidan bazi farkliliklari oldugu bilinmektedir
KFH’nin histopatolojisinde yaygin karyorekzis ve niikleer
artiklarin eslik ettigi yama tarzinda fokal nekrotik odaklar ve
bu alanlarin etrafinda ¢ogalan histiositler, immiinoblastlar, yer
yer plazma hiicreleri ve T lenfositleri ile karakterizedir. SLE
histopatolojisinde ~ise yaygimn nekroz ve karyorekzis
bulunmasma ragmen  Ozellikle parakortikal — bdlgede
hematoksilen-eozin  cisimciklerinin  ve yogun plazma
hiicrelerinin varlig1 ve vaskiiler fibrinoid nekroz olmasi ile
KFH’den ayirt edilebilecegi belirtilmistir (7,9). Hastamizin
histopatolojisinde ¢ok sayida histiyosit ve plazma hiicrelerine
rastlanilmasi, damar duvarlarinda fibrinoid nekroz olmasi, bir
kisminda sogan zar1 goriiniimii ve hematoksilen cisimciklerin
de gozlenilmesiyle KFH tanisindan uzaklagilmig ve SLE ile
uyumlu bulunmustur.

KFH yorgunluk, basagrisi, kilo kaybi, gece terlemeleri,
artralji, bulanti-kusma, ates, oral {ilserler, aseptik menenjit,
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serebellar ataksi gibi norolojik bulgular ve ekzantemle
seyredebilir (2,3,5,10). KFH’nin tiim klinik bulgulari ayni
zamanda SLE’de gozlenebilmektedir. Bizim hastamizda
ndrolojik tutulum diginda tiim bulgular mevcuttu.

Literatiirde KFH’nin deri bulgular1 %31 oraninda
morbiliform, %8 fotosensitivite, %23 oral iilserler olarak
bildirilmistir (11). Hastaligin cilt bulgular1 arasinda 6zellikle
yiiz, govde ve st ekstremitelerde olmak {izere eritemli makiil,
papiil, plak ve nodiller, govde ve alt ekstremitede
papiilopiistiiller ve tipki SLE’deki gibi yiizde kelebek tarzinda
eriipsiyonlar, dudaklarda ve g6z kapaklarinda 6dem, eritema
multiforme benzeri lezyonlar, gingivada erozyon-iilser ve
lokositoklastik vaskiilit bulunabilir (2,3,8,11). Olgumuzda oral
iilserler ve yiizde SLE benzeri lezyonlar mevcut olup yiizdeki
lezyonlarin histopatolojik incelenmesi SLE ile uyumlu
bulunmustur.

Kikuchi-Fujimoto hastalarinin laboratuar bulgularinda
yaklagik %350 oraninda 16kopeni, %S5 oraninda 16kositoz
mevcuttur. Lokositoza %25 oraninda atipik lenfositler eslik
edebilir. Karaciger fonksiyon testlerinde bozulma ve
sedimantasyon hizinda artig da gozlenebilmektedir (5,7,9-11).
Bu olguda sedimantasyon yiiksekligi disinda tiim kan degerleri
normal diizeyde idi.

Yaklasik 4 ay igerisinde kendiliginden gerileyen bir
hastalik olan KFH’nin spesifik bir tedavisi olmayip sistemik
kortikosteroidler ve nonsteroid antienflamatuar ilaglar
kullamilabilir. Ozellikle SLE birlikteligi olan hastalarda
antimalaryaller daha etkili bulunmustur (5,9,12).

Sonug olarak KFH ile SLE arasindaki iliski ve birliktelik
tam olarak aciklanamamigtir. Bu nedenle bizim olgumuzla
KFH tanisi alan hastalarin SLE gelisimi agisindan uzun siire
izlenilmesinin gerekliligine dikkat ¢gekmekteyiz.
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