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SUMMARY: Kantar M, Kadioglu B, Hekimgil M, Soydan S, Aksoylar S, Cetingiil
N, Kansoy S. (Department of Pediatrics, Ege University Faculty of Medicine, Izmir,
Turkey). Kikuchi-Fujimoto disease, a rare cause of lymphadenopathy in children:
a case report. Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2008; 51: 153-157.

Kikuchi-Fujimoto disease (KFD) is characterized by fever and cervical
lymphadenopathy (LAP). Some systemic signs and symptoms and laboratory
findings can be noted. Definite diagnosis is made by excisional lymph node
biopsy that reveals histiocytic necrotizing lymphadenitis. We present here an
adolescent case of KFD and discuss signs and symptoms of the disease. A 14-
year-old boy presented with fatigue and left-sided neck swelling beginning 3-4
days before. On exam, he had enlarged lymph nodes that were conglomerated,
firm, non-tender and painless. He had increased atypical lymphocytes on blood
smear, mildly elevated erythrocyte sedimentation rate and markedly elevated
liver tests. Because of the persistence of symptoms and signs, the patient
underwent excisional lymph node biopsy that revealed KFD. In the follow-up,
fatigue disappeared spontaneously and elevated liver tests returned to normal.
No recurrence was observed during the year after diagnosis.
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OZET: Kikuchi-Fujimoto hastaligi (KFH), ¢ocuklarda seyrek goriilen bir
lenfadenopati nedenidir. Hastalik benign seyirli olup, ates ve servikal
lenfadenopati ile karakterizedir. Ancak sistemik bulgular da eslik edebilir.
Lokopeni gibi hematolojik bulgular siklikla gozlenirken karaciger testleri
de bozulabilir. Kesin tani, lenf bezi biyopsisinde histiositik nekrotizan
lenfadenitin gosterilmesiyle konulur. Burada hastaligin seyrek goriilmesi
nedeniyle klinigimize basvuran bir ergen c¢ocuk sunulmus ve semptomlarin
ayiricl tanisi tartisilmistir. Sundugumuz 14 yasindaki erkek hasta boynun
sol tarafinda 3-4 giin O6nce baglayan sislikler ve yorgunluk yakinmasiyla
bagvurdu. Fizik muayenede sol arka servikalde paket yapmis, sert, agrisiz,
zemine yapisik 2 cm’i asmayan lenf bezleri palpe edilmesi disinda patolojik
bulgu yoktu. Periferik kanda atipik lenfositlerde artis, hafif sedimentasyon
yiiksekligi ve belirgin ALT, AST yiiksekligi vardi. Etiyolojisi aydinlatilamayan
ve bir ay sonunda fizik muayene bulgularinda degisiklik olmayan hastaya
eksizyonel lenf bezi biyopsisi uygulandi ve KFH tanisi ald1. izlemde yorgunluk
yakinmasi kayboldu ve karaciger testleri normale dondii. Bir yillik izlem
siiresince tekrarlama goriilmedi.

Anahtar kelimeler: Kikuchi-Fujimoto hastalifi, lenfadenopati.

Kikuchi-Fujimoto hastaligi (KFH), siklikla
uzak dogulu kadinlarda bildirilen, ancak bati
toplumlarinda ve ¢ocuklarda daha seyrek
goriilen bir histiositik nekrotizan lenfadenit-
tirl-4. Mayis-Temmuz aylar1 arasinda daha
fazla gozlenmektedir®. Cocuklarda ilk kez 1990
yilinda tanimlanmistir®. Cocuklarda genelde

10-16 yas civarinda goriilmekle beraber 1-2
yasindaki siit cocuklarinda da bildirilmistir’-.
Kizlarda erkeklere oranla daha fazla goriilmekle
beraber tersini bildiren yazarlar da vardir!s.
Klinik tablo benign gidisli olup, genelde ates
ve servikal lenfadenopati ile karakterizedir?”.
Hastaligin seyrek goriilen diger bulgular1 deri
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lezyonlari, hepatosplenomegali, oksiiriik, kilo
kaybi, gece terlemesi, bas agrisi, myalji, bogaz
agris1, yorgunluk ve norolojik bulgulardir3.19.
Lokopeni, nétropeni ve periferik kanda atipik
lenfositlerde artis vardir. Karaciger fonksiyon
testleri ve LDH diizeyinde yiikseklikler, hafif
C-reaktif protein ve eritrosit sedimentasyon
hizinda artiglar olabilir. Tim bunlara karsin
hastaligin patognomonik klinik belirti ve
bulgusu yoktur. Hastaligin kesin tanisi yalnizca
lenf bezi biyopsisiyle konulabilir.

Hastaligin ¢ocuklarda seyrek goriilmesi ve
ayirict tanisinda enfeksiyonlar, lenfoma, kollajen
doku hastaliklar1 bulunmas: nedeniyle dikkat
edilmesi gereken bir klinik tablodur. Bu yazida
boyunda sislik ve yorgunluk yakinmasiyla
basvuran bir ¢ocuk sunulmus ve pediatrik KFH
literatlirii gozden gegirilmistir.

Vaka Takdimi

Daha o6nceden hig¢bir yakinmasi olmayan 14
yasindaki erkek ergen boynunun sol tarafinda
3-4 giin icinde biylimiis sislikler ve yorgunluk
yakinmasiyla bagvurdu. Ates yakinmasi yoktu.
Bu yakinmalari icin herhangi bir antibiyotik
kullanmamisti. Oykiisiinde, yakin zamanda
BCG asis1 uygulamasi ve yavru kediyle temas
yoktu. Fizik muayenesinde sol posterior inferior
servikal bolgede 4-5’1 bir araya gelip paket
yapmuis, ¢aplar1 2 cm'’yi ge¢meyen, palpasyonla
elastik kivamda olmayan, sert, agrisiz, zemine
yapisik ve iizeri diiz lenf bezleri palpe edildi.
Lenf bezlerinin {izerindeki deride hiperemi
saptanmadi. Baska hic¢bir patolojik fizik
muayene bulgusu yoktu.

Hemoglobin 13.3 gr/dl, 16kosit sayis1 4450/
mm?3, mutlak nétrofil sayist 1750/mm?3 idi.
Periferik kan yaymasinda atipik lenfositlerde
artis goriildd. Eritrosit sedimentasyon hizi 30
mm/saat ve CRP 0.30 mg/dl idi. Karaciger
fonksiyon testlerinde belirgin yiikseklikler
saptand1 (AST 460 IU/l, ALT 674 1U/l). Kan
LDH diizeyi 243 IU/L idi. Karaciger fonksiyon
testlerinde yiikselmeyle beraber, lenfadenopati
olmas1 nedeniyle viral serolojik incelemeler
istendi. Bakilan anti-HAV IgM, HBsAg, anti-
HBsAg, anti-HBc IgM, anti-CMV IgM, anti-
EBV-VCA IgM, anti-EBV-EA, anti-HIV IgG ve
anti-toksoplazma IgM antikorlar1 negatifti.

Boyun ulstrasonografisinde sol posterior servi-
kalde yerlesimli, yuvarlak konfigiirasyonlu,
hipoekoik 6zellikte, ¢ap1 1.5¢™ olan ¢ok
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sayida lenfadenopati izlendi. G6glis ve karini
goriintiilemek icin alinan iki yonlii akciger
grafileri ve ultrasonografide lenfadenopati veya
kitle saptanmadi.

Bu laboratuvar incelemeleri ilk iki hafta icinde
tamamlandi ve daha fazla ayrintili incele-
meye girilmedi. Hasta klinik takibe alindi:
Ilk basvurusundan dért hafta sonra tekrar
goriildiigiinde ek klinik yakinmasi yoktu, ancak
yorgunlugu ve boynundaki sislikleri devam
ediyordu. Fizik muayenede daha 6nce palpe
edilen lenf bezlerinin 6zellikleri degismemisti.
Yeni lenfadenopatileri yoktu. Karaciger testleri
yiiksekti (AST 135 IU/I ve ALT 207 IU/l). Lenf
bezleri hald sert olarak ve paket yapmis olarak
palpe edildiginden eksizyonel biyopsi alinmasina
karar verildi. Lenf bezlerinin ¢ogu ¢ikarildi.

Biyopsi 6rneginin incelemesinde lenf nodiiliiniin
normal yapisi kismen korunmustu, reaktif
germinal merkezler iceren rezidiiel follikiiller ayirt
edildi. Normal yapinin ortadan kalktig1 alanlarda
ise, rastgele dagilim gosteren, diizensiz sekilli, bir
kism birlesme egiliminde olan yama tarzinda genis
nekroz odaklar1 dikkati cekti (Sekil 1). Nekroz
icerisinde niikleer fragmanlar ve hiicresel debriler

Sekil 1. Lenf nodiiliiniin normal yapisini ortadan
kaldiran genis nekroz alanlar1 ve histiyosit infiltrasyonu
(Hematoksilen-Eozin x 4).

ile cok sayida apopitotik cisimler, ¢evresinde ise
yine apopitotik debriler iceren genis histiyosit
yiginlar izlendi (Sekil 1-3). Nekroz odaklarinda
nétrofil ve eosinofil yoktur. Immiinohistokimyasal
incelemede, kismen korunan normal lenfoid doku
alanlarinda CD3 pozitif T lenfositler ve CD20
pozitif B lenfositler normal dagilim gosterirken,
nekroz odaklari ¢evresindeki histiosit kiimeleri
CD68 pozitif, parakortikal alanda izlenen seyrek
immiinoblast ve aktive lendoid hiicreler CD30
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Sekil 2. Nekroz odaklarinda yogun apopitotik debriler
(Hematoksilen-Eozin x 40).

Sekil 3. Nekroz ¢evresindeki histiyosit infiltrasyonu ve
apopitozis(Hematoksilen-Eozin x 40).

pozitif bulundu (Resim 4). Bu bulgularla
histiositik nekrotizan lenfadenit (KFH) tanisi
ald1 elde edilen histopatolojik bulgular literatiir
ile uyumluydu!l.

(Immiinohistokimya, DAB x 40).
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Hastaya herhangi bir spesifik tedavi verilmedi.
Takiplerinde yorgunluk yakinmas: ikinci ayda
kayboldu; karaciger fonksiyon testleri tiglincii
ayda tamamen normale déndii. Oykiisii
derinlestirilip ailede otoimmiin hastaliklar
olup olmadig1 soruldugunda; babada diabetes
mellitus ve anneannede Sjogren sendromu
bildirildi. Bunun {izerine hastamizin ANA,
anti-dsDNA, anti-Sm, anti-tiroglobulin, anti-
mikrozomal ve diger otoantikorlar1 istendi.
Sonuglar negatif olarak bulundu. Hastanin
serum IgG (1800 mg/dl), IgM (158 mg/dl) ve
IgA (133 mg/dl) diizeyleri yiiksek idi. Hastanin
daha sonraki izlemlerinde bir yil boyunca yeni
sorun godzlenmedi. Hasta olasi otoimmiin
hastaliklar agisindan izlenmektedir.

Tartisma

Kikuchi-Fujimoto hastalig1 ¢ocuklarda ¢ok
seyrek goriiliir.Cocuk vakalarin ¢cogu uzak dogu
iilkelerinden Japonya, Cin, Kore ve Tayvan’dan
bildirilmektedir!2-14. Tayvan’da bir hastanede
alinan tiim pediatrik lenf bezi biyopsilerinin
%12’sinde KFH saptanmistir8. Ulkemizde
Ingilizce literatiire sadece bir ocuk KFH vakasi
bildirildigi goriilmektedirt. ULAKBIM Tiirkge
veri tabanina giren dergilerde ise bildirilen
¢ocuk vaka yoktur.

Cocuklarda ates genelde 38 °C olmakla beraber
40 °C’ye kadar ¢ikabilir”. Atesin stiresi genelde
1-2 haftadir. Ancak iki giin kadar kisa, 122 giin
kadar uzun olabilir-15. Bir haftay1 gecen ates
durumu hastalarin %32’sinde bildirilmektedir!2.
Bu nedenle diismeyen ates ve lenfadenopati
ayirict tanisinda KFH mutlaka gdzodniinde
bulundurulmalidir. Eksizyonel biyopsiden sonra
ates genelde diiser”.1°. Atesi diismeyen hastalar
prednizolona iyi yanit verebilirler!®.

Cocuklarda lenfadenopati siklikla palpasyona
duyarli olup 6zellikle posterior servikal
bolgededir!.7.8.14. Lenf bezi biiylimelerinin yarisi
agrili ve/veya duyarlidir®12. Biiylimeler genelde
tek taraflidir. Biiylimiis lenf bezinin ¢ap1 genelde
3 cm altindadir®1>16. Ancak 4-8 cm boyutlarinda
lenfadenopatiler de vardir®14. Seyrek olarak
aksiller, supraklavikiiler, submandibuler lenf
bezleri de tutulabilir’.17. Inguinal lenf bezleri
tutuldugunda kasik fitig1 ile karistirilabilir!s.
Palpe edilen lenf bezi sayisi genelde birden
fazladir®. Genis bir pediatrik KFH serisine
bakildiginda; uzamis atesi olmayan g¢ocuklarin
lenfadenopatilerinin genelde tek tarafli oldugu,
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bir hafta tizerinde uzamis atesi olanlarda lenf
bezlerinin genelde palpasyonla duyarli oldugu
gozlenmistir”12.

Deri lezyonlar1 hastaligin diger bulgular ile
es zamanli olarak ya da daha sonra ortaya
cikabilmektedir4. Basmakla solan yiizde, gévdede,
kollar ve bacaklarda eritematdz, irtikeryal,
papiiler, papiilopiistiiler, vaskiilitik, plak ve
nodiiler tarzda dokiintiiler, hastalarin yaklasik
% 30-40’inda gozlenmektedir37,8:14,

Bizim hastamizda ates bulgusu yoktu. Fizik
muayenede ise lenf bezlerinde palpasyonla agr1
veya duyarlilik artist yoktu. Laboratuvar bulgulari
arasinda hafif anemi, I6kopeni goriilebilir.
Lokopeni siklig1 %80-90’dir!2. Notropeni ve
atipik lenfosit artis1 olabilir. Uzamis atesi olan
cocuklarda 16kopenin daha sik olusu dikkat
cekicidir'?2. ALT ve/veya AST yiiksekligi genelde
100 TU/L altinda olup % 25-40’inda izlenir!2.
LDH diizeyi % 60-70’inde 500 IU/L iizerindedir.
C-reaktif protein ve eritrosit sedimentasyon
hizinda artislar olabilir!>. Serum IgG ve IgE
diizeylerinde artislar olabilir!>. Bizim hastamizin
ALT ve AST yiiksekligi literatiirde bildirilen
cocuk olgularin degerlerinden daha yiiksektir.
Immiinglobiilin diizeyleri de hastamizda yiiksek
bulunmustur.

Literatiire bakildiginda, ortalama semptom stiresi
2-3 hafta olmakla birlikte, bazi pediatrik KFH
vakalarinin hizli tani aldigini, bazi vakalarda ise
lenfadenopatinin malign nedenleri disiiniilerek
cok sayida gereksiz (tomografi, kemik iligi
aspirasyonu-biyopsisi) incelemelerin yapildigi
goriilmektedir3.16:19. Boyun yerlesimli KFH
vakalar1 BT ile yanlishkla tiikriik bezi tiimorii
tanisi alabilmektedir?0. Bazen hastalarin yarisinda
enfeksiy6z lenfa-denit diistiniilerek gereksiz
antibiyotik kullanil-maktadir!.

Hastaligin etiyolojisi tam olarak aydinlatilamamustir.
Otoimmiinite ve ¢esitli mikrobiyolojik etkenler
(HHV-6, HHV-8, HIV, HSV, EBV, Adenovirus,
Parvovirus B19, CMV, VZV, Mycobacterium,
Brucella, Mycoplasma, Borrelia, Yersinia
enterocolitica, Toxoplasma) arastirilmaktadir®13.
Barthonella henselae, Kore’de hastalarin %25’inde
saptanmistir2!. HHV-8 ve EBV’nin etken
olmadigini yazan yaymlar da vardir?2. Her seye
ragmen virolojik ve immiinolojik ¢alismalar
¢ogu hastada normal sonug vermektedir!l2. Bizim
hastamizda da bakilabilen serolojik testler negatif
sonu¢ vermistir.

Cocuk Saghgr ve Hastalhklari Dergisi * Temmuz-Eylil 2008

Ayiricr tanida enfeksiyonlar, SLE, Kawasaki
hastaligi, non-Hodgkin lenfoma, l6semiler,
metastatik tiimorler diistiniilmelidir4. Dikkatli
yapilan fizik muayene ve histopatolojik
bulgularla, KFH diger hastaliklardan ayirt
edilebilir. KFH’da sistemik lupus eritematozusla
iliskili otoantikorlar goriilebilir. Lupus gelismesi
erigskin hastalarda daha sik (%9-28) rastlanan
bir durum olmakla beraber ¢ocuklarda seyrek
(<%5) bildirilmektedir8-2.

Kesin tanisi eksizyonel lenf bezi biopsisi
ile konulur. Ince igne aspirasyon biyopsisi
onerilmemektedir!?. Etkilenen lenf bezinin
tamaminda ya da bir kisminda nekroz, niikleer
atiklar, histiosit agregatlari, immiinoblastlar ve
plasmosit benzeri T lenfositler gbze ¢arparken,
noétrofil ve eozinofillerin olmadigr goriiliir.
Gerek klinik, gerekse patolojik olarak hastalik
maliyn lenfoma ve SLE ile karistirilabilir®.

KFH tanis1 konulduktan sonra spesifik bir tedavisi
yoktur. Prednizolon kullanan yazarlar olmakla
beraber genelde kendiliginden rezoliisyona
ugrar!815. Hastalik 1-6 ay siirebilir. Lenfade-
nopatinin tekrarlamasi seyrek goriilen bir
durumdur. Hastamizda da eksizyonel biyopsi
disinda herhangi bir tedavi uygulanmamus ve bir
yillik izleminde rekiirens goriilmemistir.

Kikuchi-Fujimoto hastaliginin otoimmiin hastalik-
larla yakin iligkisi bilindiginden ve hastamizin
soygecmisinde de diabetes mellitus ve Sjogren
sendromu olmasi nedeniyle otoimmiin hastaliklarin
gelisimi agisindan yakin izlenmektedir.

Ozetle, yukarida sunulan hastada da gériildiigii
gibi, pediatrik KFH ates olmadan da sadece
lenfadenopati ile gidebilmekte ve karaciger
testleri anlamli derecede yiikselebilmektedir.
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