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Olgu Sunumu / Case Report

Kimura hastaliginda atipik tablo

Atypical presentation in Kimura’s disease
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oz

Kimura hastaligi 6zellikle bas boyun bdélgesinde subkitanéz doku ve tikirik bezi tutulumuyla seyreden, etyolojisi tam olarak
aydinlatilamamis nadir gérilen kronik enflamatuvar bir hastaliktir. Hastalik bas boyun bélgesinde en ¢cok preaurikiler bélge, submandibiler
bélge, servikal lenf nodlari ve major tikirik bezi tutulumu ile gérilmekle beraber, glomerulonefrit gelisimine bagl olarak nefrotik
sendrom da hastaligin ek sistemik patolojisi olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Karakteristik histolojik 6zellikleri olan folikiler hiperplazi,
eozinofil infiltrasyonu ve postkapiller venlerde ¢ogalmasi ile ayirici tanisi yapiimaktadir. Kimura hastaligi eozinofilik anjiyolenfoid
hiperplazi ile zaman zaman karigtirimaktaysa da her iki hastalik ayri klinik ve histolojik dzelliklere sahiptir. Bu olgu sunumunda, iki yildir
sag bukkal bdlgede yavas progresyon gdsteren kitle ile klinigimize basvuran, fizik muayenesinde sag bukkal bélgede yaklasik 3x3 cm
boyutlarinda yumusak kivamli kitle palpe edilen, intraoral total kitle eksizyonu uygulanan, histopatolojik incelemesi ‘Kimura hastalgi ile
uyumlu’ olarak bildirilen 57 yasginda erkek hastanin klinigi, patolojisi ve tedavisi literatur esliginde tartisildi.

Anahtar Sézclikler: Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia; chronic disease; Kimura’s disease.

ABSTRACT

Kimura's disease is a rare chronic inflammatory disorder with an unknown etiology which presents with the involvements of salivary
glands and subdermal tissue in the head or neck region, in particular. Besides the most common manifestations of the disease; as the
involvements of preauricular region, submandibular region, cervical lymph nodes and major salivary glands, nephrotic syndrome, as an
additional systemic pathology, may be also seen due to glomerulonephritis. The differential diagnosis is made with the identification of
characteristic histological features as follicular hyperplasia, eosinophil infiltration, and proliferation of the postcapillary venules. Although
Kimura’s disease may occasionally resemble angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia, both have different clinical and histological
features. In this case report, we discuss the clinical, histopathological features and treatment of a 57-year-old male patient admitted
with a slowly progressing mass in his right buccal region for almost two years, which was approximately 3x3 cm in diameter and soft
to palpation, and was excised completely by an intraoral approach and reported histopatologically as Kimura’s disease in the light of
literature.

Keywords: Eozinofilik anjiyolenfoid hiperplazi; kronik hastalik; Kimura hastaligi.

Kimura hastaligi (KH) %85 oraninda geng enflamatuvar bir hastaliktir"? Serum IgE sevi-
erigkin Asya kokenli erkeklerde goriilen, olduk- yesinin yiikselmesi ve periferal kan eozinofi-
ca nadir olan ve etyolojisi bilinmeyen kronik lisi olmas1 dolayisi ile bazi yazarlar parazitik
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enfeksiyonlarin etyolojide rol oynadigini diisiin-
mektedir. Serumda kriyoglobulinlerin bulunma-
st (IgG, IgM, IgA) ve renal bir hastalik ile birlikte
goriilmesi, KH'nin anormal immdiinolojik yaniti-
nin bir sekli olabilecegini de diisiindiirmektedir.?!

[lk olarak 1937’de Cin'de eozinofilik hiperp-
lastik lenfograniiloma olarak tanimlanmig fakat
Kimura tarafindan benzer olgularin bildirilmesi
ile Kimura hastaligr adin1 almigtir.!! Kimura
hastalig1 ve eozinofilik anjiyolenfoid hiperpla-
zi (EALH)'yi her ne kadar ayni hastalik olarak
belirten yazarlar olsa da farkl: klinik ve histolo-
jik 6zelliklere sahip iki ayr1 hastaliktir.

Kimura hastaligi, nodiiler lezyonlar halinde
deri alt1 dokuda derin yerlesimlidir ve klinik ola-
rak neoplazileri taklit edebilir. Onemli bir klinik
ozelligi bolgesel lenf nodu veya major tiikiiriik
bezi tutulumu olmasidir. Aslinda izole lenfade-
nopati, Kimura hastaliginin baslangi¢ tablosu
olarak karsimiza gikabilir. Ek olarak, periferal
eozinofili ve artmis serum IgE seviyeleri cogu
olguda goriilmektedir.! Kimura hastalig1 olan
olgularin ¢ogu tedavi edilse de niiks egilimi
gostermistir.>® Bas boyun kitlesi ile bagvuran
olgularda nadir goriilen ancak unutulmamasi
gereken Kimura hastaliginin klinik, laboratuvar,
histopatolojik 6zellikleri, ayirict tanilariyla bir-
likte sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Elli yedi yasinda erkek hasta iki yildir sag
bukkal bolgede yavas ilerleme gosteren ancak

Sekil 1. (a) T; sekans c-zksiyal kesit, (b) T> sekans koronal kesit, manyetik rezonans goriintiilemede.
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herhangi bir ek yakinmaya yol agmayan kitle ile
klinigimize bagvurdu. Otolarengolojik muayene-
sinde sagda bukkal bolgede 3x3 cm ¢apli, yumu-
sak kivamli kitle haricinde herhangi bir patoloji
saptanmadi. Sistemik muayenesi, rutin biyokim-
ya ve hemogram analizleri normal olan hastanin
0z ge¢misinde 10 paket/y1l sigara 6ykiisii haricin-
de 6zellik yoktu. Yapilan boyun ultrasonografik
incelemesinde sagda bukkal bolgede 28x23 mm
boyutlarinda yag dokusuna gore minimal hipe-
rekoik yapida, lobiile sinirli yumusak doku gorii-
niimii gézlendi. Kontrastli boyun manyetik rezo-
nans gorintileme (MRG)’sinde sagda bukkal
bolgede yaklagik 4x3 cm boyutlarinda maksiller
sintistin alt yan duvarina uzanim gosteren, Ty
sekansda hiperintens minimal heterojen yapida,
yag baskili sekanslarda hipointens olarak izle-
nen, T, sekansda hiperintens minimal heterojen
yapida lobiile sinirli, kontrast enjeksiyonu sonra-
st heterojen tarzda kontrastlanma gosteren solid
lezyon izlendi (Sekil 1a, b). Bunun tizerine genel
anestezi altinda oral yaklasimla bukkal bolgede-
ki kitle total olarak ¢ikarildi. Ameliyat sirasinda
komplikasyon gelismeyen hastanin patoloji rapo-
ru yiiksek endotelyal veniillii ve eozinofillerle
birlikte anjiyolenfoid hiperplazi olarak bildiril-
di ve Kimura hastalig1 yoniinde degerlendirme
yapildi. Deri alt1 doku mikroskopisinde atrofik
tiiktirtik bezlerine infiltre, genellikle deri alt1
dokunun lobiillerinde yer yer germinal mer-
kezleri belirgin folikiiller yapan lenfosit, plaz-
ma hiicreleri ve eozinofillerden olusan mikst
infiltrat izlendi (Sekil 2a). Infiltrasyon icinde

v

*: Heterojen tarzda kontrastlanma gosteren solid kitle.
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Sekil 2. (a) Istk mikroskopisinde
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'

leri iceren stromal infiltrasyon (H-E x 100).

(b) Endotelyal hiperplazi ile lenfoid follikiiler olusumu (H-E x 100).

belirgin bazilar1 epiteloid ventil tipinde vaskiiler
cogalma gozlendi (Sekil 2b). Bazi germinal mer-
kezlerde eozinofilik amorf (Ig benzeri) materyal
izlendi. Iki odakta dev hiicre icermeyen nonka-
zeifiye epiteloid histiyositlerden olusan granii-
lomlar gozlendi. Bunun tizerine ameliyat sonrasi
donemde bakilan periferik yaymada eozinofili
hakimiyeti goriilmedi ve serum IgE diizeyleri
normal diizeyin iist sinirinda goriildii. Ameliyat
sonrast birinci yil kontroliinde niikse ait bulgu
saptanmadi (Sekil 3).

TARTISMA

Kimura hastaligi, EALH hastaligi ile ¢ogu
zaman karigsmaktadir. Her iki hastalikta da bag

Sekil 3. Ameliyat sonrast birinci yil kontrol T sekans
manyetik rezonans goriintiilemede aksiyel kesit.

boyun bélgesinde kronik agrisiz yumusak doku
kitleleri goriilmektedir. Lezyonlarin mikroskopik
incelemesinde eozinofilik infiltrasyon ve vaskiiler
¢ogalma goriilmektedir. Kimura hastaliginin tanis
klinik ve deri alt1 dokudan yapilan histolojik ince-
lemelerle konulur, bununla birlikte tanida niiksler
de kullanilabilir ancak lenf nodu biyopsisinin kat-
kisi1 daha az olmaktadir.”®! Histopatolojik olarak
karakteristik 6zelligi; lenfoid hiicrelerin eozinofil,
lenfosit, plazma ve mast hiicresi gibi enflamatu-
var hiicre igerecek sekilde folikiiler yapida ¢ogal-
mast ve folikiillerin germinal merkezlerinde IgE
depolanmasidir.”® Ozellikle germinal merkezler-
de fibrozis var ise bu 6zellik KHnin EALHden
ayrilmasini saglar.'” Kimura hastaliginda hiicresel
a tipi hemen higbir zaman goriilmemigtir."42

Eozinofilik anjiyolenfoid hiperplazi ise daha
cok 20-50 yas araliginda oOzellikle kadinlarda
goriilen deri igi lezyonlarla seyreden etyolojisi
tam olarak aydinlatilamamis ancak lezyonlarda
Ostrojen reseptorii olmasi nedeniyle Ostrojene
bagli bir timor oldugu diistintilen kronik enf-
lamatuvar bir vaskiiler hadisedir.™® Nodiiler
lezyonlar 2-3 cm’den daha kiigiik boyutta, pul-
satil erimat6z, kasintili ve kirilgan ozeliktedir.
Periferik yaymada eozinofil hakimiyeti yoktur ve
serumda IgE yiiksek degildir. Ayrica klinik ola-
rak lenf nodlar1 pozitif degildir.¥! Histopatolojik
olarak EALH'de belirgin endotelyal hiicre degi-
siklikleri vardir, lenfoid hiicreler ise nadirdir."”!
Kapiller damarlarin agir1 ¢gogalmas: ve irregiiler
liimenler ile karakterizedir. Eozinofilik anjiyo-
lenfoid hiperplazinin KH’den fark: histiyositoid
endotelyal hiicreler icermesidir.'! Lezyonlarin
spontan remisyonu goriilmekle birlikte cerrahi
sonrasi bolgesel niiks goriilen olgular da vardar.

Kimura hastaliginda lezyonlar daha ¢ok
bas-boyun bolgesinde o©zellikle preaurikiiler,
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postaurikiiler, goz kapagi, servikal bolge ve
tikirik bezlerinde bulunmaktadir. Bunlarin
disinda aksiller bolge ve inguinal bolge, epitrok-
lear bolge lenf nodlarini etkilemektedir. Sistemik
olarak renal glomeriillerde IgE depolanmasi
nedeniyle nefrotik sendroma neden olabilmek-
tedir. Urtiker ve kronik egzema bazi olgularda
gorulmiistiir.718

Kimura hastaliginin ayirici tanisinda Hodgkin
lenfoma, tiikiiriik bezi tiimorleri, Castlemen has-
talig1, piyojenik graniiloma, Churg Straus hasta-
lig1, anjiyosarkom da diistiniilmelidir. Hodgkin
lenfoma ¢ogunlukla geng eriskinlerde, servikal
bolge daha sik olmak tizere lenf nodlarinda
tutulum ve histopatolojik olarak karakteristik
Reed-Sternberg hiicreleri ve timér hiicrelerini
cevreleyen rozet seklinde T lenfositler ile karak-
terizedir. Castleman hastalig1 ise klinik olarak
yalnizca lenf nodlarini tutmaz; akciger, larenks,
parotis, pankreas gibi ekstralenfatik tutulum
yapmakla birlikte yerlesik olan formun %901n1
olusturan hiyalen vaskiiler tip basi semptomlar:
ile karsimiza gikabilir ya da asemptomatik olarak
rutin gogiis grafilerinde goriiliir. Tim yas grup-
larinda goriilebilen piyojenik grantilom histopa-
tolojisinde ise kismen tilserli, kismen spongiotik,
yer yer akantotik kalinlagma ve hiperplazi, tilser
zemininde nekrotik artiklar ve geri kalan biitiin
stromay1 dolduran lobiiler tarzda kapiller damar
¢ogalmalarindan meydana gelen polipoid olu-
sum izlenir. Churg Straus hastali1 ise 6zellikle
kiigik arter ve venleri tutarak, ekstravaskiiler
ve intertisyel grantilomlarla seyreden, alveol ve
vaskiiler yapilarda eozinofilik infiltrasyon bulu-
nan dev hiicreli nekrotizan vaskiilittir.["

Kimura hastalig1 tedavisinde esas tedavi yon-
temi cerrahi olmakla birlikte, intralezyonel veya
sistemik steroid tedavisi, sitotoksik tedavi ve rad-
yoterapi diger tedavi segenekleri arasindadir.™
Intralezyonel steroid enjeksiyonlarinin tedavi
basarisi yiiksek degildir. Yerlesik lezyonlarda
komple cerrahi eksizyon daha etkili tedavi sege-
negidir. Degisik tedavi seceneklerine ragmen
hastalarin belirgin bir kisminda niiks gortilmek-
tedir. Malign transformasyon bildirilmemistir.
Tedaviye yanit vermeyen, direngli lezyonlarda
radyasyon tedavisi kullanilabilir.

Hastamizda KH olgularinin ¢ogunda gorii-
len spesifik biyokimyasal 6zellik olmamasina
ragmen klinik olarak deri alt1 dokuda asempto-
matik kitle olmasi, yash erkek hasta olmasi ve
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histopatolojik 6zelliklerin KH ile uyumlu olmasi
nedeniyle KH'nin atipik tablosu olarak degerlen-
dirildi. Hastanin dykiisiinde eger kronik tirtiker,
egzema ve kasint1 ya da otoimmiin hastalik ya
da paraziter enfeksiyon Oykiisii olsaydi ve kli-
nigimize bas boyun bdolgesinde deri alt1 dokuda
kitle ile bagvursaydi bu hastada ameliyat 6ncesi
serum eozinofili ve IgE ve interlokin diizeyleri
istenmesi tanida yardimci olacakti. Ancak yine
de eozinofilik anjiyolenfoid hiperplazili hastala-
rin da %50’sinde serum eozinofili diizeylerinin
yliksek olacag: diistintiliirse kesin taninin histo-
patolojik incelemeyle konulabilecegi unutulma-
malidir. Bag boyun bolgesinde Kkitle ile bagvuran
hastalarda nadir goriilen ve iyi prognoza sahip
olsa da eksizyon sonrasi niiks edebilecek ve sis-
temik tutulumla da seyredebilecek bir hastalik
olan KH ayiric1 tanida akilda bulundurulmalidir.
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