FALLBESKRIVNING

Lymfadenit som mystiskt aterkom

var Kikuchi—Fujimotos sjukdom

SALLSYNT SJUKDOM MED OKAND ORSAK SOM MEST DRABBAR UNGA

Fallbeskrivning. En 15-arig pojke sokte barnklini-
ken 2013 pa grund av 5 veckors anamnes med cervi-
kal lymfadenit, feber, diarréer, huvudvark, forandrad
smak, 16s avforing, nattliga svettningar och viktned-
gang pa 7 kg. Febern pendlade dagligen mellan 38 och
40 °C. Neurologisk undersokning och hudundersok-
ning var utan anmarkning. Odlingar, PCR-prov samt
virusserologi var negativa for bland annat Rickettsia,
denguefeber, Brucella, Legionella, Epstein-Barr-virus,
hiv och hepatiter. Lymfkortelexstirpation visade en
nekrotiserande lymfodenopati med spridda nekroser,

»Den nu 25-ariga mannen insjuknade
for tredje gangen 2019 med samma
symtom...«

men inga granulom eller lymfom. Ultraljud av hals
och buk péavisade bilateral cervikal lymfadenopati och
splenomegali pa 12 cm. Pojken skrevs ut till hemmet
efter néastan 3 veckors vistelse pa sjukhus da febern sa
sméiningom sjonk spontant. I slutet av sjukdomsfor-
loppet drabbades han av flickvis haravfall och trott-
het.Ett par mdnader senare atergick patienten till sitt
habituella tillstdnd. Det hela bedomdes som en virus-
infektion.

Patienten insjuknade 3 ar senare i en liknande
sjukdomsbild. Han utreddes aterigen pa infektions-

HUVUDBUDSKAP

o Kikuchi-Fujimotos sjukdom ar en nekrotiserande
cervikal lymfadenit som drabbar framfor allt unga
manniskor, men alla aldrar kan drabbas. Sjukdomen
har god prognos, men allvarligare komplikationer har
beskrivits.

o Den kliniska bilden ar diffus, och manga specialister
kan bli inblandade innan diagnosen stélls. Huvudsym-
tomet ar cervikal lymfadenit, och biopsi visar en typisk
histopatologisk bild.

o Sjukdomen kan vara aterkommande och kan utvecklas
till SLE.

e Behandling kan variera fran NSAID till kortison och
humant normaltimmunglobulin.
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och ONH-kliniken. En andra lymfkortelbiopsi visade
lymfadenitbild. Tillstandet bedomdes som oklar in-
fektion, och lymfom utesléts.

Den nu 25-iriga patienten insjuknade for tredje
gangen 2019 med samma symtom nér han var pa Te-
neriffa. Status visade cervikal lymfadenopati bilate-
ralt samt diffus 6mhet i hela buken. En ménad senare
blev han aterstilld, och man hann inte géra lymfkor-
telbiopsi denna gang.vid det sista skovet remitterades
patienten till reumatolog. Da var han &terstélld utan
reumatologiska stigmata. vVid varje skov hade patien-
ten haft forh6jd SR och CRP, lymfopeni, forhojt lak-
tat,omatbart haptoglobin, latt anemi, latt forhojt IgG1
och normal serumelfores. All reumatologisk auto-
immunserologi var negativ férutom anti-RNP-anti-
kroppar, och det foreldg inga tecken pa blandad bind-
vavssjukdom (mixed connective tissue disease), som
ar den reumatiska sjukdom som &r starkast associe-
rad med RNP-antikroppar (de férekommer dven vid
systemisk lupus erythematosus, SLE). Vissa symtom i
anamnesen, sisom feber, haravfall, trotthet och lym-
fopeni, pAiminde om SLE.

Efter dubbelgranskning av tidigare biopsier fran
2013 och 2016 kunde Kikuchi-Fujimotos sjukdom fast-
stallas.

Patienten var besvirsfri fram till 2021, da han fick
sin coronavaccination och fick ett mindre skov.

Diagnos

Kikuchi-Fujimotos sjukdom eller histocytisk nekroti-
serande lymfadenit ar en sillsynt sjukdom, som laka-
re fran olika specialiteter (hematologi, medicin, ONH,
infektion och reumatologi) kan méta. De bakomlig-
gande orsakerna ar okdnda, men man kan se histolo-
giska forandringar i lymfkortlar som tyder pa en trig-
gad T-cellsrespons ]1]. Biopsi visar en typisk histopa-
tologisk bild.

Epidemiologi

Sjukdomen &r sillsynt och incidensen &r okand. Sjuk-
domen drabbar mest barn och unga vuxna, men alla
aldrar kan drabbas. Den drabbar fler kvinnor &n méan
och beskrevs forsta gangen av doktor Kikuchi och
doktor Fujimoto ar 1972. De var bada verksamma i Ja-
pan och upptickte flertalet fall med liknande sym-
tombild hos unga kvinnor [2-4].

Kliniska fynd

Huvudsymtomet ar cervikal lymfadenit. Andra sym-
tom och tecken kan innefatta feber, hudutslag, artrit,
fatigue, hepatosplenomegali, nattliga svettningar, di-
arréer och viktnedgang. Hudmanifestationer inklude-
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rar kliande makulopapuldsa utslag, erytem i ansiktet,
lichen planus, alopeci och kdldkndlar. Oftast noteras
lymfkortelforstoring i halsen, men lymfadenopati pa
andra delar av kroppen har ocksa beskrivits. I blodbil-
den kan man se leukopeni, men det finns rapporter
med trombocytopeni och pancytopeni samt forhéjd
SR och CRP. Det ar vanligt att antinukledra antikrop-
par och reumatoid faktor ar negativa, men de bor tes-
tas eftersom Kikuchi-Fujimotos sjukdom kan ses vid
SLE eller utvecklas till SLE.

I de flesta fall nér patienten kommer i kontakt med
varden gor man en infektionsutredning for att ute-
sluta bland annat Epstein-Barr-virus, cytomegalovi-
rus, hepatiter, brucellos, hiv, toxoplasmos och katt-
klossjuka. Hematolog konsulteras angaende lymfom-
utredning.

Histopatologi

Diagnos stills via kortelbiopsi som visar delvis nekro-

tiska foci med histiocytotiska infiltrat. De typiska fyn-

den &r parakortikala lesioner som bestar av flickiga

zoner av eosinofil fibrinoidnekros och riklig karyor-

rexi (fragmentering av cellkiarnan).
Sjukdomsforloppet kan visa olika histologiska fore-

teelser [5]:

o Tidig fas (proliferativ) med 6kat antal histiocyter,
lymfocyter, plasmacytoida dendritiska celler (pDC)
och fragmenterat cellmaterial (karyorrexi).

@ Intermedidr/sen (xantomatos) fas med nekros samt
»skummande« (foamy) histiocyter.

Stora immunoblaster och lymfocyter kan ge upp-

»... antinukleara antikroppar och reu-
matoid faktor ... bor testas eftersom
Kikuchi-Fujimotos sjukdom kan ses
vid SLE eller utvecklas till SLE.«

hov till storcellslymfomliknande bild eller Epstein-
Barr-virus-orsakad immunblastisk proliferation. Pa-
tienten ska alltid testas for Epstein-Barr-virus pa
grund av histopatologiska likheter.

Behandling

Behandlingen bestar av NSAID, kortison och humant
normalt immunglobulin, beroende pa sjukdomens
aggressivitet.

Prognos

I de flesta fall dr sjukdomen godartad, men den kan
recidivera eller utvecklas till SLE. Det finns rapporter
om allvarligare komplikationer, som hemofagocyte-
rande lymfohistiocytos samt makrofagaktiverande
syndrom sekundart till Kikuchi-Fujimotos sjukdom,
som kan ha dédligt utfall [6]. O

o Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.
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SUMMARY

Recurrent lymphadenitis was Kikuchi-Fujimoto disease

Kikuchi-Fujimoto disease, or histiocytic necrotizing
lymphadenitis, is in most cases a benign disease which
affects lymph nodes in the cervical region. Cervical
adenopathy and fever are the most common symptoms,
and young adults are mostly affected. Lymph node
biopsy is the mode of diagnosis with demonstration of
paracortical areas of apoptotic necrosis with abundant
karyorrhectic debris and a proliferation of histiocytes,
plasmacytoid dendritic cells,and CD8+ T cells in the
absence of neutrophils. In most cases, the disease is
self-limiting but it can be recurrent or evolve to SLE.
Treatment varies from symptomatic to more systemic
with cortisone and intravenous immunoglobulin.

Lakartidningen

2024



