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Orbitada Kimura Hastaligi: Olgu Sunumu

Mubhittin Beginoglu (*), Baris Yeniad (*), Samuray Tuncer (*), Goniil Peksayar (*)

OZET
Amag: Orbita tutulumu olan ve Kimura hastaligi tanis1 konan bir olgunun sunulmasi.

Metod: Oniki yasinda erkek cocuk sag gozde agrisiz sislik ve proptozis ile klinigimize bas-
vurdu. Orbitotomi uygulanan hastaya Kimura tanist konuldu.

Sonuclar: Sag gozde agrisiz siglik nedeni ile klinigimize bagvuran hastanm yapilan muaye-
nesinde sag orbita alt-dig bolumunde kitle saptandi. Orbitotomi yolu ile ¢ikarilan kitlenin histo-
patolojik tetkikinde Kimura tanist konuldu. Cocuk klinigi ile konsulte edilen hastanm bag ve bo-
yun bolgesinde birden fazla lenfadenopati ve periferik yaymada artmig eosinifili sayis1 saptandi.
Takiplerde herhangi bir nuks ile karsilagilmadi.

Tartisma: Kimura hastaligi nadir bir hastaliktir ve olgularm bir kismmda orbita tutlumu
gorulur. Agrisiz tek tarafli proptozis ile bagvuran hastalarda Kimura hastaligi akla getirilmeli ve
sistemik tetkikler yapilmalidir.
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SUMMARY
Kimura Disease of the Orbit: Case Report
Purpose: To report a case with a diagnosis of Kimura disease and orbital involvement.

Method: A twelve-years -old boy presented with a painless swelling of the right eye. The
patient underwent anterior orbitotomy and the diagnosis of Kimura disease was established.

Results: The patient presented with a painless swelling of the right eye. Initial examination
revealed an inferolateral orbital mass. The patient underwent anterior orbitotomy and the diag-
nosis of Kimura disease was established with histopathology. The patient was consulted with
the pediatricsand multiple lymphadenopathies were determined in the head-neck region. Blood
tests showed an increased peripheral eosinophilia. In the follow-up no recurrence was seen.

Conclusion: Kimura disease is not a common disease and orbital involvement is seen in
some of the patients. Kimura disease should be considered in a pateint with unilateral painless
proptosis and the patient should be examined systemically.

Key Words: Kimura disease, orbit, eosinophilia

(*) Istanbul Universitesi, Istanbul T1p Fakiltesi Goz HastaliklariA na Bilim Dali Mecmuaya Gelis Tarihi: 03.03.2008

Yazisma adresi: Uz. Dr. Barig Yeniad, Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi Diizeltmeden Gelis Tarihi: 08.03.2008
Goz Hastaliklar1 A.D. 34093 Istanbul E-posta: byeniad @yahoo.com Kabul Tarihi: 25.04.2008



Orbitada Kimura Hastaligr Olgu Sunumu 261

GIRIS

Kimura hastaligi siklikla bag-boyun bolgesinde tek
tarafli agrisiz sislikler ve bolgesel lenfadenopati ile ka-
rakterize, etyolojisi tam olarak bilinmeyen iltihabi bir
hastaliktir. Hastalik periferik dokularda ve kanda eozi-
nofili, artmig IgE duizeyi ile seyreder ve siklikla geng as-
yali erkeklerde gorulur (1-5).

Klinik ve patolojik olarak Kimura hastaligi, benign
kutandz bir hastalik olan eozinofilik anjiolenfoid hiperp-
lazi ile benzerlikler gostermektedir. Bircok yaymnda bu
iki hastalik ayn1 hastaligin farkli klinik tipleri olarak ka-
bul edilmistir. Ancak son zamanlarda bildirilen ¢aligma-
larda Kimura hastaligmm allerjik-otoimmun kaynakli
oldugu dusunulurken, eozinofilik anjiolenfoid hiperplazi
ise endotel hiicrelerinin benign bir neoplazisi olarak ka-
bul edilmekte ve iki ayri hastalik olarak degerlendiril-
mektedir (5).

Kimura hastaligmda orbital ve okiler tutulum na-
dirdir ancak agrisiz proptozis ve/veya kapakta kitle sek-
linde kendini gosterebilir (4,5). Bu ¢alismamizda amact-
miz orbita tutulumu goritlen ve cerrahi eksizyon sonrast
Kimura hastaligi tanis1 konulan olgumuzun klinik 6zel-
liklerini bildirmektir.

OLGU SUNUMU

Oniki yagmda erkek cocuk dort aydir sag orbita alt-
dig bolumiinde yerlesen, cilt altinda belirgin kabariklik
olusturan agrisiz lezyon gikayeti ile klinigimize bagvur-
du. Hastanm her iki goziinde en iyi duzeltilmis gorme
keskinligi 1.0 olarak tespit edildi. Yapilan klinik muaye-
nede, sag orbita alt-dig bolumiinde tarif edilen lezyonun
fmdik buyuklugunde mobil sert bir kitle oldugu izlendi.

Hastanin biomikroskopik ve fundus muayenesi normal-
di. Orbital manyetik rezonans (MR) tetkikinde sag orbi-
ta alt-dig bolgede koni dismda yerlesim gosteren
18x17x16 mm boyutlarmda duzgin smirli, homojen
kontrast tutan solid kitle saptand: ve radyolojik olarak
kaverndz hemanjiom ile uyumlu bulundu. Kitle 6n giri-
simli orbitotomi ile ¢ikarildi Cerrahi sonrasi yapilan
histopatolojik incelemede, cevresinde az miktarda yag
dokusu gozlenen kitlenin sklerotik bag dokusu demetleri
arasinda belirgin germinal merkezler iceren lenfoid fol-
likuller, interfollikuiler alanda plazma hiicreleri ve eozi-
nofillerden zengin yogun hiicresel infiltrasyon ile ¢ok
sayida kucuk capli damar kesitinden olustugu gozlendi.
Immiunfenotiplemede; duzenli follikill germinal merkez-
lerinde CD20 proteini ile reaksiyon gosteren hiicreler,
CD3 antijen ile mantle tabakas1 ve interfollikuller alanda
serpinti halinde kucuk lenfositer reaksiyon saptandi
Kappa ve lambda hafif zincir antikorlariyla yapilan in-
celemede plasma hiicrelerinde monotipiyi dusiinduren
bir bulguya rastlanmadi. Bu bulgular dogrultusunda tani
Kimura hastaligi ile uyumlu bulundu. Bu taniya dayana-
rak hasta ¢ocuk hastalig: ile konsulte edildi. Hastanin
sistemik tetkiklerinde tam kan saymmi normal, total IgE
duzeyi 22,2 kU/L (N:0-150 kU/L), periferik yaymada
artmig eosinofil sayist (%10, 590 / mm 3), sedimantasyo-
nu 1. saatte 36 mm olarak tespit edildi. Kranial MR tet-
kikinde 1cm'den kuicuk cift tarafli submental, retroman-
dibuler, jugulodigastrik ve sag submandibuler bolgede
lenf nodlari tespit edildi. Hastanmn takiplerinde nuks ve
yeni lezyon saptanmadi.

TARTISMA

Bu klinik tablo ilk olarak 1937 yilinda Cinde,
Kimm ve Szeto tarafindan eozinofilik hiperplastik lem-

Resim 1. Kitlenin orbital manyetik rezonans ile goriintimii
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Resim 2. On orbitotomi ile ¢ikarilan kitlenin makroskopik goriiniimii

Resim 3. Kitlenin histopatolojik kesitinde germinal merkezli lenfoid follikuller goriilmekte
(Hematoksilen-Eosin ile boyama, x10 biiyiitme)

fogranuloma olarak tanimlanmigtir. 1948 yilinda Japon

literaturinde Kimura ve ark. benzer vakalarda lenfatik
dokunun hiperplastik degisiklikleriyle kombine sira dis1
graniilasyon dokusu olarak bu klinik tabloyu bildirmigtir
(1). 1959 yilinda Lizuka yumusak dokunun eozinofilik
grantilomu olarak tariflenen lezyonu Kimura hastalig
olarak tanimlamugtir.

Kimura hastaligi genellikle asyali genc erkeklerde
gorulur ancak 7-59 yag arasmda farkli yas gruplarmda
da bildirilmistir. Hastalik tipik olarak sert, agrisiz, bir
veya birden fazla subkutan noduller ile karakterizedir.
Ozellikle preaurikiler, parotis ve submandibular bolge-
de goriilen lenf nodlar1 goguis duvari, antekubital fossa,
inguinal bolge, femoral bolge ve median sinir bolgesin-

de de bildirilmigtir (6). Multipl lezyonlar farkli zaman-
larda ortaya c¢ikabilir ve farkli buytime hizlar1 gosterebi-

lirler. Lezyonlarda zaman igerisinde butytime ile birlikte
sayismda artma veya spontan gerileme gorulebilir (4-7).

Kimura hastaligi astim, tuberkiiloz, Loeffler sendromu

ve parazitik nedenler ile iligkilendirilmigtir (8) ancak bu
iliski kanitlanamamustir. Eosinifili, kanda Ig E yuksekli-

gi ve eslik edebilen immun kaynakli nefrit nedeni ile et-
yolojisinde allerjik veya otoimmun nedenler sorumlu tu-
tulmaktadir (4,5).

Eosinilik anjiolenfoid hiperplazi ise daha ¢ok orta
yasli kadmlarda gorulur. Hastalik Avrupa ve Amerika'da
daha sik bildirilmektedir. Yuzde, saclh deride ve kulak-
larda ¢ap1 1cm'den kiigiik subkutan nodul, plak veya pa-
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pul tarzi lezyonlar ile karakterizedir. Lezyonlarda kasm-
t1, kanama, gebelik ile bityiime ve hatta pulsasyon gorii-
lebilmektedir. Kanda eosinifili ve Ig E yuksekligi Kimu-
ra hastaligma gore daha nadirdir.

Orbital yerlesimli Kimura hastaligmm ayiric1 tani-
smnda orbital hemanjiom, lenfanjiom, lenfoma, orbital
pseudotimor ve eozinofilik anjiolenfoid hiperplazi du-
suntlmelidir. Kimura hastaligmda orbital tomografi ve-
ya manyetik rezonans ile goruntillemede lezyon genel-
likle kas konusu i¢inde veya disinda yumusak doku yo-
gunlugunda, ekstraokuler kaslarda genislemeye ve prop-
tozise neden olan kitle goriniimunde izlenir (4,5). Lez-
yonun Kimura veya eozinofilik anjilenfoid hiperplazi
olarak tanimlanmasi ancak histopatolojik olarak mum-
kundur. Histopatalojik olarak Kimura hastaligmda lez-
yonlar daha derin dokulara invaze olmaya egilimli sub-
kutan noduller seklinde gorulir. Fibrozis ¢ok belirgindir
ve daha cok kapillerde olmak uizere damarlarda prolife-
rasyon dikkati ceker. Eosinofilik anjiolenfoid hiperpla-
zide ise lezyonlar daha yiizeysel ve derin dokulara yayi-
Iim godstermeyen subkutan lezyonlar olarak izlenir. Stro-
mal fibrozis nadirdir. Tipik olarak sadece kapillerde de-
gil tum damar yapilarinda proliferasyon ve atipik endo-
tel huicreleri gorulur. Lenfoid hiperplazi nadirdir (7,8).

Kimura hastaligmm tedavisinde en sik kullanilan
yontem cerrahi eksizyondur. Bununla beraber oral veya
lezyon ici kortikosteroid, radyoterapi ve kemoterapi tek
bagma veya kombine olarak uygulanmistir (9,10). Tam
olarak eksizyon yapilamayan olgularda ilk bes yil i¢inde
rekiirrens gorulebilir (5).

Sonug¢ olarak Kimura hastaligi tek tarafli agrisiz
proptozis ile klinige bagvuran hastalarda akla getirilme-
lidir. Ozellikle tek tarafli ekstraokiiler kaslarda genisle-
me ile birlikte olan orbita lezyonlarida bu hastalik ayiri-
cttanida yer almalidr. Hastalarda daha agresif tedavile-
rin ontine gecilmesi hastaligin daha iyi tanmmasi ile

mumkundur. Bu gekilde hastalarda lokal tedaviler ile
kur saglanabilir.
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