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Choroba Kimura – opis przypadku Kimura’s disease - case report Bożena Szporek1, Katarzyna Stęplewska 2, Tadeusz Cieślik1 Z I Katedry i Kliniki Chirurgii Szczękowo-Twarzowej Wydziału Lekarskiego z Oddziałem LekarskoDentystycznym w Zabrzu ŚAM w Katowicach 1 Kierownik: prof. dr hab. T. Cieślik Z Katedry i Zakładu Patomorfologii Wydziału Lekarskiego w Zabrzu ŚAM w Katowicach 2 Kierownik: dr hab. n. med. A. Gabriel



Streszczenie



Summary



Wprowadzenie: choroba Kimura jest rzadko występującym, łagodnym przewlekłym stanem zapalnym, którego najczęstszymi objawami są guzki w tkankach miękkich twarzy i szyi z towarzyszącym im powiększeniem węzłów chłonnych. Nieznana jest etiologia i patogeneza schorzenia, którego obraz kliniczny może odpowiadać łagodnym lub złośliwym zmianom rozrostowym. Chociaż choroba najczęściej występuje w azjatyckiej populacji, to coraz częściej opisywane są przypadki wystąpienia choroby Kimura u osób rasy kaukaskiej. Cel pracy: opisano przypadek choroby Kimura, która powinna być brana pod uwagę w diagnostyce różnicowej schorzeń głowy i szyi. Materiał i metody: u 57-letniego mężczyzny pojawiły się w tkankach miękkich obu policzków stopniowo powiększające się guzki. Zastosowano leczenie chirurgiczne. W badaniu histopatologicznym materiału pooperacyjnego stwierdzono obraz choroby Kimura. Nie stwierdzono cech wznowy w badaniach kontrolnych. Podsumowanie: objawy choroby Kimura mogą imitować różnego typu stany zapalne i zmiany nowotworowe w obrębie głowy i szyi. Charakterystyczny obraz histopatologiczny pomaga różnicować tę jednostkę chorobową z innymi schorzeniami. Znajomość tej jednostki, jej objawów klinicznych i obrazu histopatologicznego może być przydatna lekarzom zajmującym się diagnostyką patologii głowy i szyi.



Introduction: Kimura’s disease is a rare, benign, chronic inﬂammatory condition with mild symptoms manifesting themselves as lumps in the soft tissues of the head and neck with associated lymphadenopathy. The etiology and pathogenesis of the disease are unknown and the clinical presentation can mimic several benign or malignant hyperplastic disorders. Although the disease is predominantly found in the Asian population, there is an increasing number of cases reported among the Caucasians. Aim of the study: To describe a case of Kimura’s disease which should become part of the standard differential diagnosis for head and neck disorders. Case report: A 57-year-old male presented with a slowly enlarging mass in the bilateral buccal regions. The surgical treatment was undertaken. The histopathological examination of the postoperative material conﬁrmed the diagnosis of Kimura’s disease. There was no recurrence during follow-up. Conclusions: Manifestations of Kimura’s disease can mimic a number of other benign inﬂammatory and neoplastic conditions of the head and neck. Yet, Kimura’s disease has characteristic histological features that can be used to perform differential diagnosis. Knowledge of the condition, its clinical appearance and histopathology could be useful to diagnosticians who deal with head and neck pathology.



HASŁA INDEKSOWE: guzy łagodne głowy i szyi, choroba Kimura



KEYWORDS: benign tumours of head and neck, Kimura’s disease
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Wstęp Choroba Kimura jest mało znaną jednostką chorobową. Po raz pierwszy została opisana przez Kimm i Szeto w 1937 roku i początkowo była znana pod nazwą „epithelioid haemangioma”, atypowy ziarniniak ropotwórczy lub skórne kwasochłonne zapalenie tkanki limfatycznej. Opisu jednostki chorobowej dokonał Kimura i współautorzy w Japonii w 1948 roku i dlatego została nazwana chorobą Kimura. Największa liczba publikacji dotyczących tej choroby pochodzi z Chin, Japonii i Azji Południowo – Wschodniej. W ostatnich dziesięciu latach opisano przypadki choroby Kimura u chorych w Ameryce Północnej i Europie. Schorzenie najczęściej pojawia się u młodych mężczyzn pochodzenia azjatyckiego, w drugiej i trzeciej dekadzie życia. Pojawiają się coraz częściej doniesienia o rozpoznaniu choroby Kimura u osób innych ras, w tym także rasy kaukaskiej (1, 3, 5). Choroba ta jest rodzajem przewlekłego stanu zapalnego charakteryzującego się triadą objawów: guzka lub guzków w tkankach miękkich z powiększeniem okolicznych węzłów chłonnych oraz zwiększoną liczbą eozynoﬁlii, a także podwyższonym poziomem IgE w krwi obwodowej. Zmiany rozwijają się jedno lub wieloogniskowo w tkance podskórnej twarzy i szyi w postaci dobrze odgraniczonych od otoczenia, niebolesnych guzków co w badaniu klinicznym może sugerować rozwój nowotworu (1, 2, 3, 5, 11). Choroba Kimura jest schorzeniem przewlekłym, ogniskowym, któremu najczęściej nie towarzyszą objawy ogólne. Schorzeniu może towarzyszyć powiększenie ślinianek, a w niektórych przypadkach pierwszym objawem może być jedynie powiększenie węzłów chłonnych szyjnych (13). Może także towarzyszyć jednostkom chorobowym o podłożu
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alergicznym, takim jak astma, egzema, katar sienny (5). Niektórzy autorzy donoszą o jej współistnieniu ze schorzeniami nerek, szczególnie z kłębuszkowym zapaleniem nerek (4, 7, 9, 10). Etiologia choroby Kimura jest nieznana. Biorąc pod uwagę wyniki badań i fakt, że może ona wystąpić u pacjentów leczonych z powodu chorób o podłożu alergicznym można wnioskować, że u podłoża tego schorzenia leżą reakcje alergiczne lub autoimmunologiczne. Niektórzy autorzy uważają, że czynnikiem alergicznym mogą być wirusy, bakterie, drożdżaki, pasożyty lub owady (10).



Cel pracy Celem pracy jest przedstawienie chorego rasy kaukaskiej, u którego rozpoznano chorobę Kimura.



Opis przypadku Pacjent lat 57, mężczyzna rasy kaukaskiej został skierowany do Poradni Przyklinicznej I Kliniki Chirurgii Szczękowo-Twarzowej w Zabrzu z powodu utrzymującego się od 3 miesięcy guza niewielkich rozmiarów, niebolesnego w obrębie policzka po stronie lewej. Podczas badania stwierdzono obecność guza o wymiarach 2 x2 cm w tkankach policzka po stronie lewej, dobrze odgraniczonego od otoczenia, o gładkiej powierzchni. Zmiana podczas badania palpacyjnego była niebolesna. Nie stwierdzono zmian patologicznych w obrębie skóry pokrywającej zmianę, ani na błonie śluzowej policzka po stronie lewej. W tkankach policzka po stronie prawej był wyczuwalny drobny guzek 3 x 3 mm o identycznych cechach w badaniu. Odnotowano powiększenie węzłów chłonnych podżuchwowych grupy B o charakterze przewlekłego stanu zapalnego. 735
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Po wykonaniu biopsji cienkoigłowej (BAC), której wynik wykazał obecność komórek zapalnych, wykonano zabieg wyłuszczenia guza w znieczuleniu miejscowym. Uzyskano wynik histopatologiczny „Choroba Kimura” – nr badania 91585. W obrazie mikroskopowym stwierdzono między innymi utkanie gruczołu ślinowego zmienionego chorobowo w sposób ogniskowy przez gęsty naciek zapalny oraz zanik elementów wydzielniczych z pozostawieniem przewodów odprowadzających (ryc. 1). Widoczne było również włóknienie okołoprzewodowe i międzyzrazikowe (ryc. 2). Naciek zapalny złożony był z eozynoﬁli, plazmocytów i limfocytów. Limfocyty tworzyły grudki chłonne z unaczynionymi ośrodkami rozmnażania (ryc. 3), zaś nacieki eozynoﬁlowe były miejscowo bardzo gęste tworząc mikroropnie (ryc. 4). W streﬁe międzygrudkowej był widoczny rozrost naczyń, tzw. żyłek z wysokim śródbłonkiem (ryc. 5). Celem poszerzenia diagnostyki wykonano badania krwi, które wykazały podwyższony poziom eozynoﬁlii w surowicy (6,66%), nieznacznie podwyższony poziom bazoﬁlii (1,52%). Pozostałe parametry krwi nie odbiegały od normy. Wykonane USG szyi wykazało obecność kilku powiększonych węzłów chłonnych o średnicy 8 mm pomiędzy ślinianką podżuchwową a przyuszną po stronie lewej oraz pojedynczy węzeł chłonny w okolicy kąta żuchwy po stronie lewej. Szukając przyczyny powstawania zmian u osoby rasy kaukaskiej przeprowadzono szczegółowy wywiad w kierunku skłonności do uczuleń. Pacjent przyznał, że od 8 lat w okresie sierpień – wrzesień wyjeżdża do Szwecji, gdzie sezonowo trudni się zbieraniem borówek. Podczas pracy w lesie wielokrotnie zdarzały mu się ukąszenia przez owady przypominające komary, po których pozostawały na 736
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skórze rąk i twarzy duże odczyny – zaczerwienienia skóry i nacieki, nieraz osiągające średnicę kilku cm, ustępujące po 3 tygodniach. Nie udało się ustalić gatunku owada. Po miesiącu wykonano zabieg usunięcia guzka z policzka po stronie prawej i otrzymano identyczny wynik histopatologiczny. Do chwili obecnej pacjent przebywa w okresowej kontroli w Poradni Przyklinicznej. Nie odnotowano cech wznowy w miejscach operowanych uprzednio ani pojawienia się innych dolegliwości ze strony innych narządów.



Dyskusja Choroba Kimura należy do schorzeń charakteryzujących się łagodnym przebiegiem, z dobrym rokowaniem. Zmiany najczęściej są umiejscowione w rejonie głowy i szyi (70%). Klinicznie stwierdza się obecność guzów o różnych rozmiarach rozrastających się w tkance podskórnej twarzy i szyi z wrastaniem w głąb tkanek miękkich, ślinianek przyusznych i węzłów chłonnych. Skóra pokrywająca zmianę pozostaje niezmieniona. Choroba najczęściej przebiega bezobjawowo. Ze względu na często niewielkie rozmiary guzów pacjenci nie zauważają zmiany lub nie widzą wskazań do zgłoszenia się do lekarza. Zmiany rozrostowe w chorobie Kimura mogą pojawiać się w pachwinach (15%), na kończynach (12%), tułowiu (3%). Opisywano je również w nerkach, oczodole, w uchu zewnętrznym, powrózku nasiennym (5). Rozrostom podskórnym może towarzyszyć powiększenie okolicznych węzłów chłonnych (66% pacjentów). Zmiany we krwi dotyczą zwiększenia liczby eozynoﬁlii oraz niejednokrotnie podwyższonego poziomu immunoglobuliny IgE. U 60% pacjentów z chorobą Kimura występują schorzenia nerek, pod po-
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Ryc. 1. Zatarcie struktury ślinianki z zanikiem elementów wydzielniczych i pozostawieniem przewodów odprowadzających. Pow. 100x. Barwienie HE.



Ryc. 2. Włóknienie okołoprzewodowe i międzyzrazikowe. Pow. 200x. Barwienie HE.



Ryc. 3. Grudka chłonna z ośrodkiem rozmnażania. Pow. 200x. Barwienie HE.



Ryc. 4. Gęste nacieki zapalne eozynoﬁlowe tworzące mikroropnie. Pow. 200x. Barwienie HE.



Ryc. 5. Żyłki z wysokim śródbłonkiem w streﬁe międzygrudkowej. Pow. 400x. Barwienie HE.



stacią: przewlekłego kłębuszkowego zapalenia nerek lub zespołu nerczycowego (4, 7, 9, 10). W opisywanym przez autorów przypadku zwracał uwagę powolny, niebolesny wzrost guzków w powłoce twarzy z towarzyszącym powiększeniem odczynowym okolicznych węzłów chłonnych. U niektórych pacjentów stwierdzono współistnienie choroby Kimura z astmą lub zespołem Rubinstein-Taybi (6). Klinicznie jednostkę chorobową należy różnicować z chłoniakiem, ziarniniakiem Wegnera, guzem ślinianek, naczyniakiem, ziarniniakiem ropotwór737
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czym, limfadenopatią. Obraz histopatologiczny wymaga różnicowania z ALHE – angiolymphoid hyperplasia cum eosinophiliae (3, 5, 10, 12). Histopatologiczny obraz zmian w chorobie Kimura cechuje obecność zwartego zwłóknienia, naciek limfocytarny z tworzeniem się pęcherzyków oraz mieszany naciek zapalny z obecnością eozynoﬁli. Niektórzy autorzy opisują zmiany jako komponentę 3 składników komórkowego, włóknistokolagenowego i naczyniowego. Składnik komórkowy tworzący pęcherzyki jest zbudowany głównie z limfocytów (12). Część włóknistokomórkowa jest utworzona przez komórki kwasochłonnne (eozynoﬁle) i mikroropnie kwasochłonne. Komórki olbrzymie i komórki plazmatyczne również występują w obrazie, ale w niewielkiej liczbie. Zwłóknienia zawsze są stwierdzane nawet w zmianach początkowych. Składnik naczyniowy złożony jest z powiększonych komórek endotelialnych, z ich proliferacją. Nie stwierdza się atypowych jąder komórkowych i powiększonej cytoplazmy. Jeśli zmiany występują w obrębie ślinianek przyusznych, to w obrębie miąższu stwierdza się parenchymalną atroﬁę i włóknienie. Powiększone okoliczne węzły chłonne cechuje pęcherzykowaty przerost ze zwiększoną liczbą komórek kwasochłonnych z lub bez włóknienia. W badanym przez nas przypadku obraz materiału pooperacyjnego był identyczny z obrazem histopatologicznym opisywanym przez innych autorów (2, 3, 5, 9). Postępowanie lecznicze w chorobie Kimura nie jest jednoznacznie określone. Opierając się na dotychczasowych doświadczeniach innych autorów zwraca uwagę możliwość zastosowania wielu sposobów leczenia; od chirurgicznego usunięcia zmiany do radioterapii, systemowej terapii sterydami i leczenia zachowawczego, co jednak nie daje w pełni zadowalają738
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cych wyników. (8) Po usunięciu chirurgicznym zmiany w chorobie Kimura mają tendencję do wznowy; 1 na 4 pacjentów (5). Wydaje się, że w zaawansowanych przypadkach efektywniejsze jest zastosowanie radioterapii i leków immunosupresyjnych. Radioterapia była stosowana w zmianach resztkowych i nawrotach po leczeniu chirurgicznym. Obserwowano również, wznowy po zastosowaniu radioterapii, stwierdzając je u 11% leczonych pacjentów. Odnotowano ograniczenie zmian (guzów) podskórnych w chorobie Kimura po zastosowaniu systemowej terapii sterydami, ale stwierdzano nagłe ich powiększenie po zaprzestaniu stosowania leków. Uzyskiwano jedynie tymczasowy efekt leczenia. Lepsze efekty terapeutyczne osiągnięto stosując miejscową sterydoterapię (celem zmniejszenia zmiany), a następnie lecząc chirurgiczne (3, 5).



Podsumowanie Chociaż pierwotnie łączono chorobę Kimura z rasą azjatycką, to coraz częściej pojawiają się doniesienia o występowaniu tej jednostki chorobowej u przedstawicieli innych ras. W przypadku leczonego przez nas pacjenta, choroba najprawdopodobniej rozwinęła się jako efekt częstych ukąszeń przez owady z innego rejonu geograﬁcznego (nowy alergen). Znaczny rozwój turystyki zagranicznej sprawia, że coraz częściej będziemy spotykać się z jednostkami chorobowymi dotychczas niespotykanymi w naszym kraju, stanowiącymi nowe wyzwanie diagnostyczne dla lekarzy wszystkich specjalności.
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