
370 ARCHIVES OF HELLENIC MEDICINE 22(4), 2005

ÂÑÁ×ÅÉÁ ÄÇÌÏÓÉÅÕÓÇ
SHORT COMMUNICATION

Íüóïò Kikuchi-Fujimoto
(éóôéïêõôôáñéêÞ íåêñùôéêÞ
ëåìöáäåíßôéäá)

Ç íüóïò ôùí Êikuchi êáé Fujimoto (NKF) Þ éóôéïêõô-

ôáñéêÞ íåêñùôéêÞ ëåìöáäåíßôéäá óõíéóôÜ óôï óýíïëü ôçò

ìéá êáëïÞèç áõôïðåñéïñéæüìåíç êáôÜóôáóç, Üãíùóôçò

ìÝ÷ñé óôéãìÞò áéôéïëüãçóçò, ç ïðïßá êáôÜ êáíüíá åìöá-

íßæåôáé óå íåáñÜ Üôïìá êáé êáôÜ ðñïôßìçóç óå íåáñÝò

ãõíáßêåò, åêäçëïýìåíç ðñùôßóôùò ìå äéüãêùóç ôùí ôñá-

÷çëéêþí ëåìöáäÝíùí (óõíÞèùò åôåñüðëåõñá). Ç äéÜãíù-

óç ôßèåôáé ìüíï ìå éóôïëïãéêÞ åîÝôáóç ôïõ ëåìöáäÝíá.

Ôï íüóçìá áõôü èá ðñÝðåé íá ðñïóôåèåß óôç äéáöïñé-

êÞ äéÜãíùóç ôùí ôñá÷çëéêþí, êõñßùò, ëåìöáäåíïðá-

èåéþí (éïãåíåßò, ìéêñïâéáêÝò êáé ðñùôïæùéêÝò ëïéìþîåéò,

íïóÞìáôá êïëëáãïíéêïý éóôïý, ëåìöïûðåñðëáóôéêÜ êáé

íåïðëáóìáôéêÜ íïóÞìáôá). Ðñüêåéôáé ãéá éäéáßôåñç êëéíé-

êïðáèïëïãïáíáôïìéêÞ ïíôüôçôá, ç ïðïßá, ìÝ÷ñé óôéãìÞò

ôïõëÜ÷éóôïí, äåí áðáéôåß áíôéâéïôéêÞ áãùãÞ. Åßíáé áîéï-

óçìåßùôï üôé óå óçìáíôéêü áñéèìü ðåñéðôþóåùí óõã÷Ý-

åôáé ìå ôï ëÝìöùìá êáé óå ëéãüôåñåò ðåñéðôþóåéò ìå ôï

óõóôçìáôéêü åñõèçìáôþäç ëýêï.

Óôçí ðáñïýóá åñãáóßá ðáñïõóéÜæåôáé ìßá ðåñßðôùóç

íüóïõ ôùí Kikuchi-Fujimoto óå ¸ëëçíá áóèåíÞ êáé

ãßíåôáé áíáöïñÜ óôá ìÝ÷ñé ôþñá âéâëéïãñáöéêÜ äåäï-

ìÝíá.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÐÔÙÓÅÙÓ

¸íáò 32÷ñïíïò Üíäñáò åëëçíéêÞò êáôáãùãÞò åéóÞ÷èç óôçí

ÐáèïëïãéêÞ ÊëéíéêÞ ôïõ Íïóïêïìåßïõ ìáò ëüãù ðáñáôåéíüìå-

íïõ åìðõñÝôïõ êáé åôåñüðëåõñçò ôñá÷çëéêÞò ëåìöáäåíïðÜèåéáò.

Ï áóèåíÞò áíÝöåñå êáèçìåñéíÞ ðõñåôéêÞ êßíçóç Ýùò 39,5
ïC áðü äåêáðåíèçìÝñïõ, ìå óõíïäü åôåñüðëåõñç (áñéóôåñÞ)

ôñá÷çëéêÞ äéüãêùóç êáé áðþëåéá âÜñïõò 4 kg óôï óõãêåêñé-

ìÝíï ÷ñïíéêü äéÜóôçìá, ÷ùñßò áðþëåéá ôçò üñåîçò. Óõìðôùìá-

ôïëïãßá áðü ôï áíáðíåõóôéêü óýóôçìá, íõ÷ôåñéíïß éäñþôåò,

åîÜíèçìá, êíçóìüò êáé áñèñáëãßåò äåí áíáöÝñïíôáí.

Ôï êëçñïíïìéêü áíáìíçóôéêü ôïõ áóèåíïýò Þôáí åëåýèåñï

ùò ðñïò ôçí ýðáñîç ðáñüìïéùí åðåéóïäßùí Þ Üëëùí óïâáñþí

íïóçìÜôùí.

Áðü ôï áôïìéêü áíáìíçóôéêü äåí áíáöåñüôáí Üëëç íïóç-

ëåßá óå íïóïêïìåßï. ÌåôÜ áðü åðßóêåøç óå éäéþôç ðáèïëüãï,

ï áóèåíÞò åß÷å ëÜâåé áãùãÞ ìå áìïîéêéëßíç-êëáâïõëáíéêü ïîý

625 mg ôñåéò öïñÝò ôçí çìÝñá ãéá 11 çìÝñåò êáé óôç óõíÝ÷åéá

ôáõôü÷ñïíç áãùãÞ ìå êëáñéèñïìõêßíç 500 mg äýï öïñÝò ôçí

çìÝñá êáé óéðñïöëïîáóßíç, óôï ßäéï ìå ôçí êëáñéèñïìõêßíç

äïóïëïãéêü ó÷Þìá, ãéá 2 çìÝñåò. Ï áóèåíÞò, ðáñÜ ôç ëÞøç

áíôéâéïôéêþí, äåí ðáñáôÞñçóå êÜðïéá ìåôáâïëÞ óôçí êëéíéêÞ

ôïõ êáôÜóôáóç (ðõñåôéêÞ êßíçóç, ëåìöáäåíïðÜèåéá).

Áðü ôçí áíôéêåéìåíéêÞ åîÝôáóç óçìåéþèçêå åôåñüðëåõñç

(áñéóôåñÞ) ëåìöáäåíïðÜèåéá ôñá÷çëéêÞò ÷þñáò êáôÜ ìÞêïò

ôïõ óôåñíïêëåéäïìáóôïåéäïýò ìõüò, ìå ðáñïõóßá 3–4 ëåìöá-

äÝíùí ìåãßóôçò äéáìÝôñïõ 1–1,5 cm, õðüóêëçñçò óýóôáóçò,

åëáöñþò åðþäõíùí, ÷ùñßò óçìåßá öëåãìïíÞò ôïõ õðåñêåßìå-

íïõ äÝñìáôïò. Ï áóèåíÞò åìöÜíéæå ðõñåôü 38,8 ïC êáé Þðéá

öëåâïêïìâéêÞ ôá÷õêáñäßá (óöýîåéò 89/min, áñôçñéáêÞ ðßåóç

110/70 mmHg).

H ãåíéêÞ åîÝôáóç áßìáôïò Ýäåéîå Þðéá ëåõêïðåíßá-ïõäåôå-

ñïðåíßá (ëåõêÜ áéìïóöáßñéá 3,16 k/ìL, ïõäåôåñüöéëá 52,2%,

ëåìöïêýôôáñá 38,2%, ìïíïêýôôáñá 6,3%, çùóéíüöéëá 6,3%,

âáóåüöéëá 1,0%), ìå öõóéïëïãéêÝò ôéò õðüëïéðåò ðáñáìÝôñïõò

(áéìïóöáéñßíç 12,8 g/dL, áéìáôïêñßôçò 37%, áéìïðåôÜëéá 170

k/ìL). Áðü ôï âéï÷çìéêü Ýëåã÷ï óçìåéþèçêáí ðáèïëïãéêÝò

ôéìÝò ôùí åíæýìùí ôçò êéíÜóçò ôçò êñåáôßíçò (CK, ðáëáéüôåñá

CPK), ôçò ãáëáêôéêÞò áöõäñïãïíÜóçò (LDH), ôçò áëäïëÜóçò

(ALD) êáé ôùí áìéíïôñáíóöåñáóþí (áóðáñôéêÞ áìéíïôñáíóöå-

ñÜóç, AST êáé áìéíïôñáíóöåñÜóç ôçò áëáíßíçò, ALT), ôùí

ïðïßùí ïé áêñáßåò ôéìÝò óçìåéþèçêáí ôçí 7ç çìÝñá íïóçëåßáò

êáé Þôáí ïé áêüëïõèåò (ìÝóá óôçí ðáñÝíèåóç êáôáãñÜöïíôáé

ïé öõóéïëïãéêÝò ôéìÝò): CK 5980 U/L (10–195), LDH 525

IU/L (200–480), ALD 17,9 U/L (<7,6), AST 74 IU/L (<37),

ÁLT 57 IU/L (<40).

Ï õðüëïéðïò âéï÷çìéêüò Ýëåã÷ïò Þôáí åíôüò ôùí öõóéïëï-

ãéêþí ïñßùí: óÜê÷áñï 102 mg/dL (70–110), ïõñßá 20 mg/
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íåò 10,3% (8,5–14,5), ã-óöáéñßíåò 15,2% (11–21). Ï ðïóïôé-

êüò ðñïóäéïñéóìüò ôùí áíïóïóöáéñéíþí ôïõ áóèåíïýò Þôáí

åðßóçò åíôüò ôùí öõóéïëïãéêþí ïñßùí: IgG 1210 mg/dL (750–

1560), IgA 315 mg/dL (82–453), IgM 137 mg/dL (46–304),

üðùò êáé ï Ýëåã÷ïò ôùí íåïðëáóìáôéêþí äåéêôþí á-åìâñõúêÞ

ðñùôåÀíç 0,6 U/mL (<10), CA-125 19,4 U/mL (<35), CA-

15,3 32,8 U/mL (<35), CA-19,9 5 U/mL (<37), CEA 6,1 ng/

mL (<10).

Ïé åðáíåéëçììÝíåò êáëëéÝñãåéåò áßìáôïò êáé ïýñùí Þôáí

áñíçôéêÝò. ÁñíçôéêÝò åðßóçò Þôáí ç öõìáôéíïáíôßäñáóç Mantoux

êáé ïé áíôéäñÜóåéò Widal êáé Wright, êáèþò êáé ï Ýëåã÷ïò ãéá

ôïîïðëÜóìùóç.

O éïëïãéêüò Ýëåã÷ïò ãéá ôïõò éïýò Epstein-Barr, êõôôáñï-

ìåãáëïúü, HIV, HCV, HBV áíÝäåéîå ìüíï èåôéêÜ áíôéóþìáôá

IgG ãéá ôïõò éïýò Epstein-Barr êáé êõôôáñïìåãáëïúü (äçëùôé-

êÜ ðáëáéÜò ëïßìùîçò ôïõ áóèåíïýò áðü ôïõò óõãêåêñéìÝíïõò

éïýò).

ÔÝëïò, ï Ýëåã÷ïò ãéá ñåõìáôéêÜ Þ áõôïÜíïóá íïóÞìáôá

(Ra test, ANA, ASMA, áíôé-DNA, óõìðëÞñùìá, áíôéèõñåïåéäé-

êÜ áíôéóþìáôá) âñÝèçêå ïìïßùò åíôüò ôùí öõóéïëïãéêþí ïñßùí.

Ç áêôéíïãñáößá èþñáêá, ôï õðåñç÷ïãñÜöçìá êáñäéÜò êáé

ôï õðåñç÷ïãñÜöçìá êïéëßáò äåí áíÝäåéîáí ðáèïëïãéêÜ åõñÞ-

ìáôá, åêôüò áðü Ýíá ëßèï óôïí áõ÷Ýíá ôçò ÷ïëçäü÷ïõ êýóôçò.

Ôï õðåñç÷ïãñÜöçìá ôñá÷Þëïõ áíÝäåéîå ôñá÷çëéêïýò ëåìöá-

äÝíåò ôüóï óôï ðñüóèéï üóï êáé óôï ïðßóèéï áñéóôåñü ôñá÷ç-

ëéêü ôñßãùíï.

Ðñïò áðïêëåéóìü ôçò óõììåôï÷Þò êáé Üëëùí ëåìöáäåíé-

êþí ïìÜäùí, ï áóèåíÞò õðïâëÞèçêå óå áîïíéêÞ ôïìïãñáößá

èþñáêá, Üíù êáé êÜôù êïéëßáò, üðïõ äåí óçìåéþèçêáí éäéáßôå-

ñá ðáèïëïãéêÜ åõñÞìáôá.

ÊáôÜ ôçí åéóáãùãÞ ôïõ, ï áóèåíÞò ôÝèçêå óå áíôéâéïôéêÞ

áãùãÞ ìå äïîõêõêëßíç 100 mg äýï öïñÝò ôçí çìÝñá êáé

ñïîéèñïìõêßíç 150 mg äýï öïñÝò çìåñçóßùò, åíþ äüèçêáí

ïäçãßåò ãéá áðïöõãÞ åíäïìõúêþí áíôéðõñåôéêþí åíÝóåùí êáé

ðåñéïñéóìü ôçò áðü ôïõ óôüìáôïò ÷ïñçãïýìåíçò áíôéðõñåôéêÞò

áãùãÞò. Ùóôüóï, óå ðåñßðôùóç ðïõ êñéíüôáí áðïëýôùò áíá-

ãêáßï ÷ïñçãïýíôáí äéóêßá ðáñáêåôáìüëçò.

Ï áóèåíÞò óõíÝ÷éæå íá åìöáíßæåé õøçëÞ ðõñåôéêÞ êßíçóç

Ýùò 40,5 ïC óå üëç ôç äéÜñêåéá ôïõ åéêïóéôåôñáþñïõ, åíþ

êáôÜ ôá ëïéðÜ ç ãåíéêÞ ôïõ êáôÜóôáóç Þôáí êáëÞ. ¸ôóé, ôçí

11ç çìÝñá íïóçëåßáò ôïõ ï áóèåíÞò óõíáßíåóå óôç äéåíÝñãåéá

âéïøßáò ëåìöáäÝíá ôçò áñéóôåñÞò ôñá÷çëéêÞò ÷þñáò, ç ïðïßá

ôïõ åß÷å ðñïôáèåß áðü ôçí 5ç çìÝñá íïóçëåßáò.

Ç éóôïëïãéêÞ åîÝôáóç áíÝäåéîå áëëïéþóåéò íåêñùôéêÞò éóôéï-

êõôôáñéêÞò ëåìöáäåíßôéäáò ôýðïõ Kikuchi-Fujimoto. Óõãêåêñé-

ìÝíá, ðáñáôçñÞèçêå ëåìöáäåíéêüò éóôüò ìå äéáôáñá÷Þ áñ÷é-

ôåêôïíéêÞò ëüãù áíÜðôõîçò éóôéïêõôôáñéêïý ðëçèõóìïý êáé

óõíïäü ðáñïõóßá ìéêñþí ëåìöïêõôôÜñùí ìå ðïëõÜñéèìá áðï-

ðôùôéêÜ óùìÜôéá êáé áðïðôùôéêïý ôýðïõ íÝêñùóç (åéêüíåò 1,

2). Ïé ðåñéï÷Ýò áõôÝò ìåôá÷ùñïýóáí ÷ùñßò óáöÞ üñéá óôï

ðáñáêåßìåíï ëåìöáäåíéêü ðáñÝã÷õìá, üðïõ óõíõðÞñ÷å õðåñ-

dL (10–50), êñåáôéíßíç 0,9 mg/dL (0,5–1,5), êÜëéï 4,8 mEq/

L (3,5–5,5), íÜôñéï 141 mEq/L (135–155), áóâÝóôéï 8,2 mg/

L (8,1–10,4), ÷ëþñéï 109 mmoL/L (98–115), ã-ãëïõôáìõëéêÞ

ôñáíóðåðôéäÜóç (ã-GT) 19 U/L (11–45), áëêáëéêÞ öùóöáôÜ-

óç 75 U/L (40–130), ïëéêÞ ÷ïëåñõèñßíç 0,12 mg/dL (0–

0,25), ïëéêÜ ëåõêþìáôá 7,2 g/dL (6,2–8,2), ëåõêùìáôßíç 4,7

g/dL (3,5–5,5), ïõñéêü ïîý 5,3 mg/dL (3–7).

Ï ÷ñüíïò ðñïèñïìâßíçò (13,4/10,85 sec, INR 1,25) Þôáí

öõóéïëïãéêüò. Ï áóèåíÞò åìöÜíéóå åðßóçò áõîçìÝíåò ôéìÝò

ôá÷ýôçôáò êáèßæçóçò åñõèñþí (77 mm/1ç þñá, öõóéïëïãéêÝò

ôéìÝò, ÖÔ <10), C-áíôéäñþóáò ðñùôåÀíçò (6,51 mg/dL, ÖÔ

<0,8) êáé éíùäïãüíïõ (597 mg/dL, ÖÔ 200–400 mg/dL).

Ç ãåíéêÞ åîÝôáóç ïýñùí Þôáí öõóéïëïãéêÞ, åíþ ç êñåáôß-

íç ïýñùí 24þñïõ åëáöñþò áõîçìÝíç (191 mg/24ùñï, ÖÔ

<150).

Ç çëåêôñïöüñçóç ôùí ëåõêùìÜôùí ôïõ áóèåíïýò Ýäùóå

ôá ðáñáêÜôù áðïôåëÝóìáôá: Ëåõêùìáôßíç 64,3% (52–68), á1-

óöáéñßíåò 3,6% (2–5), á2-óöáéñßíåò 6,6% (6,6–13,5), â-óöáéñß-

Åéêüíá 1. ÅóôéáêÞ êáôÜñãçóç ëåìöáäåíéêÞò áñ÷éôåêôïíéêÞò (áéìáôïîõ-

ëßíç-çùóßíç ´50).

Åéêüíá 2. ÊáñõïññçêôéêÜ óùìÜôéá åí ìÝóù ðïëýìïñöïõ êõôôáñéêïý

ðëçèõóìïý (áéìáôïîõëßíç-çùóßíç ´200).
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ðëáóßá ôçò Ô-êõôôáñéêÞò ðåñéï÷Þò. ÁíïóïöáéíïôõðéêÜ, ï éóôéï-

êõôôáñéêüò ðëçèõóìüò åîÝöñáæå ìõåëïûðåñïîåéäÜóç êáé óõíõ-

ðÞñ÷å ìå CD4 CD8 ìéêñÜ ëåìöïêýôôáñá, åíþ ðáñáôçñÞèçêáí

óðÜíéá CD138 ðëáóìáôïêýôôáñá. Áíïóïúóôï÷çìéêÜ, ï êáè’

õðåñï÷Þ ðëçèõóìüò óôçí ðåñéï÷Þ ôçò íÝêñùóçò åìöÜíéæå áíï-

óïöáéíüôõðï T-êõôôáñïôïîéêþí ëåìöïêõôôÜñùí. Áíáëõôéêüôå-

ñá, ôá ìÝóïõ ìåãÝèïõò ëåìöïêýôôáñá åîÝöñáæáí ÔâF1 (õðï-

äï÷Ýá Ô-ëåìöïêõôôÜñïõ) CD3+ CD8+ ìå ðáñáãùãÞ êõôôáñï-

ôïîéêÞò ðñùôåÀíçò TIA-1 êáé åðéðëÝïí ôï êõôôáñïôïîéêü Ýíæõ-

ìï Granzyme b, ôï ïðïßï åêöñÜæåôáé áðü åíåñãïðïéçìÝíá Ô-

ëåìöïêýôôáñá.

Ìå ôç ìÝèïäï ôïõ in situ õâñéäéóìïý TUNNEL áðïêáëý-

öèçêå ç áðïðôùôéêÞ äéåñãáóßá ôùí Ô-ëåìöïêõôôÜñùí, åýñçìá

óõìâáôü ìå ôïí üñï áðïðôùôéêÞ ëåìöáäåíßôéäá, ï ïðïßïò ÷á-

ñáêôçñßæåé ôç ëåìöáäåíßôéäá Kikuchi.

¸îé çìÝñåò ìåôÜ áðü ôç äéåíÝñãåéá ôçò âéïøßáò ï áóèåíÞò

ôÝèçêå óå åíäïöëÝâéá áãùãÞ ìå ðñåäíéæïëüíç óå äüóç 1

mg/kg âÜñïõò óþìáôïò, ìå äéáôÞñçóç ôçò ßäéáò äïóïëïãßáò

ãéá 3 çìÝñåò êáé ìå óôáäéáêÞ åëÜôôùóç ãéá Üëëåò 7 çìÝñåò.

Áðü ôçí åðüìåíç çìÝñá ôçò Ýíáñîçò ôçò èåñáðåßáò ç èåñìï-

êñáóßá õðï÷þñçóå óå öõóéïëïãéêÜ åðßðåäá, åíþ óôáäéáêÜ

óçìåéþèçêå óõññßêíùóç ôùí äéïãêùìÝíùí ëåìöáäÝíùí, ôüóï

êëéíéêÜ üóï êáé õðåñç÷ïôïìïãñáöéêÜ, óå íÝï óõãêñéôéêü õðå-

ñç÷ïãñÜöçìá ôñá÷Þëïõ.

Ï áóèåíÞò åîÞëèå ôïõ Íïóïêïìåßïõ ôçí 28ç çìÝñá íïóç-

ëåßáò, åëåýèåñïò óõìðôùìáôïëïãßáò. Áðü ôüôå ðáñáêïëïõèåß-

ôáé óôï åîùôåñéêü éáôñåßï ôçò ÐáèïëïãéêÞò ÊëéíéêÞò êáé ðåñß-

ðïõ Ýíá ÷ñüíï ìåôÜ âñßóêåôáé óå Üñéóôç êëéíéêÞ êáôÜóôáóç,

ìå üëïõò ôïõò áéìáôïëïãéêïýò-âéï÷çìéêïýò äåßêôåò åíôüò ôùí

öõóéïëïãéêþí ïñßùí.

Ó×ÏËÉÏ

Ôï 1972, óôçí Éáðùíßá, ïé ðáèïëïãïáíáôüìïé Kikuchi

êáé Fujimoto ðåñéÝãñáøáí, áíåîÜñôçôá ï Ýíáò áðü ôïí

Üëëï, Ýíá êáëüçèåò áõôïðåñéïñéæüìåíï óýíäñïìï íå-

êñùôéêÞò ëåìöáäåíïðÜèåéáò ìå ÷áñáêôçñéóôéêÞ éóôïëï-

ãéêÞ åéêüíá.1,2 ÄÝêá ÷ñüíéá áñãüôåñá (1982), êáé ðñï-

êåéìÝíïõ íá åîåôáóôåß áí ç NKF áðáíôÜôáé êáé åêôüò

Éáðùíßáò, ï Kikuchi ìå ôïí Éôáëü Pileri3 åðáíåîÝôáóáí

åîáéñåèÝíôåò ëåìöáäÝíåò ðáó÷üíôùí êáé äéáðßóôùóáí

ðáñüìïéá åéêüíá óôç Ãåñìáíßá (åðñüêåéôï ãéá áóèåíåßò

áðü ôï ÉñÜí, ôç Íüôéá ÊïñÝá, ôçí Éôáëßá êáé ôçí Éóðá-

íßá). Áêïëïýèçóáí ðáñüìïéåò ðåñéãñáöÝò áðü ôç ÍÁ

Áóßá, ôçí ÁìåñéêÞ, ôçí Åõñþðç, ôçí Áõóôñáëßá êáé ôç

ÍÝá Æçëáíäßá, þóôå óÞìåñá íá èåùñåßôáé íüóïò ìå

ðáãêüóìéá êáôáíïìÞ êáé áõîçìÝíç óõ÷íüôçôá óôçí Éá-

ðùíßá êáé ôç ÍÁ Áóßá.4 Óôçí ÅëëÜäá, ôÝëïò, Ý÷ïõí

áíáêïéíùèåß åëÜ÷éóôåò ðåñéðôþóåéò áõôÞò ôçò éäéÜæïõóáò

ìïñöÞò ëåìöáäåíßôéäáò.5–7

Ôï 1983, ïé Turner et al ðåñéÝãñáøáí ôçí ðáèïëïãï-

áíáôïìéêÞ åéêüíá ôçò NKF óå 22 áóèåíåßò áðü ôéò ÇÐÁ.8

¸êôïôå, Ý÷ïõí áíáöåñèåß óåéñÝò ðåñéðôþóåùí óôçí ðá-

èïëïãïáíáôïìéêÞ âéâëéïãñáößá, ïé ïðïßåò ðåñéãñÜöïõí

ëåðôïìåñþò ôá éóôïëïãéêÜ åõñÞìáôá êáé óõíïøßæïõí ôçí

êëéíéêÞ ìïñöïëïãßá ôçò íüóïõ.

Ç áêñéâÞò óõ÷íüôçôá ôçò NKF åßíáé ìÝ÷ñé óôéãìÞò

Üãíùóôç.

Ïé áñ÷éêÝò áíáêïéíþóåéò óçìåßùíáí ìéá åíôõðùóéá-

êÞ õðåñï÷Þ ôçò íüóïõ óôéò ãõíáßêåò –Üíù ôïõ 80% ôùí

ðåñéðôþóåùí– áëëÜ ïé ìåèýóôåñåò óåéñÝò äåß÷íïõí ìé-

êñüôåñç õðåñï÷Þ ôùí ãõíáéêþí, êõìáéíüìåíç áðü 1,1:1–

2,75:1. Ôï åýñïò ôçò çëéêßáò åßíáé ìåãÜëï (áðü ìçíþí

Ýùò >80 åôþí), ùóôüóï ç ðëåéïíüôçôá ôùí áóèåíþí

åßíáé <35 åôþí.4

Ç ðëÝïí óõ÷íÞ êëéíéêÞ åêäÞëùóç åßíáé ç ôñá÷çëéêÞ

ëåìöáäåíïðÜèåéá, ìå åõáßóèçôïõò –óõíÞèùò– áäÝíåò

êáôÜ ôçí øçëÜöçóç, ç ïðïßá åìöáíßæåôáé óôï 70–98%

ôùí ðáó÷üíôùí.3,4,8 ÐñÝðåé ðÜíôùò íá óçìåéùèåß üôé Ý÷åé

ðáñáôçñçèåß ðñïóâïëÞ ëåìöáäÝíùí êáé óå Üëëåò ðå-

ñéï÷Ýò ôïõ óþìáôïò (éäéáßôåñá ìáó÷áëéáßùí, áëëÜ êáé

èùñáêéêþí, ìåóïèùñáêéêþí, êïéëéáêþí êáé ðõåëéêþí),

åíþ óå ðïóïóôü 20% Þ êáé ìåãáëýôåñï ôùí ðåñéðôþóåùí

ç ëåìöáäåíïðÜèåéá ìðïñåß íá åßíáé ãåíéêåõìÝíç.4 Ïé

ðñïóâëçèÝíôåò ëåìöáäÝíåò åßíáé êáôÜ êáíüíá ìÝôñéïé

óå ìÝãåèïò (ìéêñüôåñïé ôùí 2,5 cm), ìïëïíüôé Ý÷ïõí

ðáñáôçñçèåß êáé ëåìöáäÝíåò ìåãÝèïõò 6–7 cm, éäéáßôå-

ñá óå ðáéäéÜ. Ðõñåôüò êõìáéíüìåíïò áðü 37,4–41,0 °C

óõíéóôÜ áñ÷éêü óýìðôùìá óôï 30–50% ôùí ðåñéðôþóåùí,

åíþ åêäÞëùóç ôçò íüóïõ ùò ðõñåôüò Üãíùóôçò áéôéï-

ëïãßáò áöïñÜ óôï 50% ôùí áóèåíþí.9 ÄåñìáôéêÝò åêäç-

ëþóåéò åìöáíßæïíôáé óôï Ýíá ôñßôï ôùí ðáó÷üíôùí (16–

40%) êáé óõíÞèùò åßíáé ìç åéäéêïý ÷áñáêôÞñá. Ëéãüôå-

ñï óõ÷íÝò åêäçëþóåéò åßíáé áðþëåéá âÜñïõò (10%), ñß-

ãïò (4%), íõ÷ôåñéíïß éäñþôåò, óõìðôþìáôá áðü ôï áíþ-

ôåñï áíáðíåõóôéêü óýóôçìá ðñïóïìïéÜæïíôá ìå åêåßíá

ôïõ êïéíïý êñõïëïãÞìáôïò, êáèþò êáé óõìðôþìáôá áðü

ôï ðåðôéêü óýóôçìá (áíïñåîßá, íáõôßá, Ýìåôïé). Óå ìåñéêÝò

ðåñéðôþóåéò ðáñáôçñåßôáé óðëçíïìåãáëßá Þ êáé çðáôï-

ìåãáëßá.3,7–9 Óå åëÜ÷éóôåò ðåñéðôþóåéò õðÜñ÷åé ãåíéêåõ-

ìÝíç ðñïóâïëÞ ðïëëþí ïñãÜíùí, ðïõ åíäå÷ïìÝíùò íá

áöïñÜ óå Üôïìá ìå Üëëïôå Üëëïõ âáèìïý äõóëåéôïõñ-

ãßá ôïõ áíïóïðïéçôéêïý ôïõò óõóôÞìáôïò.

Ï ÷ñüíïò ðïõ áðáéôåßôáé, áðü ôçí Ýíáñîç ôçò óõì-

ðôùìáôïëïãßáò, ãéá ôçí ôåëéêÞ äéÜãíùóç êõìáßíåôáé áðü

1–24 ìÞíåò. Áõôüìáôç õðï÷þñçóç ôùí óõìðôùìÜôùí

åßíáé ï êáíüíáò, åðåñ÷üìåíç óõíÞèùò ìåôÜ áðü 1–4

ìÞíåò,9,10 áí êáé óå óðÜíéåò ðåñéðôþóåéò ç ëåìöáäåíï-
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ðÜèåéá ìðïñåß íá åðéìÝíåé ìÝ÷ñé êáé Ýíá ÷ñüíï ìåôÜ

áðü ôç äéÜãíùóç.8 ̧ ÷ïõí áíáöåñèåß åðåéóüäéá åðáíåì-

öÜíéóçò ôïõ íïóÞìáôïò óå Ýíá ìéêñü ðïóïóôü (ðåñßðïõ

óôï 3%)9,11 êáé ìåôÜ áðü Üëëïôå Üëëï ÷ñïíéêü äéÜóôçìá

êõìáéíüìåíï áðü ìÞíåò ìÝ÷ñé êáé 16 ÷ñüíéá.4,10,12 Ç

åðáíåìöÜíéóç áõôÞ åêäçëþíåôáé óõíÞèùò ùò ëåìöáäå-

íïðÜèåéá óôçí ðåñéï÷Þ ôçò áñ÷éêÞò åíôüðéóçò Þ, ëéãü-

ôåñï óõ÷íÜ, óå Üëëç áðïìáêñõóìÝíç ðåñéï÷Þ.

Óôçí áíáóêüðçóç ôùí Dorfman êáé Berry,10 59 áðü

64 áóèåíåßò Þôáí åí æùÞ êáé õãéåßò ìåôÜ áðü ðáñáêï-

ëïýèçóç 32 ìçíþí, åíþ ìüíï ï Ýíáò áðü ôïõò 5 èáíÜ-

ôïõò (ìõïêáñäßôéäá) èá ìðïñïýóå íá áðïäïèåß óôç NKF.

ÃåíéêÜ, ï èÜíáôïò áðïôåëåß åîáéñåôéêÜ óðÜíéá êáôÜ-

ëçîç ôçò íüóïõ (Ý÷åé ðÜíôùò áíáöåñèåß êáé óå âñÝöïò

19 ìçíþí).

ÔÝëïò, Ý÷ïõí áíáöåñèåß áñêåôÝò ðåñéðôþóåéò óõíý-

ðáñîçò NKF êáé Üëëùí íïóçìÜôùí, üðùò áíôéöùóöïëé-

ðéäéêïý óõíäñüìïõ, íüóïõ Still ôùí åíçëßêùí, AIDS,

ìç-Hodgkin ëåìöþìáôïò, óõíäñüìïõ Sjögren, åãêåöá-

ëßôéäáò, ëåõêïêõôôáñïêëáóôéêÞò áããåéßôéäáò, ðïëõìõï-

óßôéäáò ê.Ü.

Áðü ôïí åñãáóôçñéáêü Ýëåã÷ï, 50% ðåñßðïõ ôùí

áóèåíþí åßíáé ëåõêïðåíéêïß, ìå ó÷åôéêÞ ëåìöïêõôôÜñù-

óç êáé Üôõðá ëåìöïêýôôáñá óôï ðåñéöåñéêü áßìá, åíþ ç

èñïìâïðåíßá óõíéóôÜ éäéáßôåñá óðÜíéï åýñçìá. Ç ÔÊÅ

åßíáé áõîçìÝíç óôï 70% ôùí áóèåíþí, åíþ áðü ôá Ýí-

æõìá ç ãáëáêôéêÞ áöõäñïãïíÜóç (LDH) óõíÞèùò áíåõ-

ñßóêåôáé óå ðáèïëïãéêÜ åðßðåäá êáé ïé áìéíïôñáíóöå-

ñÜóåò ìðïñåß íá åßíáé áõîçìÝíåò óå ìéêñüôåñï ðïóïóôü

áóèåíþí.3,4,9,10

Ôá ðåñéóóüôåñá éóôïëïãéêÜ åõñÞìáôá ôçò NKF ðåñé-

ëáìâÜíïõí íåêñùôéêÝò åóôßåò, ôõðéêÜ åíôïðéæüìåíåò óôï

ëåìöáäåíéêü ðáñáöëïéü, ïé ïðïßåò ðåñéÝ÷ïõí Üöèïíá

êáñõïññçêôéêÜ ðõñçíéêÜ óõãêñßìáôá, ùò óõíÝðåéá ôïõ

öáéíïìÝíïõ ôçò Ýíôïíçò êáñõïññçîßáò. Ï ðáñáêåßìå-

íïò ôùí êáñõïññçêôéêþí åóôéþí ðáñáöëïéüò åßíáé óõ-

íÞèùò õðåñðëáóôéêüò. ̧ íáò êõôôáñéêüò ðëçèõóìüò áðï-

ôåëïýìåíïò áðü ÷áñáêôçñéóôéêÜ éóôéïêýôôáñá (çìéóåëç-

íïåéäÞ, crescentic histiocytes Þ áöñþäç, foam histio-

cytes), åíåñãïðïéçìÝíá ëåìöïêýôôáñá, áíïóïâëÜóôåò (êõ-

ñßùò Ô-êõôôáñéêÞò ðñïÝëåõóçò) êáé ðëáóìáôïêõôôáñïåé-

äÞ ìïíïêýôôáñá10,13,14 áíåõñßóêåôáé ìÝóá êáé ãýñù áðü

ôç íåêñùôéêÞ ðåñéï÷Þ, ìáæß ìå áöèïíßá äéáóðáñìÝíùí

áðïðôùôéêþí óùìáôßùí.3,4,9–11,13,14

Ìéá áðü ôéò ÷áñáêôçñéóôéêÝò éóôïëïãéêÝò åéêüíåò ôçò

íüóïõ åßíáé ç áðïõóßá ðïëõìïñöïðõñÞíùí êáé ðëáóìáôï-

êõôôÜñùí, ç ïðïßá ôïíßæåôáé ìå Ýìöáóç óå üëåò ôéò áíá-

êïéíþóåéò,3,4,9–11 ãåãïíüò ðïõ äéáêñßíåé ôç NKF áðü ôï

óõóôçìáôéêü åñõèçìáôþäç ëýêï (ÓÅË) êáé ôç ìéêñïâéá-

êÞ ëåìöáäåíßôéäá. Ï âáèìüò íÝêñùóçò ôùí áäÝíùí óôï

ßäéï Üôïìï ìðïñåß íá ðïéêßëëåé åõñÝùò êáé ôá éóôïëïãéêÜ

åõñÞìáôá åßíáé äõíáôün íá åðéöÝñïõí óýã÷õóç, åêëáìâá-

íüìåíá ùò åêåßíá ôïõ êáêïÞèïõò ëåìöþìáôïò.3,4,10,15–17 Ç

÷áñáêôçñéóôéêÞ éóôïëïãéêÞ åéêüíá ôçò NKF Ý÷åé áíá-

öåñèåß êáé óå åîùáäåíéêÝò åíôïðßóåéò.

Âáóéæüìåíïé óôçí áíáëïãßá ôùí äéáöüñùí êõôôáñéêþí

ðëçèõóìþí, ïé Kuo et al11 Ý÷ïõí ðñïôåßíåé ôñåéò äéáöï-

ñåôéêïýò éóôïëïãéêïýò õðïôýðïõò ôçò NK, ôïí õðåñ-

ðëáóôéêü, ôï íåêñùôéêü êáé ôïí îáíèùìáôþäç.

Ï õðåñðëáóôéêüò ôýðïò ÷áñáêôçñßæåôáé áðü õðåñï÷Þ

éóôéïêõôôÜñùí, áíïóïâëáóôþí, ëåìöïêõôôÜñùí êáé ðõ-

ñçíéêþí óõãêñéìÜôùí, ÷ùñßò üìùò óôïé÷åßá íÝêñùóçò.

Ï íåêñùôéêüò ôýðïò ÷áñáêôçñßæåôáé áðü ôéò ôõðéêÝò íå-

êñùôéêÝò åóôßåò, åíþ ï îáíèùìáôþäçò ôýðïò áðü ôçí

áöèïíßá ôùí áöñùäþí éóôéïêõôôÜñùí. Åßíáé ðïëý ðéèá-

íü ïé äéáöïñåôéêÝò áõôÝò éóôïëïãéêÝò åéêüíåò íá áíôé-

ðñïóùðåýïõí óôÜäéá åîÝëéîçò ôçò NKF, ìå ôïí õðåñ-

ðëáóôéêü ôýðï íá óõíéóôÜ ôï ðñùéìüôåñï êáé ôïí îáí-

èùìáôþäç ôýðï ôï ôåëåõôáßï óôÜäéï.11,16 Ôï ãåãïíüò üôé

êáé ïé ôñåéò õðüôõðïé ôùí ðáèïëïãïáíáôïìéêþí åõñçìÜ-

ôùí ìðïñåß íá åìöáíéóôïýí óôïí ßäéï ëåìöáäÝíá êáé

ìÜëéóôá ôçí ßäéá ÷ñïíéêÞ óôéãìÞ, åíÝ÷åé ôåñÜóôéá äéá-

ãíùóôéêÞ êáé ðñáêôéêÞ óçìáóßá.11,16

Ç äéÜãíùóç ôçò íüóïõ äåí åßíáé éäéáßôåñá äýóêïëç,

åöüóïí ç éóôïëïãéêÞ åîÝôáóç ãßíåé áðü Üôïìï ðïõ

ãíùñßæåé ôç ìïñöïëïãßá ôçò éäéÜæïõóáò áõôÞò ëåìöá-

äåíßôéäáò. Ùóôüóï, ðñþéìåò âëÜâåò óôåñïýìåíåò åìöá-

íïýò íÝêñùóçò ìðïñåß ëáíèáóìÝíá, üðùò ðñïáíáöÝñ-

èçêå, íá åêëçöèïýí ùò ëÝìöùìá åîáéôßáò ôçò ðáñïõ-

óßáò Üöèïíùí áíïóïâëáóôþí.

Ç áíïóïáñ÷éôåêôïíéêÞ ôçò NKF åßíáé ÷áñáêôçñéóôé-

êÞ êáé ó÷åôéêÜ ïìïéüìïñöç óå üëåò ôéò ðåñéðôþóåéò,

áíåîáñôÞôùò ôïõ ðñïóâáëëüìåíïõ ïñãÜíïõ. Ôï ëåìöï-

åéäÝò óõóôáôéêü óõíßóôáôáé êõñßùò áðü þñéìá Ô-êýôôá-

ñá ìå ðïéêßëç áíáëïãßá CD8+ êáé CD4+ êõôôÜñùí êáé

óðÜíéá ìüíï áðü CD56+ êýôôáñá.4,8–11,13,18

Óôï ðëåßóôï ôùí ðåñéðôþóåùí ôá CD8+ ëåìöïêýôôá-

ñá åêöñÜæïõí êõôôáñïôïîéêïýò äåßêôåò, üðùò ÔÉÁ-1 êáé

ãêñáíæýìç-Â, åíþ óõíÞèùò õðåñÝ÷ïõí áñéèìçôéêÜ ôùí

CD4+ ëåìöïêõôôÜñùí. Ëåìöïêýôôáñá êáé éóôéïêýôôáñá

ðáñïõóéÜæïõí õøçëü âáèìü áðüðôùóçò. Ôá Â-ëåìöï-

êýôôáñá óõíÞèùò Ý÷ïõí åëÜ÷éóôç ðáñïõóßá. ¼ðùò áíá-

öÝñåôáé áðü ôï ðëåßóôï ôùí óõããñáöÝùí, ôá éóôéïêýôôá-

ñá åìöáíßæïõí ôïõò áíáìåíüìåíïõò áíïóïöáéíüôõðïõò,

êáé êõñßùò CD68 (ÊÑ1). ÅðéðëÝïí, üðùò Ý÷ïõí äåßîåé ïé

Pileri et al,19 ôá éóôéïêýôôáñá ôùí âëáâþí ôçò NKF, áëëÜ
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êáé åêåßíá ôùí ìç ðñïóâëçèÝíôùí ëåìöáäåíéêþí ôìç-

ìÜôùí (ôá ïðïßá åßíáé ðïëý ðåñéóóüôåñá ãýñù áðü ôá

õøçëÜ åíäïèçëéáêÜ öëåâßäéá ôïõ ëåìöáäÝíá), åêöñÜ-

æïõí ìõåëïûðåñïîåéäÜóç, Ýíá åýñçìá ìïíáäéêü ãéá ôá

éóôéïêýôôáñá ôçò NKF áëëÜ êáé ôïõ ÓÅË.

Ç áéôéïëïãßá ôçò NKF åîáêïëïõèåß íá ðáñáìÝíåé

Üãíùóôç, ìïëïíüôé ïñéóìÝíá äåäïìÝíá ðéèáíïëïãïýí

ôçí éïãåíÞ ðñïÝëåõóÞ ôçò. Áñ÷éêÜ, ðÜíôùò, ôï íüóçìá

óõó÷åôßóôçêå ìå âáêôçñéäéáêÝò ëïéìþîåéò,4,10 óôç óõíÝ-

÷åéá üìùò åíï÷ïðïéÞèçêáí êÜðïéåò éïãåíåßò ëïéìþîåéò

ùò áéôéïëïãéêïß ðáñÜãïíôåò.19,20

Ç Ýñåõíá ãéá ôçí áíåýñåóç áõôïÜíïóïõ ìç÷áíéóìïý

äßíåé êáôÜ êáíüíá áñíçôéêÜ áðïôåëÝóìáôá, áí êáé Ý÷ïõí

áíáöåñèåß ìåñéêÝò ðåñéðôþóåéò óõó÷Ýôéóçò ÓÅË êáé

NKF.4,10 Óôï óçìåßï áõôü èá ðñÝðåé íá åðéóçìáíèåß üôé ç

äéÜãíùóç ôçò NKF ìðïñåß íá ðñïçãåßôáé, íá Ýðåôáé Þ

êáé íá óõìðßðôåé ÷ñïíéêÜ ìå ôç äéÜãíùóç ôïõ ÓÅË.21,25

Óôçí ôåëåõôáßá ðåñßðôùóç, åßíáé áõôïíüçôï üôé ïé éóôïðá-

èïëïãéêÝò äõóêïëßåò, üóïí áöïñÜ óôç äéÜãíùóç, ðïë-

ëáðëáóéÜæïíôáé.

ÔÝëïò, áñêåôïß åñåõíçôÝò õðïóôçñßæïõí üôé äåí õðÜñ÷åé

ìßá êáé ìïíáäéêÞ áéôéïëüãçóç ãéá ôçí ðñüêëçóç ôçò

NKF, áëëÜ üôé ç íüóïò åßíáé ôï áðïôÝëåóìá Ýíôïíçò

áíïóéáêÞò áðÜíôçóçò óå ðïéêéëßá äéáöüñùí éïãåíþí –

ðñùôßóôùò– ëïéìþîåùí, êáèþò êáé öõóéêþí, ÷çìéêþí êáé

ãåíéêÜ êÜèå åßäïõò ðåñéâáëëïíôéêþí åñåèéóìÜôùí.4,10,18,19

Ç ôåëåõôáßá Üðïøç ìðïñåß íá áðïäåé÷èåß ðëÝïí ñåáëé-

óôéêÞ ôùí õðïëïßðùí óôï ìÝëëïí.

¼óïí áöïñÜ óôçí ðáèïöõóéïëïãßá, åßíáé áîéïóçìåßùôï

üôé óôç óõãêåêñéìÝíç ëåìöáäåíßôéäá ï êõôôáñéêüò èÜ-

íáôïò ðáñïõóéÜæåé áíÜìéêôç ìïñöïëïãßá, ìå ÷áñáêôç-

ñéóôéêÜ ôüóï ôçò íÝêñùóçò üóï êáé ôçò Ýíôïíçò áðüðôù-

óçò, äçëáäÞ ëýóç ôïõ êõôôÜñïõ-óôü÷ïõ, ðïõ óõíïäåýå-

ôáé áðü êáôÜôìçóç ôïõ DNA ëüãù åíåñãïðïßçóçò ìï-

ñéáêþí áðïðôùôéêþí ìç÷áíéóìþí áðü ôá êõôôáñïôïîéêÜ

Ô-ëåìöïêýôôáñá.4,18,19,26,27 Ìïëïíüôé ìåñéêÜ êëéíéêÜ êáé

åñãáóôçñéáêÜ åõñÞìáôá åìöáíßæïíôáé óõ÷íÜ óôç NKF

(ôñá÷çëéêÞ ëåìöáäåíïðÜèåéá, ëåõêïðåíßá, áðüëõôç Þ

ó÷åôéêÞ ëåìöïêõôôÜñùóç ìå äéåãåñìÝíá «Üôõðá» ëåì-

öïêýôôáñá, áýîçóç ôçò ÔÊÅ êáé çëéêßá <35 åôþí), äåí

õðÜñ÷åé êáíÝíá åéäéêü êëéíéêïåñãáóôçñéáêü ÷áñá-

êôçñéóôéêü ðïõ íá õðïäåéêíýåé ôç íüóï. Ç êëéíéêÞ ðëç-

ñïöüñçóç áðü ìüíç ôçò äåí åßíáé óå èÝóç íá ïäçãÞóåé

óôç äéÜãíùóç êáé ôç ëýóç óôï äéáãíùóôéêü ðñüâëçìá

èá äþóåé ìüíï ç ðñïóåêôéêÞ éóôïðáèïëïãéêÞ åîÝôáóç

ôùí õëéêþí âéïøßáò (ëåìöáäÝíåò).

Ç éóôïëïãéêÞ äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç ôçò NKF ðåñéëáì-

âÜíåé Üëëåò áéôßåò íåêñùôéêÞò ëåìöáäåíßôéäáò êáé åéäé-

êüôåñá ëïéìþîåéò, áõôïÜíïóá êáé íåïðëáóìáôéêÜ íïóÞ-

ìáôá. Ç êõñéüôåñç öëåãìïíþäçò íüóïò ðïõ ìïéÜæåé ìå

ôç NKF åßíáé ï ÓÅË. ÐñÜãìáôé, ìåñéêÝò ðåñéðôþóåéò

ìðïñåß áêüìç êáé éóôïëïãéêÜ íá ìç äéáêñßíïíôáé, ãåãï-

íüò ðïõ ïäÞãçóå ïñéóìÝíïõò åñåõíçôÝò óôç äéáôýðùóç

ôçò Üðïøçò üôé ç NKF åíäå÷ïìÝíùò íá óõíéóôÜ ìéá

forme fruste ôïõ ÓÅË.10 ÐÜíôùò, ç Üðïøç áõôÞ åßíáé

ìÝ÷ñé óôéãìÞò áíáðüäåéêôç êáé ç ðëåéïíüôçôá ôùí áóèå-

íþí ìå NKF äåí åìöáíßæïõí ÓÅË. ÌåãÜëïò áñéèìüò

ðëáóìáôïêõôôÜñùí, ðïõ ðåñéâÜëëïõí åêôåôáìÝíåò íåêñù-

ôéêÝò åóôßåò ìç ðåñéÝ÷ïõóåò êáñõïññçêôéêü õëéêü, ç ðá-

ñïõóßá óùìÜôùí áéìáôïîõëßíçò, ç åíáðüèåóç DNA óôá

áããåéáêÜ ôïé÷þìáôá êáé ç äéÞèçóç ìå ðïëõìïñöïðýñç-

íá ïõäåôåñüöéëá êáôåõèýíïõí ðñïò ôç äéÜãíùóç ôïõ

ÓÅË.

Ôï íüóçìá üìùò åêåßíï ðïõ óõíçèÝóôåñá óõã÷Ýåôáé

–áêüìá êáé óÞìåñá– ìå ôç NKF, åíßïôå ìå óïâáñÝò óõ-

íÝðåéåò ãéá ôïí áóèåíÞ, åßíáé ôï êáêüçèåò ëÝìöùìá,

êõñßùò óôï áñ÷éêü õðåñðëáóôéêü, ìç íåêñùôéêü óôÜäéï,

üðïõ êõñéáñ÷ïýí ïé Ô-áíïóïâëÜóôåò, éäéáßôåñá ìÜëéóôá

áí ï éóôéïêõôôáñéêüò ðëçèõóìüò êáé ôá ìåôáìïñöùìÝíá

Ô-ëåìöïêýôôáñá åðåêôáèïýí êáé äéçèÞóïõí ôï ìõåëü

ôùí ïóôþí. 4,15–19,28,29 Ôïõ ëüãïõ ôï áëçèÝò åðéâåâáéþíå-

ôáé óôçí áíÜëõóç ôùí Dorfman êáé Berry,10 üðïõ åðß

108 áðïäåäåéãìÝíùí ðåñéðôþóåùí NKF, óôï 30% ôùí

ëåìöáäåíéêþí âéïøéþí ç åóöáëìÝíç áñ÷éêÞ äéÜãíùóç

Þôáí ëÝìöùìá.

Ðáèïëïãïáíáôüìïé óôåñïýìåíïé åìðåéñßáò ãéá ôç NKF

ìðïñåß åóöáëìÝíá íá áðïäþóïõí ôçí êõôôáñéêÞ éóôéï-

êõôôáñéêÞ êáé áíïóïâëáóôéêÞ õðåñðëáóßá ùò ëåìöïêõô-

ôáñéêÞ áôõðßá ëåìöþìáôïò. ̧ ôóé, äõóôõ÷þò, ðïëëïß áóèå-

íåßò Ý÷ïõí õðïâëçèåß óå ÷çìåéïèåñáðåßá áðü ëáíèá-

óìÝíç åêôßìçóç ôçò ëåìöáäåíéêÞò âéïøßáò. ¼óïí áöï-

ñÜ óôç äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç ìåôáîý NKF êáé ëåìöþìá-

ôïò, èá ðñÝðåé íá õðïìíçóèåß üôé ç ýðáñîç ðïëõìïñöé-

êÞò êõôôáñïðëÞèåéáò óå óõíäõáóìü ìå áöèïíßá ÷áñáêôç-

ñéóôéêþí éóôéïêõôôÜñùí áðïôåëåß åîáéñåôéêÜ áóõíÞèéóôï

åýñçìá ôùí ìç-Hodgkin ëåìöùìÜôùí. ÅðéðëÝïí, óôéò äõ-

ôéêÝò êïéíùíßåò ôá ðåñéóóüôåñá ëåìöþìáôá åßíáé Â-êõôôá-

ñéêÞò ðñïÝëåõóçò, åíþ ìåôáîý ôùí ëåìöùìÜôùí áðü Ô-

êýôôáñá, ç CD4 áíôéãïíéêÞ Ýêöñáóç åßíáé ðïëý óõ÷íü-

ôåñç ôçò CD8. Ùóôüóï, áðüëõôç õðåñï÷Þ ôùí CD8+

êõôôÜñùí áðïôåëåß ÷áñáêôçñéóôéêü ãíþñéóìá ôçò NKF.30

ÔÝëïò, êáé üóïí áöïñÜ óôçí ïðïéáäÞðïôå óýã÷õóç, ðïõ

ëïãéêÜ ðáñáðÝìðåé êáé óå åíäå÷üìåíç óõó÷Ýôéóç ìåôá-

îý NKF êáé ëåìöþìáôïò, èá ðñÝðåé áðüëõôá êáé êáôç-

ãïñçìáôéêÜ íá åðéóçìáíèåß üôé ìÝ÷ñé óôéãìÞò äåí Ý÷åé

áíáöåñèåß ðåñßðôùóç éóôéïêõôôáñéêÞò íåêñùôéêÞò ëåì-

öáäåíßôéäáò ðïõ íá Ý÷åé ìåôáðÝóåé áñãüôåñá óå êáêüç-
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èåò ëÝìöùìá. ÊáìéÜ åéäéêÞ èåñáðåßá äåí Ý÷åé áðïäåé-

÷èåß äñáóôéêÞ ãéá ôç NKF, áí êáé óå åëÜ÷éóôåò ðåñéðôþ-

óåéò, óõìðåñéëáìâáíïìÝíçò êáé ôçò ðáñïýóáò, ôá êïñôé-

êïåéäÞ ìðïñåß íá Ý÷ïõí êÜðïéï áðïôÝëåóìá.

Ç ìÝ÷ñé ôïýäå åìðåéñßá õðïäçëþíåé üôé ç NKF èá

ðñÝðåé íá ðñïóôåèåß óôïí êáôÜëïãï ôùí áéôßùí ðõñåôïý

Üãíùóôçò áéôéïëïãßáò, éäéáßôåñá ìÜëéóôá üôáí óõíäõÜ-

æåôáé ìå ëåìöáäåíïðÜèåéá. Óå íåáñÜ Üôïìá ìå ôñá÷çëé-

êÞ ëåìöáäåíïðÜèåéá, Ýãêáéñç âéïøßá ôùí äéïãêùìÝíùí

ëåìöáäÝíùí åßíáé äéêáéïëïãçìÝíç êáé áðáñáßôçôç. ÔÝ-

ëïò, ç óõíåñãáóßá ôïõ êëéíéêïý ãéáôñïý ìå ðáèïëïãïá-

íáôüìï ðïõ ÷ùñßò äõóêïëßá èá äéá÷ùñßóåé ôç NKF áðü

ôï ÓÅË êáé êõñßùò áðü ôï ëÝìöùìá, áöåíüò èá áðïôñÝ-

øåé Üóêïðåò êáé äõíçôéêÜ åðéêßíäõíåò ãéá ôïí áóèåíÞ

«èåñáðåßåò» êáé áöåôÝñïõ èá äéáôçñÞóåé õøçëü ôï éá-

ôñéêü ãüçôñï.
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A case of Kikuchi-Fujimoto disease (histiocytic necroti-

zing lymphadenitis) in a 32 year-old Greek male patient

is reported. Kikuchi-Fujimoto disease is a benign, self-

limited disease of unknown causes, with a predominance

in female, that often presents with persistently enlarged

cervical lymph nodes. The diagnosis is based, in all cas-

es, on the histopathological findings in open biopsy. The

disease should be considered in the differential diagno-

sis of cervical lymphadenopathy: Viral and microbial in-

fections, tuberculosis, hyperplastic lymphadenopathy and

metastatic diseases. It can be confused histologically with

systemic lupus erythematosus or especially with malig-

nant lymphoma. Histopathological findings are pathog-

nomonic and pathologists should be aware of its typical

characteristics.
.....................................................................................
Key words: Apoptotic lymphadenitis, Histiocytic

necrotizing lymphadenitis, Kikuchi-Fujimoto
disease
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