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review
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INFORMACJE O ARTYKULE ABSTRACT
Historia artykutu: Kimura disease is a rare, benign, chronic disease of unknown etiology. It is characterized
Otrzymano: 20.01.2013 by recurrent tumor-like lesions in the soft tissues localized mainly in the head and neck
Zaakceptowano: 28.02.2013 region with peripheral eosinophilia, and elevated serum total IgE levels. The diagnosis is
Dostepne online: 13.03.2013 confirmed by histopathological examination. Kimura disease may be associated with
glomerulonephritis. This disease usually occurs in men, mainly of Asian origin in the
Stowa kluczowe: second and third decade of life. In this report, the authors present a case of 15-year-old
e choroba Kimury boy treated for nephrotic syndrome. During hospitalization, peripheral lymphadenopathy
e zespdt nerczycowy was observed in the pericubital area of both forearms. It was diagnosed for the first time
o dzieci in June 2010 and in December 2010, the histopathology defined it as reactive lymphade-
e wezly chlonne nopathy. Considering the late onset of the nephrotic syndrome after 12 year of life with

the simultaneously present peripheral lymphadenopathy the decision of repeated onco-

Keywords: logical screening was made to exclude neoplastic transformation. In the second lymph

o Kimura disease node histopathological examination the characteristic picture for Kimura disease was

o« N : obtained. The authors emphasize very rarely occurring diseases, atypical for the local
ephrotic syndrome - . . . .
e Children population and the age of onset, may create difficulties both for diagnostic and therapeu-
tic procedures in pediatric practice.
© 2013 Polish Pediatric Society. Published by Elsevier Urban & Partner Sp. z 0.0. All
rights reserved.
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Choroba Kimury (Kimura disease, lymphofolliculosis eosinophi-
lica — eozynofilny ziarniniak tkanek miekkich) jest bardzo
rzadka, tagodng, przewlekla jednostka chorobowa o dotych-
czas nieznanej etiologii [1-3]. Charakteryzuje sie wystepowa-
niem pojedynczych lub mnogich guzkéw tkanek miekkich,
najczesciej w obrebie glowy i/lub szyi, z dodatkowo wspdlist-
niejgca eozynofilia w krwi obwodowej, a takze podwyzszo-
nym stezeniem catkowitej IgE. Charakterystyczne cechy
obrazu histologicznego zmian chorobowych obejmujg kom-
ponenty 3 sktadnikéw: komoérkows, widknistokomérkows
i naczyniowg. Pecherzyki o budowie zasadniczo limfocytarnej
sg utworzone przez sktadnik komérkowy. Czes¢ widknistoko-
morkowa jest utworzona przez komorki kwasochlonne (eozy-
nofile) i mikroropnie kwasochltonne, przy czym zwldknienia
stwierdzane sg zawsze, nawet w fazie poczatkowej choroby.
Skladnik naczyniowy ztozony jest z powiekszonych komoérek
srédbtonkowych, z zaznaczong ich proliferacja. Przewlektemu
zapaleniu tkanki podskérnej czesto towarzyszy powiekszenie
lokalnych wezléw chionnych, a czasami nawet powiekszenie
§linianek. W badanych wezlach chlonnych zachowana jest
ich charakterystyczna architektura, z obecnoscig grudek
chtonnych, dochodzi natomiast do rozrostu pecherzykowego,
proliferacji naczyn zawto$niczek zylnych oraz infiltracji eozy-
nofiléw - tzw. folliculolysis - (naciek leukocytéw kwasochton-
nych na oérodki rozmnazania i powodowanie ich destrukcji)
[1, 4-7].

Schorzenie najczesciej pojawia sie u mlodych mezczyzn
pochodzenia azjatyckiego, w 2. i 3. dekadzie zycia. W badaniu
klinicznym zmiany chorobowe sg dobrze odgraniczone od
otoczenia oraz niebolesne, co moze sugerowac rozrost nowo-
tworowy. Niektérzy autorzy opisuja wspdlistnienie choroby
Kimury ze schorzeniem nerek w postaci klebuszkowego
zapalenia nerek z biatkomoczem o charakterze zespotu ner-
czycowego (60-78%), jak réwniez z biatkomoczem izolowa-
nym (16%) [6, 8-12].

Wsréd dzieci obraz kliniczny i przebieg choroby jest
podobny jak opisywany u oséb dorostych, odnotowuje sie
natomiast o wiele wiekszg tendencje do nawrotu zmian
(nawet u 60% leczonych). Wspdlistnienie schorzen nerek
okresla sie na 27% badanych [13, 14].

Uwzgledniajgc wyniki badan i doniesienia, ze choroba
Kimury moze wystapi¢ u pacjentdw leczonych z powodu
choréb o cechach alergii, podejrzewa sie, ze u podloza tego
schorzenia lezg reakcje alergiczne lub autoimmunologiczne.
Niektérzy autorzy sugeruja, ze inicjujagcym czynnikiem aler-
gicznym mogg byé antygeny wirusowe, bakteryjne, droz-
dzaki, pasozyty lub owady [1, 11, 15].

Opis przypadku

15-letni chlopiec zglosit sie w marcu 2012 r. do Oddzialu
Pediatrii, Hematologii i Onkologii Dzieciecej Szpitala Klinicz-
nego nr 1 w Zabrzu, Slaskiego Uniwersytetu Medycznego
w Katowicach celem poszerzenia diagnostyki limfadenopatii
obwodowej, zlokalizowanej w okolicy obu ramion, wspélist-
niejacej z zespolem nerczycowym. W wywiadzie - chlopiec

rasy biatej, urodzony w Polsce, z prawidlowym rozwojem
psychomotorycznym, z wywiadem rodzinnym nieobcigzo-
nym. Ambulatoryjnie leczony z powodu nawracajacych zapa-
lenn oskrzeli, zgltaszatl uczulenie na siers¢ zwierzat, roztocza
kurzu domowego oraz mandarynki. W chwili przyjecia - bez
leczenia alergologicznego. W przesziosci hospitalizowany
w oddziale laryngologii dzieci w 2004 r. celem wykonania
adenotomii, w kwietniu 2011 r. - w oddziale chirurgii
z powodu zapalenia wyrostka robaczkowego z zapaleniem
konicowego odcinka jelita cienkiego oraz zapaleniem weztéw
chlonnych krezkowych. Wykonano wéwczas appendektomie.
Kolejng hospitalizacje w oddziale chirurgii przeprowadzono
w maju 2011 r. z powodu leczenia operacyjnego fragmentacji
nadklykcia przysrodkowego koSci ramiennej prawej.

Chlopiec przebywa pod staltg opiekg Poradni Nefrologicznej
dla Dzieci w Zabrzu z powodu rozpoznanego w grudniu
2010 r. zespotu nerczycowego. Od tego czasu byt pieciokrotnie
hospitalizowany z zaostrzeniami choroby nerek w Oddziale
Nefrologii Dzieci: w grudniu 2010 r., w styczniu, wrze$niu,
pazdzierniku 2011 r., oraz w lutym 2012 r. Zaostrzenie zespotu
nerczycowego najczesciej mialo miejsce w przebiegu infekcji
gornych drég oddechowych. Biatkomocz w trakcie rzutu byt
znacznie podwyzszony do maksymalnie 9 g/l, ze wspdlistnie-
jaca hipercholesterolemig, hipoalbuminemig oraz hipoprotei-
nemia, skapomoczem i obrzekami obwodowymi. Na stale
chlopiec jest leczony doustnie prednizonem w dawce 1mg/
kg/dobe z czasowg redukcjg dawki, bez udanej skutecznej
préby odstawienia leku (stan na koniec pazdziernika 2012 r.)
ze wzgledu na wysoka czestotliwos¢ zaostrzen choroby pod-
stawowej. W okresie zaostrzen wlaczano leczenie dozylne
metylprednizolonem w dawce 2 mg/kg/dobe z obserwowang
wowczas szybka remisjg kliniczng i biochemiczng.

Zesp6l nerczycowy, jako zespét objawdw mogacy wystepo-
wac na tle réznych przyczyn, wymagal poszerzenia diagno-
styki nefrologicznej, reumatologicznej i hematologicznej,
zwlaszcza ze u leczonego przez nas pacjenta chorobe nerek
zdiagnozowano po 12. roku zycia. W celu wykluczenia choréb
tkanki lacznej zlecono badanie panelu przeciwcial tocznio-
wych (pANA, dsDNA, RNP, SM, SSA-Ro, SSB-La), przeciwciat
charakterystycznych dla ukladowego =zapalenia naczyn
(ANCA) - wynik byt dwukrotnie ujemny, dodatkowo pobrane
badania serologiczne w kierunku toksoplazmozy, cytomegalii,
boreliozy oraz zakazenia wirusem Ebstein i Barr byly prawi-
dlowe. Badanie USG jamy brzusznej nie wykazalo odchylen.
W marcu 2012 r. wykonano pod kontrolg ultrasonografii
iglowg biopsje nerki. Uzyskana ocena bioptatu (badanie
histopatologiczne — Zaktad Patomorfologii w Zabrzu, Slaski
Uniwersytet Medyczny w Katowicach, oraz ocena ultrastruk-
tury — Katedra i Zaklad Histologii i Embriologii w Zabrzu,
Slaski Uniwersytet Medyczny w Katowicach) (Ryc. 1-4) wyka-
zala dominujgce zmiany morfologiczne w obrebie blony
podstawnej (pogrubienie, nieregularny obrys, linijne depo-
zyty) oraz w obrebie podocytéw (obrzek, zanik wypustek
stopowatych). Ze wzgledu na wspdlistnienie zmian rozple-
mowych w mezangium ostatecznie postawiono rozpoznanie
bloniasto-rozplemowego klebuszkowego zapalenia nerek.

W trakcie hospitalizacji obserwowano statg limfadenopa-
tie obwodowsg okolicy obu ramion. Rozpoznano jg pierwszy
raz w czerwcu 2010 r, a w grudniu 2010 r. pobrany wezet
w badaniu histopatologicznym byl opisany jako wezet
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