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Enfermedad de Kikuchi-Fujimoto. Presentacion de un caso clinico

Kikuchi-Fujimoto disease. Case report
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RESUMEN

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto es una enfermedad de los
ganglios linféticos, habitualmente benignay autolimitada, que
afecta principalmente a adultos jévenes y se caracteriza por
adenopatias (en general cervicales) e hipertermia persistente.
Debe diferenciarse de otras causas, infecciosas o tumorales,
que cursan con cuadro clinico similar. Su diagnéstico es anato-
mopatoldgico (linfadenitis necrotizante histiocitaria) y su tra-
tamiento sintomatico.

Se presenta un caso clinico de enfermedad de Kikuchi-Fujimoto
en una nifia de 12 afios y se revisa la bibliografia mundial.
Palabras clave: enfermedad de Kikuchi-Fujimoto, linfadenitis ne-
crotizante histiocitaria.

SUMMARY

Kikuchi-Fujimoto disease is a self-limited condition of young
adults, that usually involves the cervical lymph nodes and is
associated with persistent hyperthermia. Diagnosis is based on
characteristic pathologic findings, that allows the diferential
diagnosis with other similar clinical conditions.

We report one case of Kikuchi-Fujimoto disease in a 12 years
old girl and review the world literature.

Key words: Kikuchi-Fujimoto disease, histiocytic necrotizing lym-
phadenitis.

INTRODUCCION

Lalinfadenitis histiocitaria necrotizante (LHN),
descrita en 1972 por Kikuchi' y Fujimoto,? es una
enfermedad de los ganglios linfaticos, habitual-
mente benigna y autolimitada, caracterizada porla
presencia de fiebre y adenopatias. Afecta principal-
mente a mujeres jovenes y muy rara vez aparece en
edad pedidtrica. En nuestro pafs, se han publicado
varios articulos, pero sobre pacientes adultos.*

Presentamos un caso clinico de LHN en una
nifla de 12 afios y realizamos una revisién de la
bibliograffa mundial.
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CASO CLINICO

Paciente de 12 afios, sexo femenino, sin antece-
dentes patoldgicos importantes internada en el
servicio de pediatria por cuadro de hipertermia y
adenomegalia laterocervical derecha, de tres se-
manas de evolucién, sin respuesta al tratamiento
antibidtico instituido (primero cefalosporinas de
primera generacién y luego amoxicilina-dcido cla-
vulédnico).

A su ingreso presentaba buen estado general,
hipertermia diaria y una tumoraciénlaterocervical
derecha, irregular, dura, dolorosa, con eritema de
la piel adyacente. El resto del examen era normal.

Ellaboratorio mostraba leucopenia, sin anemia
ni plaquetopenia; y aumento de la eritrosedimen-
tacion y de la protefna C-reactiva.

Se solicit6 serologfa para enfermedad por ara-
flazo de gato, virus de Epstein-Barr, citomegalovi-
rus, VIH, Bartonella, toxoplasmosis, reacciéon de
Huddleson, hemocultivos; los resultados fueron
todos negativos.

La tomografia computada de cuello y térax con-
firmo la presencia de una formacién nodular homo-
génea laterocervical derecha, sin signos de absceda-
cién, y descarté compromiso tordcico (Figura 1).

Luego de 7 dias de internacién con antibiéticos
endovenosos (ampicilina-sulbactam), y ante la fal-
ta de mejorfa del cuadro clinico y la ausencia de un
diagndstico certero, se realizé biopsia quirtdrgica
delaadenomegalia, que permitié el diagnostico de
enfermedad de Kikuchi-Fujimoto.

El examen microscépico de la biopsia mostré
expansion del drea paracortical del ganglio e
hiperplasia folicular con histiocitos (CD68+) e in-
munoblastos (CD20+), con aspecto en “cielo estre-
llado” de fondo. En el paracértex se distinguian,
ademads, focos necréticos con macréfagos rodean-
do y fagocitando detritus cariorrécticos, con nu-
cleos excéntricos “en semiluna” y abundante cito-
plasma, monocitos plasmocitoides y un ntmero
variable de inmunoblastos con discreta anisonu-
cleosis. No se observaron neutréfilos como parte
del infiltrado.

La nifia evolucioné favorablemente, la hiper—
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termia desaparecié enlos dias sucesivos y fue dada
dealta el quinto dia posoperatorio. Luego de varios
episodios de hipertermia aislada, la nifia recuperé
su estado normal.

DISCUSION

Aunque la mayoria de los casos inicialmente
descritos pertenecen a paises orientales, la distri-
bucién geogréfica de la enfermedad parece ser
generalizada y la aparicién en Occidente cobra
cada vez mds importancia.®

En edad pediatrica, no existe un claro predomi-
nio del sexo femenino, y puede afectar nifios desde
temprana edad.®’

Su etiologia es desconocida y se han involucra-
do factores infecciosos y autoinmunitarios. La etio-
logia infecciosa se basa en el hallazgo, en numero-
sos casos, de serologia positiva o de agentes pato-
genos, como Toxoplasma, Brucella, Yersinia entero-
colitica, parvovirus B19, HTLV-1, virus de Epstein-
Barr, de la hepatitis B, herpes simple de tipos 1y 2,
herpes virus humano de tipo 6, citomegalovirus,
VIH, parainfluenza.'®"

Sin embargo, hasta el momento no ha podido
demostrarse una etiologia infecciosa y la LHN

FiGura 1. Tomografia computada de cuello: tumoracion
laterocervical derecha, sin signos de abscedacion

tiende a ser considerada una reaccién hiperinmu-
nitaria delocalizacién ganglionar, frente a diversos
agentes, entre ellos algunos virus.?

Sus dos manifestaciones clinicas principales son
la hipertermia persistente y las adenopatias.®*

La hipertermia, por lo general intermitente y
elevada, suele aparecer antes de la inflamacién de
los ganglios linfaticos.

Las adenopatias, en general tnicas, se locali-
zanmds frecuentemente en laregion cervical (75%)
y tienden a ser dolorosas, duras, méviles, sin
signos de supuracion.

En el 30% de los casos, existe compromiso de
piel, ya sea como madculas, pdpulas o eritema
urticariano, principalmente en cara, cuello y extre-
midades superiores.

Los pacientes también pueden presentar edema
delabios y cara, astenia, nduseas, vomitos, pérdida
de peso, sudoracién, escalofrios, dolor de gargan-
ta, tos, artralgias multiples difusas, sin signos de
artritis y hepatoesplenomegalia.®® Mds raramente,
puede existir inflamacién intraocular o compromi-
so neuroldgico, en forma de meningitis aséptica o
ataxia cerebelosa.'

Laenfermedad suele aparecer aislada, pero tam-
bién puede asociarse a otras enfermedades de etio-
logfa autoinmunitaria, sobre todo, lupus eritema-
toso sistémico (LES). La semejanza del grupo po-
blacional afectado con el del LES ha alentado la
sospecha de que la enfermedad de Kikuchi refleje
una condicién similar al lupus, pero autolimitada,
y causada por linfocitos transformados por una
infeccién viral.

Las pruebas de laboratorio suelen ser inespeci-
ficas; los hallazgos mds comunes son la presencia
de leucopenia, trombocitopenia y anemia mode-
radas, alteraciones discretas de las enzimas hep4-
ticas y aumento de LDH, velocidad de sedimenta-
cién y proteina C-reactiva.®*'> En ocasiones pue-
den existir serologfa viral positiva y autoanticuer-
pos positivos.

El diagnéstico de LHN debe considerarse en
todo nifio con linfadenopatias cervicales e hiper-
termia persistente de origen desconocido.

El diagndstico se confirma mediante biopsia
quirtrgica ganglionar, ya que la puncién aspira-
cién con aguja fina ha llevado con frecuencia a
diagndsticos erréneos, sobre todo de linfomas.

La LHN posee, en general, una histologfa cldsi-
ca, pero en ocasiones se plantea el diagnéstico
diferencial con otraslinfadenopatias necrotizantes,
como la linfadenitis ltpica, las linfadenitis necro-
santes reactivas y los linfomas necrosados.'

Elexamen microscépico muestra una linfadeni-
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tis necrotizante histiocitaria con reemplazo de la
arquitectura histolégica ganglionar normal por
numerosos histiocitos con nticleos cariorrécticos,
que rodean focos de necrosis central sin infiltrado
neutréfilo' (Figura 2).

Desde el punto de vista evolutivo, la enferme-
dad cursa en tres fases histoldgicas diferenciadas'®
y su conocimiento es importante para decidir el
momento de la biopsia: a) la primera es de cardcter
proliferativo a nivel paracortical, con formacién de
nédulos que exhiben cariorrexis y células mononu-
cleares periféricas (histiocitos fagociticos con nu-
cleos en semiluna, monocitos plasmocitoides, in-
munoblastos y ausencia o escasez de neutréfilos);
b) una segunda fase, donde predomina la necrosis
extensa que puede reemplazar en su totalidad la
histoarquitectura ganglionar; y c) una tercera fase
organizativa o xantomatosa, en la que se produce
la reabsorcién del material necrético con restitu-
cién de la arquitectura normal del ganglio.

Por lo expuesto, se comprende la importancia
derealizarlaextraccién completa delaadenopatia,
ya que las biopsias parciales o mediante puncién
histolégica o por aspiracién citolégica podrian
conducir a diagndsticos erréneos, como mencio-
namos previamente.

Se debera efectuar diagnéstico diferencial con
cualquier cuadro infeccioso o tumoral, que curse
con sindrome febril prolongado y adenopatias:
linfadenitis reactivas o por microorganismos (bac-
terianas, micobacterianas, virales, micéticas, para-
sitarias) y procesos malignos, como linfomas, y
menos frecuentemente, metéstasis.

También deberdn considerarse entre los diag-
nosticos diferenciales, las tumoraciones de glandu-
las salivales y los quistes branquiales.

La evolucién de la LHN es habitualmente
benigna, de curso limitado, con resolucién del
proceso entre dos y seis meses, aunque puede
recidivar (4%).°

Sin embargo, estdn descritos casos excepciona-
les de evolucion fatal, tanto en nifios como en
adultos, con una mortalidad del 2,1%.”

Su evolucién hacia procesos autoinmunitarios
como el lupus eritematoso sistémico, meses o afios
después del episodio, exige un seguimiento evolu-
tivo alargo plazo.*® Esta posibilidad seria mucho
mads frecuente en nifios (40%) que en adultos.!

El tratamiento es sintomadtico, en base a antitér-
micos y antiinflamatorios. No estd indicado el uso
de antibiéticos. Para aquellos casos avanzados o
cuando la sintomatologia sea persistente, es ttil la
administracién de corticoides. La adenectomia
quirtirgica del o de los ganglios involucrados, pue-

de acortar el curso delaenfermedad, incluso curar-
la, postuldndose como causa de este fendmeno la
eliminacién del foco inflamatorio."

Si se asocia uveitis, esta suele resolverse con
corticoides de aplicacién tépica.

La LHN, es una rara enfermedad, que debera
ser tenida en cuenta en todo nifio con sindrome
febril prolongado y adenopatias cervicales. En di-
chos casos, la biopsia cervical ayudara a lograr un
rdpido diagnéstico y evitard exdmenes y tratamien-
tos innecesarios, y prondsticos equivocados. B
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