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PRESENTACION DE CASO
Enfermedad de Kikuchi-Fujimoto: a propésito de un caso
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RESUMEN

La enfermedad de Kikuchi Fujimoto es una forma infrecuente de linfadenitis. En
la actual provincia de Mayabeque (antes provincia de La Habana) no se recoge
ningun caso con el referido diagndstico. Se comunica una paciente femenina
de 25 afos, color de la piel negra, con diagndstico de enfermedad de Kikuchi-
Fujimoto, que presentaba adenopatias predominantemente en regidén cervical
izquierda. Se realizaron estudios de hematologia general, serologia viral,
exéresis y biopsia del ganglio. La biopsia ganglionar mostré abundantes
histiocitos, inmunoblasblos, necrosis celular con polvo nuclear y cariorrexis, asi
como ausencia de neutréfilos y eosindfilos. Evoluciond favorablemente y
actualmente se sigue en consulta de hematologia.

Palabras clave: enfermedad de Kikuchi-Fujimoto, linfadenitis necrotizante
histiocitaria.

ABSTRACT

Kikuchi-Fujimoto disease is a rare form of lymphadenitis. In the current province
of Mayabeque (formerly Havana Province) no cases have been taken up with
the referred diagnosis. It is communicated a female patient of 25 years old,
black skin color, diagnosed with Kikuchi-Fujimoto disease, who predominantly
presented adenopathies in the left cervical region. Studies of general
hematology, viral serology, exeresis and ganglion biopsy were performed.
ganglionar biopsy showed abundant histiocytes, immunoblasts, cell necrosis
with nuclear dust and karyorrhexis, as well as absence of neutrophils and
eosinophils. The patient progressed favorably and is currently being monitored
in hematology consultation.

Key words: Kikuchi-Fujimoto disease, histiocytic necrotizing
lymphadenitis.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Kikuchi Fujimoto (KF) o linfadenitis histiocitaria necrotizante
(LHF) es una enfermedad de los ganglios linfaticos poco frecuente, benigno
autolimitado y febril, de causa desconocida, que se ha asociado enfermedades
autoinmunes o virales."?

Fue descrita por primera vez en la literatura japonesa en 1972. Aunque los
primeros casos notificados pertenecen a paises orientales, la distribucion
geografica de la enfermedad parece ser generalizada. En América al igual que
en Europa los primeros casos descritos datan de 1982, en Cuba, el primer
reporte fue realizado en el afio 1985.° Se piensa que la enfermedad de Kikuchi-
Fujimoto es probablemente mas frecuente en nuestro pais que lo recogido en
la literatura.

Clinicamente se manifiesta por compromiso inflamatorio ganglionar, con mayor
frecuencia cervical unilateral, algunas veces bilateral, aunque esta puede ser
sistémica e indolora, con predominio en el sexo femenino, especialmente en
menores de 30 afios.?* Se resuelve habitualmente en un plazo de 2 a 3 meses,
aunque se han descrito recurrencias a largo plazo.’

Tiene un patron histologico caracterizado por compromiso de linfocitos T, focos
necroticos paracorticales, marcada proliferacion de histiocitos y macréfagos
con ausencia de neutrofilos y el diagnostico diferencial es con linfadenitis
im‘eccios?,5 incluyendo la tuberculosis, el lupus eritematoso sistémico (LES) y
linfomas. "

PRESENTACION DEL CASO

Paciente del sexo femenino, de 25 afos de edad con antecedentes patoldgicos
familiares de abuela fallecida por leucemia y padre con antecedentes de asma
bronquial persistente ligera, niega antecedentes patoldgicos personales, que 15
dias antes de asistir a consulta comenz6 a notar unas “peloticas” en la region
lateral izquierda del cuello. La paciente nego la presencia de fiebre, astenia,
anorexia u otra sintomatologia acompanante.

Durante la exploracion, se constatan adenomegalias en la cadena ganglionar
cervical superficial, cervical posterior izquierda del cuello y en regién
retroauriculares del mismo lado, no dolorosas, que después se extendieron a
region occipital, la mayor de todas media 3 centimetros de diametro de
consistencia dura, no adheridas a planos profundos, sin signos inflamatorios
asociados. Mucosas humedas e hipocoloreadas. El resto del examen fisico fue
negativo. Ante la presencia de un sindrome adénico, sin causa aparente y en
ausencia de fiebre se indicaron examenes complementarios para precisar la
causa del mismo.

Hemograma: Hemoglobina: 8.8g/l; Hematocrito: 0.31; Conteo global de
Leucocitos: 6.2 x 10°; Conteo diferencial de Leucocitos: Polimorfos nucleares
neutrofilos: 0.56; Linfocitos: 0.44.
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Eritrosedimentacion: 30mm/h.

Lamina periférica: hipocromia xx, leucocitos y plaquetas de morfologia normal,
Conteo de reticulocitos: 16 x 10°,
Prueba de Huck: positiva.
Electroforesis de hemoglobina: Hb. AS
HIV: negativo.

Serologia: no reactiva.

LDH: 177 u/ml

Rx térax AP: negativo

CD 20: negativo.

CD 3: negativo.

Ultrasonido abdominal: negativo.
Ultrasonido ginecologico: negativo.

Ante la persistencia de las adenopatias se practico biopsia abierta.

Exéresis y biopsia del ganglio 1: hiperplasia linfoide atipica, no malignidad.

No conforme con el resultado se valor6 nuevamente a la paciente en
interconsulta con medicina y hematologia, y se decidié repetir el examen
histologico.

Exéresis y biopsia del ganglio 2: la biopsia ganglionar mostr6 abundantes
histiocitos, inmunoblasblos, necrosis celular con polvo nuclear y cariorrexis, asi
como ausencia de neutrofilos y eosindfilos. Compatible con de una enfermedad
de Kikuchi Fujimoto.

La paciente evolucion6 favorablemente sin tratamiento alguno, las adenopatias
desaparecieron 3 meses después de iniciado el cuadro y un afio después del
diagndstico permanece asintomatica. Actualmente se sigue en consulta de
hematologia.

DISCUSION

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto es una forma benigna y autolimitada de
linfadenitis necrotizante, con mayor prevalencia en mujeres joévenes de
etiologia desconocida. Se le ha vinculado con enfermedades autoinmune o de
origen infeccioso asociandolo con diversos microorganismos entre los que se
encuentran Yersinia enterocolitica, Brucella, Toxoplasma o diversos virus como
el virus de Epstein Barr, herpes virus 6, HTLV1 y parvovirus B19.3%% Aunque
inicialmente los reportes se limitaban a paises asiaticos, su frecuencia en la
region occidental cobra cada vez mas importancia.®

Se caracterizada clinicamente por la existencia de linfadenopatias,
fundamentalmente latero cervicales y supraclaviculares, junto con un sindrome
febril prolongado. La exploracién fisica y analitica suelen ser normales aunque
puede encontrarse leve trombocitopenia, neutropenia, alteraciones de las
enzimas hepaticas y un aumento de la LDH. Raramente se ha descrito
afectacion extranodal en riidn, higado, tracto gastrointestinal, glandulas
suprarresnales, glandulas paratiroides, médula ésea y del Sistema Nervioso
Central.
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Se describen tres subtipos histolégicos: necrotizante, proliferativo y
xantomatoso, que en realidad no son mas que distintos periodos en diferentes
momentos evolutivos de la enfermedad.® En el diagndstico diferencial se deben
incluir los linfomas, las linfadenitis bacterianas, toxoplasmosis, el lupus
eritematoso diseminado y tumores primarios 0 metastasicos. Algunos autores
consideran que este sindrome es subdiagnésticado y en algunos casos se
confunde con otras entidades.'® En la literatura se reporta que de 108 biopsias
practicadas en pacientes con enfermedad de KF, el 30 % fue mal diagnosticada
como linfoma, fundamentalmente por la proliferacion de células histiociticas e
inmunoblezlstos gue no se correspondian con una proliferacion monoclonal de
linfocitos.

En el caso que se presenta la fiebre estuvo ausente y las adenopatias fueron
indoloras, a pesar de que es frecuente la asociacidon de un sindrome febril
incluso prolongado y de adenopatias dolorosas. Durante el estudio del
sindrome adénico se detectd la presencia de anemia, que después de los
estudios realizados correspondi®é a un caso de Sicklemia. En la literatura
revisada hasta el momento no se encontré ninguna asociacion entre esta
anemia hemolitica y el sindrome que se estudia, quizas estudios posteriores
puedan aportar otros elementos o corresponder a una coincidencia puramente
casual.

En opinidn de los autores este sindrome se debe tener en cuenta dentro de los
diagnodsticos de las linfadenopatias persistentes. La biopsia cervical ayudara a
lograr un rapido diagndstico y evitara examenes y tratamientos innecesarios, y
pronosticos equivocados.
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