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RESUMEN

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (EKF) o linfadenitis necroti-
zante histiocitica es una patol ogia autolimitada que se caracteriza por lin-
fadenopatias, fiebre y neutropenia entre otros sintomas. Laetiologiade la
EKF es controvertida y serd el estudio histologico € que proporcione €l
diagnéstico de confirmacion.

Aungue la EKF no es muy frecuente, se han publicado varios casos
en los cuales se asocia a Lupus Eritematoso Sistémico (LES) lo cua se
ha de tener presente, puesto que modifica tanto €l pronostico como el
manejo terapéutico de estos pacientes.

Se presentan dos casos de enfermedad de Kikuchi: €l primero de los
casos presente una evolucién clasica de la enfermedad, mientras que el
segundo caso asocio un LES.
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ABSTRACT

Kikuchi-Fujimoto’s disease (KFD), Histiocytic Necrotizing lympha -
denitis, is a rare self-limiting condition characterized by lymphadeno -
pathy, fever and neutropenia. The aetiology of KFD is controversial, and
its diagnosis is confirmed histologically. Although KFD has rarely been
reporded associated to Systemic lupus erythemotosus (SLE) should be
ruled out given its different prognosis and management.

We present the clinical, histological and evolution the two cases of
patients with Kikuchi’s disease; one case had evolution classic and the
other case were associated with SLE.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (EKF) fue descrita
iniciddmente en Japon como una linfadenitis histiocitica
necrotizante subagudaen 1972 (1,2). Durante los Ultimos afios
la EKF se harevelado como una causa creciente de linfadeno-
patiaen Europay Estados Unidos (3,4).

La etiopatogenia de dicha enfermedad es desconocida,
estando implicados varios factores viricos y/o autoinmunes
(4,5).

Afecta mas frecuentemente a mujeres en la tercera década
delavida (6).

Desde el punto de vista clinico la EKF suele presentarse
en forma de adenopatias cervicales, asociado con sintomas
generales como fiebre y sintomas constitucionales (3,4,7).

El diagndstico serealizaatravés del estudio anatomopato-
l6gico (8-10).

Su curso es benigno y autolimitado con tendencia a la
remision espontaneaen 2 6 3 meses (9), aunque se han descri-
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to casos recurrentes (11) asi como a desarrollo de Lupus Eri-
tematoso Sistémico (LES) en su evolucién (12,13).

Presentamos dos nuevos casos de EFK uno de los cuales
presentd una evolucién clasica de la enfermedad, mientras
que el otro asocié un LES. Tras contrastar nuestros datos con
los de laliteratura, creemos oportuno la necesidad de hacer un
seguimiento evolutivo en estos pacientes para poder estable-
cer s presentan un evolucion clasica autolimitada o por el
contrario asocian algun tipo de cuadro autoinmune como €l
LES, en cuyo caso el prondstico y manejo terapéutico sera
diferente.

CASOS APORTADOS

Caso 1: Mujer de 23 afios de edad, estudiante, con antecedentes
de psoriasis, que refiere desde hace dos semanas fiebre de 39° C, de
predominio nocturno, acompafiado de sudoracion profusa, astenia,
pérdida de 5 Kg de peso y aparicién de lesiones nodulares maltiples
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de crecimiento progresivo en region laterocervica izquierda. A la
exploracion presentaba conglomerado adenopético en cadena latero-
cervical izquierdade 5 cm, de consistencia blanda, dolorosasy adhe-
ridas. Asimismo se palpaban adenopatias supraclaviculares bilatera-
lesde 1 cm de didmetro, no dolorosas y desplazables.

Las pruebas complementarias revelaron: leucocitos 3.300/ml’
(54% granulocitos, 32% linfocitos, 14% monocitos), plaquetas
105.000. VSG 72 mm la primera hora. En €l proteinograma se cuan-
tifico unafraccién gammaglobulina del 28%. ANA- negativo. El res-
to de las pruebas bioquimicas fueron normales.

La serologia para brucella, toxoplasma, Epstein-Barr, CMV,
IGes, VIH y Leishmania por inmunofluorescencia fueron negativas.

EnlaTAC cervical traslainyeccion IV de contraste, se puso de
manifiesto la presencia de multiples adenopatias cervicales izquier-
das con captacion de contraste periférico en forma arrosariada por
debajo del esternocleidomastoideo y que englobaban la cadena yugu-
locarotidea homol ateral .

La citologia realizada mediante PAAF no fue concluyente desde
el punto de vista microbiolégico y citolégico, por lo que se realizo
biopsia excisiona de una adenopatia (Fig. 1), que € Servicio de
Anatomia Patol égica informo como linfadenitis histiciocitaria necro-
tizante de Kikuchi-Fujimoto.

La evolucion fue favorable autolimitdndose los sintomas en 2
meses. Tras la revision del paciente de forma ambulatoria a los 6
meses se confirma la ausencia de sintomas en relacion con la enfer-
medad.

Caso 2: Mujer de 30 afios sin antecedentes de interés que presenta
fiebre de 39° C de 10 dias de evolucion con tos no productivay moles-
tias abdominales. La palpacién cervical demostro la existencia de ade-
nopatias laterocervicaesy axilares de 1 cm didmetro. A laexploracion
abdominal presentaba dolor difuso a la palpacion superficial, con
peristaltismo discretamente aumentado sin signos de irritacion perito-
neal ni visceromegalias.

En la analitica presentaba: leucocitos 3.470/mm’ con 70% de
neutrofilos, serie rojay plaguetas normales. VSG 98 mm ala prime-
rahora, GOT 880 UI,GPT 548 Ul, PA 329 Ul, LDH 948 UlI, protei-
nas totales 6,8 grs/dl (ganmaglobulinas 34,5%), y discreta elevacion
delgG, IgE, IgA.

Cultivos seriados y baciloscopias en distintas muestras biol 6gi-
cas resultaron negativas.

Serologia para CMV 1/52, virus de Epstein-Barr, HVC, HVB,
yersinia, slmonellay toxoplasma negativos.

Las pruebas de imagen mostraron hepatoesplenomegaliay ade-
nopatias abdominales, iliacas, inguinales, axilares y laterocervicales.
Labiopsia de una adenopatia cervical fue diagnosticada de EKF.

La evolucion fue torpida con fiebre en picos 'y deterioro pro-
gresivo del estado general, en contra del diagnostico y a pesar de
varios tratamientos antibi 6ticos empiricos. Progresivamente apare-
cieron artralgias, |esiones eritematopapul osas en térax y extremi-
dades superiores, cuadro de dolor abdominal con intolerancia ali-
menticia. Analiticamente presentd datos de anemia severa,
leucopenia titulos positivos de ANA con patrén homogéneo, anti-
DNA, anti-RNP 'y anti-scl 70.

Tras la confirmacion del diagndstico de LES seinici6 tratamien-
to con cortisona a dosis de 2 mg/kg/dia con reduccion progresiva
hasta completar 2 meses de tratamiento y manteniéndose una dosis
de 15 mg/dia.

La paciente presentd mejoria clinica con recaida a los 6 meses
del tratamiento coincidiendo con la reduccion corticoidea.

DISCUSION
La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto debe considerarse

como una rara causa de linfadenopatia benigna, inicialmente
descrita en Japon en la década de los setenta. Aunque su inci-

dencia no esta alin establecida, existen estudios que indican
que pudiera ser més ata de lo que se supone (14).

Suele afectar con mayor frecuencia a mujeres en una pro-
porcién de 5:1, siendo mas frecuente su presentacion en
pacientes con unos rangos de edad entre 11y 75 afios (4).

Laetiologia de la EFK no esté determinada, sin embargo,
los hallazgos clinicos e histol 6gicos hacen referencia a infec-
ciones viraes: virus de Epstein-Barr (VEB), virus parain-
fluenzay herpesvirus 6 (4,5,15).

Otros autores (3,16,17) consideran que la ausencia de pro-
cesos faringeos infecciosos, |os cultivos negativos y lano res-
puesta a antibiéticos indican que se trata de un proceso no
bacteriano y que la existencia de células linfocitarias e histio-
citicas hablarian en favor de una linfadenitis hiperinmune
reactiva a diversos factores infecciosos, irritativos, toxicos e
incluso neopléasicos.

Clinicamente se caracteriza por adenopatias que suelen
localizarse en region cervical (75% de los casos) con pre-
ferencia por €l triangulo posterior del cuello y con menos fre-
cuencia en region supraclavicular, retroperitoneal einguinal y
habitualmente hepatoesplenomegalia. Suele asociar fiebre
moderada, pérdida de peso, nauseas, astenia y alteraciones
analiticas diversas (leucopenia a expensas de granulocitos y
V SG superior a60) (4).

El 30% de | os pacientes presentan manifestaciones cutane-
as, las cuales pueden ser polimorfas (18).

Actualmente, y en ello coinciden todos |os autores consul-
tados, no existen técnicas diagndsticas no invasivas para diag-
nosticar este proceso, por o tanto, la biopsia excisional y su
estudio anatomopatol 6gico determinan e diagndstico (3,4,19) .

La puncién aspiracion con agujas fina (PAAF) puede no
ser especifica en estos casos, aunque puede excluir otros pro-
cesos (20).

La EKF viene definida histol6gicamente por: a) areas cir-
cunscritas de células eosinofilicas con procesos necréticos; b)
abundantes cariorrescis con detritus nucleares en las zonas de
necrosis; ¢) ausencia de granulocitos'y pocas células plasméti-
cas; d) abundantes linfocitos transformados (inmunoblastos)
de origen T y €) presencia de monocitos plasmocitoides (21-
23).

Puesto que las adenopatias laterocervicales suelen ser la
primera manifestacion de estd enfermedad, obliga a redlizar
diagndstico diferencial con linfadenitis necrotizante tipo LES,
procesos bacterianosy proliferaciones malignas de tipo histio-
citico (LNH) (10).

Hay autores que dicen que los hallazgos anatomo-patol 6-
gicos entre LES y EKF son indistinguibles (4), aunque infre-
cuentemente podemos encontrar cuerpos hematoxilinicos que
serian un hecho andomo-patoldgico diferencial entre ambas
entidades (24).

Aunque laevolucién habitual de la enfermedad es haciala
resol ucion espontanea en précticamente todos | os pacientes, en
algunos de €ellos se ha constatado la aparicién de procesos
autoinmunes concretamente LES, el cual puede preceder, ser
concomitante o posterior al diagnostico de EKF, razén por la
cual se recomienda un seguimiento posterior del paciente. (25)

Trasla confirmacién del diagnostico de EKF con una evo-
lucién clasica el tratamiento es sintomético sin haberse
demostrado cambios en la evolucidn con la administracion de
antibidticos y/o corticoides, siendo €l proceso autolimitado en
lamayoria de los casos.

Cuando la EKF presente una evolucion asociadaa LES, €l
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cuadro ya no es autolimitado, debiendo administrase la tera-
péutica adecuada y revisiones periodicas que son las que
daran el pronéstico evolutivo en cada paciente.

En conclusién, la EKF representa una entidad clinicopato-
|6gica bien definida, de etiopatogenia todavia no aclarada, de
curso clinico benigno, habitualmente autolimitada, y con una
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