Cartas al Editor

Enfermedad
de Kikuchi-Fujimoto como
causa de linfadenopatias

Sr. Editor:

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (EKF) es una linfadenitis
necrosante histiocitaria que se presenta con mayor frecuencia en
mujeres jovenes del sudeste asidtico. En Espana se han publica-
do 34 casos en los tltimos 14 anos, de los cuales 15 correspon-
den a nifios.

Sus manifestaciones clinicas son polimorfas, lo cual plantea
problemas de diagnostico diferencial con procesos infecciosos,
autoinmunes y/o neopldsicos. La evolucion suele ser benigna, si
bien se ha descrito su asociacion con fendémenos autoinmunes,
especialmente con lupus eritematoso sistémico.

Presentamos 2 pacientes con dos extremos del espectro clini-
co de esta entidad.

Caso 1. Nino de 12 anos, que presenta fiebre de 10 dias de evo-
lucién, y tumoracion cervical dura-elastica, sensible a la palpacion,
de 3 x 4 cm, acompanada de hepatoesplenomegalia, astenia y exan-
tema maculopapuloso. Pruebas complementarias: 4,67 x 10° leuco-
citos, con 2,87 x 10 neutrofilos. LDH 721 Ul/L. PCR 85 mg/l. VSG
59 mm/h. Tomografia por emision de positrones (PET): afectacion
linfatica cervical y supraclavicular. TC: conglomerados adenopiticos,
con realce periférico y zonas hipodensas centrales (fig. 1). Estudio
anatomopatologico: linfadenitis necrosante, compatible con enfer-
medad de Kikuchi-Fujimoto. Inmunohistoquimica: numerosas célu-
las dendriticas plasmocitoides (CD 123, TCL 1), confirmando el diag-
nostico.

Caso 2. Nino de 2 anos que presenta tumoracion inguinal de 2 se-
manas de evolucion, dolorosa, hiperémica. 13.000 x 10° leucocitos.
Estudio anatomopatolégico: linfadenitis necrosante compatible con

Figura 1. TC. Conglomerados adenopdticos con imdgenes
sugestivas de necrosis en su interior.
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Figura 2. Linfadenitis necrosante. Infiltrado bistiocitario
(imagen en “cielo estrellado”). (HE x10.)

enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (fig. 2). El paciente no presento
ninguna complicacion.

Ambos pacientes presentaron un cuadro de linfadenitis aguda. El
primero, remedando un cuadro linfomatoso y el segundo, una ade-
nitis inespecifica.

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto es un proceso benigno,
autolimitado, descrito por primera vez en 1972 por Kikuchi
y Fujimoto. Supone entre un 0,5 y un 5% de las adenopatias
analizadas histolégicamente, aunque su incidencia real es des-
conocidal7?.

Etiologicamente se ha relacionado con mecanismos infecciosos
e inmunoldgicos. Esto se basa en el hallazgo en numerosos ca-
sos de serologias positivas o presencia de agentes patogenos, ta-
les como: toxoplasma, brucella, yersinia, parvovirus B19, HTLV-1,
virus de Epstein-Barr, virus del herpes simple tipo 6, virus de la in-
munodeficiencia humana, etc.”7?. No obstante, no ha podido de-
mostrarse que esta sea la causa del proceso, postulindose otras
teorias, como la de que podria tratarse de una reaccion hiperin-
mune frente a diversos agentes, entre ellos algunos virus?. Tam-
bién se estd revisando la posibilidad de una predisposicion gené-
tica, pues se observan con mis frecuencia algunos HLA de clase I
en pacientes con enfermedad de Kikuchi-Fujimoto.

Suele presentarse como fiebre y adenopatias, sobre todo cer-
vicales, dolorosas al tacto y refractarias a tratamiento antibiotico.
En algunas de las series mas amplias de los Gltimos afios, como
son las de Kuo’, y Lin®, se estima que esto ocurre entre un 48 y
un 77 % de los casos. En la serie de Lin, Su y Huang?, del afio
2005, el 100% de los pacientes estudiados (23) se presentaron
de esta manera, siendo estas adenopatias unilaterales en 19 de
ellos (82,6%), y multiples en 17 (73,9%). La fiebre suele ser in-
termitente y prolongada, con una duracion media de alrededor
de 20 dias!3, y en algunos casos desaparece tras la biopsia gan-
glionar, postulindose como causa de este fenomeno la elimina-
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cion del foco inflamatorio®37. Otros sintomas asociados son
exantema, artralgias, nauseas, vomitos, pérdida de peso y de-
caimiento!?. No obstante, su espectro clinico es muy heterogé-
neo, lo cual queda ilustrado por nuestros 2 casos, de modo que
solo en el primero la presentacion se aproxima clinicamente a la
descripcion tipica de esta enfermedad.

Entre los hallazgos de laboratorio podemos citar la presencia
de leucopenia o niveles bajos de leucocitos entre un 67 y un
75% de los pacientes®?, no aumento de reactantes de fase agu-
da, y LDH elevada con transaminasas normales.

El diagnostico es anatomopatoldgico, caracterizindose por
una linfadenitis necrosante, con ausencia de reaccion granulo-
matosa, y camulos histiocitarios alrededor de las areas de ne-
crosis. Los datos del estudio inmunohistoquimico revelan la pre-
sencia de numerosas células dendriticas plasmocitoides.

La evolucion es habitualmente benigna, con resolucion en po-
cos meses sin tratamiento especifico, lo cual contribuye a su in-
fradiagnostico. No obstante, existen casos descritos de evolucion
hacia procesos autoinmunes, como lupus eritematoso sistémi-
co, por lo que es necesario un seguimiento evolutivo>®,

Esta enfermedad debe ser incluida en el diagnostico diferen-
cial de linfadenopatias y fiebre junto con otras entidades tales
como tuberculosis, infecciones virales, metéstasis ganglionares o
linfomas, de modo que la presencia de leucopenia y/o zonas
de necrosis ganglionar visualizadas mediante técnicas de imagen
son orientativas, si bien la confirmacion definitiva la dari la
anatomia patologica.
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