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RESUMEN

Se describe el caso clinico de una paciente de 32 afios de dad, que acudi6 a consulta
por presentar cuadro febril y adénico desde hacia varias semanas, asociado a
manifestaciones generales de anorexia y pérdida de peso. En el examen clinico se
constaté la presencia de adenopatias cervicales de 2 cm y orofaringe enrojecida. Los
resultados de los exdmenes complementarios efectuados y la evaluacion histoldgica del
ganglio linfatico confirmaron que se trataba de una linfadenitis histiocitica necrosante
en fase proliferativa (enfermedad de Kikuchi Fujimoto). El estudio inmunohistoquimico
no revelé malignidad.

Palabras clave: mujer, adenopatia, linfadenitis histiocitica necrotizante, enfermedad
de Kikuchi Fujimoto, atencién secundaria de salud.

ABSTRACT

The case report of a 32 year-old patient is described who attended the department for
presenting adenoid and febrile condition for several weeks, associated with general
manifestations of anorexy and weight loss. In the clinical examination the presence of
2 cm cervical adenopathies and reddened oropharynx was confirmed. The results of
the complementary tests and the histological evaluation of the lymph node confirmed
that it was a necrosing histiocytic lymphadenitis in proliferative stage, (Kikuchi
Fujimoto disease). The immunological histological and chemical study did not reveal
malignancy.

Key words: woman, adenopathy, necrosing histiocytic lymphadenitis, Kikuchi
Fujimoto disease, secondary health care.
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INTRODUCCION

La linfodenitis histiocitica necrosante (LHN) también llamada enfermedad de Kikuchi
Fujimoto (EKF) es un proceso benigno, autolimitado, de causa desconocida, que fue
descrito en Japdén en 1972 por Kikuchi y, posteriormente, por Fujimoto. Ocurre con
mayor frecuencia en mujeres jovenes de procedencia asiatica y aunque tiene una
distribucidn universal no es rara en América o Europa, donde se refirieron los primeros
casos se partir de 1982. !

Suele iniciar con adenopatias cervicales, acompafiadas de fiebre o no. También han
sido notificados casos con afectacion generalizada o extraganglionar en la piel,
miocardio y médula dsea. Su diagndstico solo se confirma con biopsia del ganglio
linfatico. 2

Representa un diagndstico raro y esta entre el diagnostico diferencial de las
adenopatias cervicales, fundamentalmente de la linfadenitis infecciosa (incluyendo
la tuberculosis), del lupus eritematoso sistémico y de los linfomas; casi siempre los
pacientes evolucionan favorablemente, con resolucion del cuadro en 2 o 3 meses

y precisan exclusivamente de tratamiento sintomatico. > Excepcionalmente, se han
descrito recurrencias a largo plazo, a veces afios después del episodio inicial

(3-4 %).* > En la bibliografia médica se registran casos aislados de curso fatal,
fundamentalmente en pacientes inmunodeprimidos.

Teniendo en cuenta que la linfadenitis histiocitica necrosante constituye una entidad
clinica infrecuente, por el diagnédstico diferencial con un sindrome febril prolongado,
asociado con linfadenopatias cervicales, especialmente con malignidad, y por la
necesidad de conocerla e interpretarla desde los puntos de vista clinico y
anatomopatoldgico, los autores se sintieron motivados a publicar este caso.

CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de una paciente de 32 afios de dad, de la raza negra, con
antecedentes de faringoamigdalitis a repeticién, quien 2 afios antes presento
adenopatias cervicales, fiebre y manifestaciones generales que mejoraron
espontaneamente, pero desde hacia 16 dias habian reaparecido los sintomas, con
fiebre nocturna de 39-40 °C, precedida de escalofrios, sudoracién, cefalea intensa,
odinofagia, pérdida de peso (10 libras), astenia y anorexia.

Antecedentes patoldgicos personales: Faringoamigdalitis y adenopatias cervicales.

Antecedentes patoldgicos familiares: El padre fallecié a causa de infarto agudo del
miocardio; la madre presentaba hipertensién arterial y diabetes mellitus.

e Examen fisico

- Palidez de piel y mucosas

- Adenopatias cervicales bilaterales y supraclavicular izquierda, de 2-3 cm de
diametro, dolorosas a la palpacién, no adheridas a planos profundos y de
consistencia eldstica.

- Orofaringe: enrojecida
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Impresidn diagndstica: Sindrome febril y adénico. Sospecha de mononucleosis
infecciosa.

e Examenes complementarios

- Hemograma completo: Hemoglobina: 10,6 g/dL; Hematocrito: 0,34L/L;
Leucocitos: 5,1 x 10°/L; Segmentados: 0,40 %; Linfocitos: 0,55%M; Monocitos:
0,02%; Eritrosedimentacion globular: 70 mm/h

- Coagulograma minimo: Tiempo de sangria: 1 min; Coagulo retractil Tc: 3 min

- Transaminasa glutéamico oxalacética: 35 U/I

- Transaminasa glutamico piravica: 40 U/I

- Albimina: 36 mmol/L

- Globulinas: 39mmol/L

- Bilirrubina directa: 4,7mmol/L; Indirecta: 0,6mmol/L; Total: 5,3mmol/L

- Fosfatasa alcalina: 151 U/L

- Glucemia: 3,9 mmol/L

- Creatinina: 64 mmol/L

- Serologia: No reactiva

- Radiografia de téorax y ecografia abdominal: imagenes normales

e Biopsia de ganglio cervical

- Descripcion macroscépica: Ganglio linfatico de 2x1 cm de didmetro, recubierto por
una capsula, de consistencia blanda, color pardo grisaceo y aspecto heterogéneo.

- Descripcidon microscoépica: Ganglio linfatico con capsula integra, con foliculos
linfoides reactivos. En la zona paracortical e interfolicular se apreciaba proliferacion
de linfocitos e histiocitos, algunos con nlcleos en media luna e inmunoblastos,
intensa cariorrexis, presencia de mitosis y fagocitosis de restos nucleares, con
focos microscépicos de necrosis (figura).

Fig. Microfotografia de ganglio linfatico que
muestra pequefa zona de necrosis con
intensa cariorrexis y polvo nuclear,
proliferacion de linfocitos, histiocitos e
inmunoblastos y ocasionales eosinofilos.
Hematoxilina-eosina 100 X.
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e Diagnostico histopatoldgico: contexto sugestivo de linfadenitis histiocitica necrosante
en fase proliferativa (enfermedad de Kikuchi Fujimoto).

El estudio inmunohistoquimico no revelé malignidad (CD20, CD3, CD34 negativos).
COMENTARIOS

La forma de presentacién mas frecuente es la linfadenopatia cervical y/o
supraclavicular. 3

Generalmente, las adenopatias son de tamano inferior a 3 cm de diametro, de
consistencia firme y a veces dolorosa a la palpacién; * asi, las adenopatias cervicales,
son las mas frecuentes y estan presentes en 74-90 % de los casos, seguidas de las
supraclaviculares y axilares.

Se ha descrito la afectacién de ganglios inguinales, intratoracicos e intraabdominales,
asi como la presencia de esplenomegalia, rash cutaneo y otras lesiones cutdneas que
pueden imitar clinicamente las del linfoma o de enfermedades autoinmunes; suele
presentarse como una fiebre de origen desconocido y en la mitad de los casos
aproximadamente existe leucopenia, de modo que puede objetivarse linfocitosis y
linfocitos atipicos en sangre periférica. La velocidad de sedimentacion globular puede
estar elevada y en algunos casos existe una hipertransaminasemia leve.® 8

La causa de esta afeccidon permanece desconocida, aunque ha sido relacionada con
mecanismos virales e inmunoldgicos. Diversos estudios han observado asociacion con
serologias positivas o deteccidon de toxoplasma, Brucella, Yersinia, parvovirus B19,
Entamoeba histolytica, Giardia intestinalis, virus parainfluenza, virus linfotropico
humano de tipo 1, virus de la inmunodeficiencia humana y virus de Epstein-Bar; sin
embargo, en la mayoria de los casos se trata de asociaciones ocasionales, que si bien
son simultaneas en el tiempo, no permiten afirmar que sean la causa del proceso.
Otros autores consideran que podria tratarse de una reaccion hiperinmune frente a
agentes diversos. °

Se piensa que sea una enfermedad autoinmune, similar al lupus eritematoso,
desencadenada por un virus que infecta y transforma a los linfocitos o por una reaccion
hiperinmune de células T e histiocitos, activados por un patégeno no identificado, que
induce una degeneracion celular y necrosis ganglionar, lo que estaria apoyada por la
descripcidn de pacientes que desarrollan una enfermedad autoinmune tiempo después
de ser diagnosticada la EKF. 1°

El diagnostico de linfadenitis histiocitica necrosante esté basado en la histopatologia
ganglionar, con 3 fases histoldgicas diferenciadas: la primera, de caracter proliferativo
a nivel paracortical, con formacion de nddulos que exhiben cariorrexis y células
mononucleares periféricas (histiocitos fagociticos con ndcleos en semiluna, monocitos
plasmocitoides, inmunoblastos y ausencia o escasez de neutrdfilos); la segunda, donde
predomina la necrosis extensa, que puede reemplazar totalmente la histoarquitectura
ganglionar y la tercera, es la fase organizativa o xantomatosa, en la cual se produce la
reabsorcién del material necrético con restitucion de la arquitectura normal del ganglio,
gue en realidad no son mas que distintos periodos en diferentes momentos evolutivos
de la enfermedad.
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Recientemente, esta afeccion ha sido dividida en 3 tipos histoldgicos: proliferativo,
necrosante y xantomatoso. %7

Por otra parte, la muestra debe tomarse por biopsia abierta, dado que la puncion-
aspiracion con aguja fina ha llevado frecuentemente a diagnosticos erréneos.

El diagnéstico definitivo se basa en el examen histoldgico, donde se encuentra una
hiperplasia reactiva con focos bien circunscritos de necrosis paracortical, con
abundantes detritos celulares, rodeados por un infiltrado inflamatorio de linfocitos
CD8+, histiocitos CD68 y quizas algunos inmunoblastos, con escasa presencia de
polimorfonucleares neutroéfilos y células plasmaticas.? 3

La experiencia del patdlogo es fundamental para establecer el diagndstico y considerar
los diagndsticos diferenciales. En estos casos las técnicas de inmunohistoquimica son

de mucha utilidad para descartar malignidad. Al respecto, un estudio de 108 biopsias

linfonodales mostré hasta 30 % de diagndstico erréneo de linfoma.

El diagnéstico diferencial incluye las linfadenitis necrosantes, ya sean infecciosas
(tuberculosis, histoplasmosis, enfermedad por arafiazo de gato, sifilis, reacciones
alérgicas); autoinmunes (lupus eritematoso) o malignas (linfomas de Hodgkin y no
Hodgkin). 10

En la bibliografia médica consultada se describen varios casos de enfermedad de
Kikuchi Fujimoto asociada con lupus; esta puede presentarse antes, después o
simultaneamente al lupus. La principal diferencia entre ellos es el prondstico, pues la
mayoria de los casos de EKF se resuelven espontdneamente en 1 a 4 meses. 1°

No hay tratamiento especifico para esta afeccion, pero en casos muy sintomaticos
puede utilizarse antiinflamatorios no esteroideos y si es estrictamente necesario,
corticoides en bajas dosis.

Resulta muy importante que tanto clinicos como patdélogos conozcan todo lo referido a
esta entidad clinica, lo cual evitara errores diagndsticos y terapéuticos en algunos
casos graves.
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