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Resumen
La enfermedad de KikuchiK{kuchi's disease, Kikuchi-
Correo electrénico: Fujimoto disease o Kikuchi’s histiocytic necratigilymphadenitis

taorlgallega@gmail.com es una rara situacion clinica, de causa descamod&l comporta-

miento benigno, originalmente descrita en mujete®nes y que

cursa habitualmente con linfadenopatias cervigafebre.

Presentamos un caso de un vardn joven que aptariara

impresion de proceso linfoproliferativo malignoclaugia y el estu-

SGORL PCF dio anatomopatolégico (AP) posterior informa colmfadenitis
Sociedod Golega de Otrrinlaringoogi granulomatosa abscesificada, compatible con ederneedad, y
e que tras estudio detallado por el Servicio de Kiadilnterna (M)
y tras evolucion durante un afo, se llega al diatjom de Enferme-

dad de Kikuchi (EKF).

Palabras clave:Enfermedad de Kikuchi, Kikuchi-Fujimoto, Linfa-

denitis necrotizante histiocitica.

Abstract

Kikuchi-Fujimoto disease (Kikuchi's disease, Kikiich
Fujimoto disease or Kikuchi's histiocytic necratgilymphadenitis)
is a rare clinical identity, of unknown cause, wélbenign behav-

iour, originally described in young female, andugually presents
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with cervical lymphadenopathy and fever. Introduccion

We present a case of a young male patient Descrita en mujeres asiaticas jovenes en Ja-
where our first impression was a malignant lym-pon (1972), la EKF Kikuchi’s disease, Kikuchi-
phoprofilative process, but surgery and the furtheFujimoto disease o Kikuchi's histiocytic necroti-
pathologic study was reported as abscessificatezing lymphadenitjses una entidad clinica poco fre-
granulomatous lymphadenitis, consistent with thiguente, de comportamiento benigno, autolimitado,
disease, and after a detailed study by Internale causa desconocida y que cursa habitualmente
Medicine Department through one year of followcon linfadenopatias cervicales indoloras y fiebre
up, the patient was diagnosed as Kikuchi's dis®. Suele resolverse en varios meses de manera es-
ease. pontdnea, aunque se han descrito casos de recurren-
Keywords: Kikuchi's disease, Kikuchi-Fujimoto cia a largo plazo
disease, histiocytic necrotizing lymphadenitis
Kikuchi's.

El patrén histologico se caracteriza por la
presencia de linfocitosis T, con focos paracortica-
les, marcada proliferacién de histiocitos y macrofa
gos y ausencia de neutréfilos. Siendo necesario un
diagnéstico diferencial con otras entidades que cur
san con linfoadenitis, sean linfoadenitis infecams
como la tuberculosis, u otras como el lupus eritema
toso sistémico o incluso algunos linforhas

Presentamos este caso clinico, que aparece
en un varén asintomatico y sin antecedentes de inte
rés, porque la primera sospecha del clinico y tam-
bién del paciente y sus familiares serd la de estar
frente al debut de una enfermedad ganglionar de
origen neoplasico, pero entendemos que en el cua-
dro de diagnosticos diferenciales de las adenopatia
cervicales para el otorrinolaringélogo también debe
estar presente esta enfermedad, que si bien solo el
diagndstico por estudio anatomopatolégico nos con-
firmard esta situacion no debemos olvidarla. Si bie
en nuestro entorno los casos descritos también son
mayoritariamente descritos en mujeres, claramente
el ambito de su presentacion en la literatura ro co

rresponde a revistas de otorrinolaringologia, aanqu
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seamos los otorrinolaringdlogos los que al final Caso Clinico

realicemos el acto quirargico.

63

Presentamos el caso clinico de un varon de
35 afios, sin antecedentes de interés clinicos ni en
relacion con patologia linfadenopatica ni granulo-
matosas previas.

Se nos solicitdé valoracion por el Servicio
de Medicina Interna de nuestro Hospital ante la
aparicion de un conglomerado adenopatico en es-
pacio cervical Ill/V izquierdo, de varias semanas
de evolucion. El paciente estaba asintomatico, sin
sindrome febril evidente y con ausencia de adeno-
patias en otras regiones. Sin signos de flogosis lo
cal ni ninguna otra sintomatologia regional. La ex-
ploracion analitica de rutina, Rx de térax y la ex-
ploracion especifica otorrinolaringologica, inclaid
la rinofibrolaringoscopia, estaban dentro de la no
malidad.

La ECO que se habia realizado mostraba
un conglomerado de lesiones sdlidas, compatibles
con adenopatias. Por nuestra parte entendemos
necesario la realizacion de una TAC cervicotoraci-
ca como prueba de imagen que mejore la calidad
de estudio de las lesiones y también como estudio
de extension. Esta confirma la presencia de una
lesion solida, polilobulada, de aspecto adenopéatic
en region laterocervical izquierda en espacios cer-
vicales IlI/V (Fig 1 y 2).

Ante esta situacion y con la inicial sospecha de
proceso linfoproliferativo se decide exéresis y es
tudio anatomopatoldgico extemporaneo de la le-
sion.

Se realiza cervicotomia (Fig 3) con exére-
sis de las lesiones y estudio anatomopatolégico
posterior, apreciandose durante la cirugia un con-

glomerado adenopatico, que se rompe durante la
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diseccion y de aspecto macroscopico sospechosta que realice una valoracion sistémica del pacien
también de un proceso linfoproliferativo. te tras las recomendaciones que se describen en la
El informe del estudio AP afirma que el literatura revisada. El paciente por lo demas sigui
estudio es compatible cdinfadenitis necrotizante una recuperacion postquirdrgica totalmente favora-
de Kikuchj presentando en su extension areas neble.
croticas y ausencia de BAAR. A la vez que apare- El estudio analitico realizado a continua-
cen los clasicos focos paracorticales, destacandoidn de la cirugia, que incluyd serologia (entre
la ausencia de infiltracion neutrofilica y el predo otros para herpes, VIH, bartonella, toxoplasmas,
minio de histiocitos. Se realizaron técnicas de in-brucella, lues, hepatis,..), estudios de ANA, anti
munohistoquimica, mostrando poblacion linfoide DNA, anti ML, y AMA, asi como Mantoux y baci-
CD43 positiva, CD20 negativa y CD68 positivo loscopia resultaron todos ellos negativos.
en las células de tipo histiocitario. Los marcadore El paciente fue dado de alta hospitalaria
CD15 y CD30 han sido negativos. con el diagnostico como ya se ha dicho de EKF,
Con este estudio AP, el diagnostico se essigue revisiones desde hace mas de un afio y, apar-
tablece como EKF, descartandose otros procesds de la cicatriz, sigue asintomatico sin haber pre
neoproliferativos ganglionares. sentado nuevos episodios de presencia de adenopa-
Ante esta situacion clinica inesperada paratias, fiebre ni ninguna otra manifestacion clinica.

todos, solicitamos al Servicio de Medicina Inter-

Figura 1: TAC axial del paciente don|
de se aprecian las adenopatias en e

cio cervical Il (flecha).
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Figura 2: TAC coronal del paciente a que se refie-| Figura 3: Imagen de la lesion en el acto

re el caso clinico (flecha indicando el conglomgra | quirdrgico.

do adenopético).

Discusion presenta como un caso sorpresivo, no estando
La EKF, es una entidad clinica poco fre-entre los diagnosticos diferenciales inicialmente
cuente que afecta principalmente a mujeres jovenpgevistos.
de procedencia asiatick, aunque tiene una distri- Siendo un proceso benigno y autolimita-
bucion universal. También se han descrito casos €o, es  necesario un diagnéstico anatomo-
edad pediatricaEs caracteristica la aparicion depatoldgico que excluya a otras entidades clinicas
fiebre (30-50%)* y adenopatias (de pequefio-de peor prondstico que precisan tratamiento mas
mediano tamafio), habitualmente localizadas a nivebpecifico (particularmente el linfoma). Se ha
cervical, aunque hay casos descritos de afectacidpscrito asociacion de la EKF con procesos como
generalizada o extraganglionar. También se ha#l lupus eritematoso sistémico, la enfermedad
descrito un rash cutaneo, artralgias, sudores roctule Stilf, tiroiditis de Hashimott®entre otras, por
nos, nauseas, vomitos, pérdida de peso, dolor abdo-que es necesario un seguimiento inmunolégico
minal y ocasionalmente hepato-esplenomebalia de la enfermedad (sobre todo en adultos). Esto es
En otras ocasiones aparecen complicaciones tota-que en nuestro caso nos lleva a solicitar valo-

cicad?. En toda la literatura revisada siempre seacién y seguimiento por el Servicio de Medicina
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Interna. mogéneo de la lesién que no da pistas sobre su
La etiopatogenia de esta enfermedad esliagnostico final, como tampoco la ECO, que por
desconocidd™® su presentacion clinica, su curso su parte puede sugerir datos de malignidad.
y su histologia sugiere una proceso de apoptosis El tratamiento de la enfermedad es pura-
mediado principalmente por células T CD8(+) emente sintomatidpy destacan por su frecuencia el
histiocitos ligado a un agente infeccioso (virus deempleo de corticoidésAunque se han usado otras
Ebstein Barr, herpes virus, VIH, parvovirus entreterapias mas agresivas
otros)®’. La evolucion suele ser hacia la resolucion
Suele la EKF tener un diagnostico de ex-espontanea en dos o tres meses. En la mayoria de
clusién: tras un estudio anatomopatoldégico com-os casos mencionados en la literatura se insta a u
patible con la enfermedad, el resto de estudioseguimiento peridédico para control de recidivas o
analiticos hematologicos de rutina; como otros nuevas presentaciones clinicas relacionadas con el
estudios que pueden abarcar anticuerpos antinygroceso inicial. Ocasionalmente se han visto for-
cleares, factor reumatoideo y lupus asi como seromas recurrentés$®y formas complicadas de poste-
logias a diferentes agentes viricos y bacterianogior evolucién a LE& Las causas referidas de fa-
aparecen dentro de la normalidlacEs recomen- llecimiento suelen hacer mencion a compromiso
dable el estudio anatomopatolégico de un ganglicardiaco y meningéo
afecto en blogufe que va a descartar otras enfer- Como conclusion proponemos que la EKF
medades infecciosas u oncohematolégicas qudebe estar en el pensamiento de los clinicos y de
inicialmente seran nuestras primeras aproximaciotos otorrinolaringologos que se enfrentan al mane-
nes diagndsticas y nuestra sospecha mas’.serigo de adenopatias cervicales de origen incierto, pe
Aun asi hay un gran nimero de biopsias mal diagro ademas entendemos que como otorrinos debe-
nostica8. Por otro lado la histologia muestra cam-mos solicitar colaboracion de otras especialidades
bios a lo largo de la evolucion del procesdo médicas para que nuestra accion no quede solo en
gue explicaria estas situaciones de incorrect@l diagnostico y tratamiento quirdrgico sino que
diagnéstico y la denominacién dempatible con podamos valorar al paciente en su evolucion.
el proceso Es caracteristica una fase de prolifera-
cion con hiperplasia folicular y extension paracor-

tical de linfocitos, de células blasticas, de plamo Declaracidén de conflicto de intereses
citos e histiocitos con abundantes apoptosis. Pargn conflicto de intereses.

evolucionar a otra fase necrotizante sin infiltra-
cion neutrofilica caracteristita

La inmunohistoquimica suele mostrar CD
68 +, CD3 +, y CD20 y 30 dudosos

Por otro lado la imagen tipica en la TAC

suele mostrar infiltracion perinodal y realce ho-
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