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RESUMEN

e infecciones

En 1972 Kikuchi y Fujimoto describen de manera independiente una entidad que histologicamente
corresponde a una linfadenitis necrotizante histiocitaria, la cual posteriormente se ha conocido como Enfermedad
de Kikuchi -Fujimoto(EKF), es un padecimiento raro en nifos, afecta principalmente ganglios cervicales es de
etiologia desconocida, su curso es autolimitado y su evolucidn benigna, debe diferenciarse de procesos neoplasicos

Palabras Clave. Enfermedad de Kikuchi-Fujimoto, linfadenitis necrotizante histiocitaria.

SUMMARY

Since 1972 Kikuchi and Fujimoto described a diseases characterized by ahistiocytic necrotizing lymphadenitis
was years later is also knowned with Kikuchi Fujimoto Disease(KFD).Is it a rare disease in children the etiology
unknown.Involve main cervical lymph nodes, the evolution is benign and self-limited; should be differentiated of neoplastic

and infections.
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INTRODUCCION

La linfadenitis histiocitica necrotizante; fue
descrita en 1972 de manera independiente por Kikuchi y
Fujimoto, en afos posteriores a su descripcion se le
conoce mejor como Enfermedad de Kikuchi-
Fujimoto(EKF)!-*. Hasta enero de 2014, se pueden
identificar 754 comunicaciones algunas con series hasta
de 100 casos, pero también se registran articulos con un
menor nimero de pacientes y la cantidad mas importante
es de reportes de casos clinicos unicos. En los Estados
Unidos de Norte-América se han descrito 91 casos; en
América Latina y en México no conocemos con exactitud

la incidencia, pero de acuerdo a la consulta de tres
repositorios de revistas médicas (MEDIGRAPHIC,
IMBIOMED, BIBLIOTECA VIRTUAL EN SALUD) se
encontraron poco mas de 30 casos en 11 trabajos
publicados aunque la mayoria corresponden a adultos
jovenes; en las edades pediatricas predominan los casos
en adolescentes, en menor proporcidon escolares y
prescolares* !,

ETIOLOGIA

Desde la descripcion de la EKF, hasta ahora no se
conoce la etiologia, se han considerado agentes
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infecciosos porque algunos casos han mostrado serologia
positiva a Citomegalovirus, parvovirus B19, Virus de
Epstein-Barr, Toxoplasma, enfermedad por arafiazo de gato,
sifilis, tularemia, Brucella, Yersiniaenterocolitica, virus
de herpes simple 1y 2, sin que se pueda demostrar de
manera convincente; por otro lado la apoptosis celular se
ha considerado secundaria a citotoxicidad por linfocitos
T, la presencia de histiocitos reactivos e inclusiones
tubuloreticulares identificados en el microscopio
electronico y también en células endoteliales y linfocitos,
que son similares a las de pacientes con Lupus Eritematoso
Sistémico (LES), ademas también la asociacion con
antigenos leucocitarios (HLA) relacionados a genes de
clase II, sostienen los fundamentos de la teoria
autoinmune*'*"3,

CUADRO CLINICO

Las descripciones de la enfermedad se dieron
inicialmente en adultos jovenes, especialmente mujeres
de entre 30 y 40 afios de edad en proporcion de 4:1 en
relacion a los varones, en nifios se ha descrito mas en
adolescentes y en escolares sin predominio de género. El
curso clinico, incluye fiebre, adenopatiacervical, que sucle
ser mayor de 3 cms, con crecimiento entre 5 0 mas cms; de
predominio cervical, Gnicas o bilaterales en 75% a 90% de
los casos, son generalmente dolorosas, aunque también
se pueden encontrar crecimientos de ganglios linfaticos
en otras cadenas ganglionares, se refiere cefalea, fatiga,
puede acompanarse de nausea, vomito, dolor abdominal,
sudoracion nocturna, falta de apetito, pérdida de peso;
también se han registrado manifestaciones cutaneas tales
como eritema facial, fotosensibilidad, erupcion acneiforme
sobre todo en adolescentes; eventualmente hay edema
palpebral, tumefaccion labial y ulceras orales, algunos
pacientes refieren artralgias, se ha descrito que el
crecimiento ganglionar puede durar de 1 a 4 meses; no es
comun encontrar hepatomegalia y esplenomegalia, sin
embargo la respuesta del sistema reticuloendotelial en los
nifos los menores de cuatro afios, nos debe alertar a la
probabilidad de observar hepato-esplenomegalia
moderada'>'6-22,

ESTUDIOS DE LABORATORIO

No existe ningin estudio de laboratorio
patognomonico o que sea mas preciso para indicar esta
enfermedad, se recomienda hacer los necesarios para
diagnosticos diferenciales tales como: Biometria hematica
VSG Examen general de orina, anticuerpos
anticitomegalovirus, anticuerpos anti Epstein-Barr,
Anticuerpos anti-toxoplasma gondii, Herpes virus,
pruebas para yersinia enterocolitica, Monotest, PPD y

Coccidioidina, precipitinas y fijacion de complemento a la
coccidioidina, VDRL, Células LE, anticuerpos anti-DNA
(mujeres adolescentes adultas), estudio de médula osea
cuando se juzgue necesario; radiografias de Torax,
tomografias computadas. Los cambios mds notables son:
leucopenia en aproximadamente 25-58% de las pacientes
leucocitosis con neutrofilia en el 2 a 5 %, el patron exacto
de comportamiento de las cuentas celulares expresadas la
biometria hematica en pacientes pediatricos es variable,
hasta la actualidad el numero de casos de EKF en menor
comparado con los adultos como para establecer un patron
especifico a considerar; la velocidad de sedimentacidn
globular se encuentra elevada, PCR elevada; el frotis
periférico con linfocitos atipicos, también se ha
encontrado elevacion de transaminasas, eventualmente
trombocitopenia!®-?2,

HALLAZGOS HISTOLOGICOS

El estudio mdas importante para establecer el
diagnostico es la biopsia de ganglio linfatico, se ha
propuesto la biopsia con aguja fina siempre y cuando sea
practicada por un experto podria orientar, pero el mas
importante es estudio de patologia es el de tejido de ganglio
linfatico; donde se pueden identificar segin la evolucion
tres fases: a) proliferacion para cortical y formacion
nodulos, b) necrosis extensa reemplazando la arquitectura
del ganglio y c) fase de organizacidon de reabsorcion del
material necrotico con restitucion el ganglio. No obstante
el patron definido para establecer el diagnostico
histolégico de EKF, siempre deben considerarse otras
linfadenopatias necrotizantes, como la lupica, las
necrotizantes reactivas y los linfomas necrosados®; otros
elementos como los inmunoblastos, linfocitos y neutrofilos
aislados, se presentan también en linfomas T y B, y
necrosis granulomatosa; la evolucion y la celularidad son
necesarias para hacer diagnodstico diferencial. Algunos
histiocitos de la linfadenitis necrosante expresan ademas:
CD68, CDI123, MPO y el anticuerpo antiqueratina
OSCAR?®1¢1821.22 'Ep Jas Figuras 1 y 2 se pueden observar
los cambios histopatologicos caracteristicos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial debe hacerse con
enfermedades infecciosas y neoplasicas principalmente.
Linfomas, LES en adolescentes y mujeres jovenes,
tuberculosis, toxoplasmosis, sifilis, brucelosis, infecciones

por yersiniaenterocolitica y mononucleosis infecciosa*
10

TRATAMIENTO

El tratamiento es sintomadtico, con el uso de
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antitérmicos y antiinflamatorios solo lo necesario, la EKF
debe ser considerada en aquellos pacientes con fiebre o
febricula de mas de una semana de evolucion y crecimiento
ganglionar, la nifia del caso que nos ocupa, tuvo evolucion
satisfactoria con recuperacion completa a las 6 semanas.

CONCLUSIONES

La EKF, es hasta ahora un padecimiento
relativamente raro, de origen desconocido, en las edades

pediatricas, se ha documentado con mayor frecuencia en
escolares y adolecentes; las manifestaciones clinicas
principales son: fiebre, adenopatia de predominio cervical
que dura de 1 a 4 meses. Debe diferenciarse de infecciones
y procesos linfoproliferativos; no existen pruebas de
laboratorio especificas; las que son ttiles para documentar
infecciones generalmente resultan negativas, asi mismo
los estudios para procesos neoplasicos. El diagndstico
definitivo se hace mediante biopsia de ganglio linfatico,
la evolucion es benigna y el tratamiento sintomatico.

Figura 2

Figura 2: En las zonas de proliferacion se aprecian células en media lunay
la presencia de macrofagosxanticos(flechas). 600xHE.

Figura 1: Se observan areas de proliferacién que alternan con necrosis dando
un aspecto cartografico. 40XHE.
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