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Linfadenitis histiocitica necrosante

RESUMEN

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (linfadenitis histiocitica necrosante)
fue descrita en 1972 como un proceso que tiende a curarse de forma
espontanea caracterizado por adenopatia cervical, fiebre y leucopenia.
Se presenta el caso de una mujer de 43 afios que inicié con datos de
parotiditis, adenopatias cervicales, fiebre y leucopenia. Se efectuaron
seguimientos mediante ultrasonido, tomografia, resonancia magnética
y tomografia por emisién de positrones combinada con tomografia
simple. Se realizé biopsia de los ganglios del cuello.

Conclusién: el diagnéstico es siempre histopatolégico y con estudios
de inmunohistoquimica.
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Histiocytic necrotizing lymphadenitis

ABSTRACT

Kikuchi-Fujimoto disease (histiocytic necrotizing lymphadenitis) was
described in 1972 as a process which tends to heal spontaneously,
characterized by cervical adenopathy, fever, and leukopenia. We present
the case of a female patient, age 43 years, who presented manifestations
of parotitis, cervical adenopathies, fever, and leukopenia. Observa-
tions were made by ultrasound, tomography, magnetic resonance, and
positron emission tomography combined with simple tomography. A
biopsy of lymph nodes in the neck was taken.

Conclusion: diagnosis is always histopathological and with immuno-
histochemical studies.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto, linfadenitis
histiocitica necrosante o linfadenitis histiocitica
necrosante sin infiltracién granulocitica, fue
descrita en 1972 de forma independiente por
Kikuchi' y por Fujimoto y sus colaboradores? en
pacientes japoneses. Posteriormente se publica-
ron reportes en otras partes del mundo, incluidas
algunas series largas de casos.> Es un proceso
anatomoclinico que afecta sobre todo a mujeres,
habitualmente en la tercera década de edad,
aunque se ha descrito también en otras edades.
Se caracteriza por una o varias adenopatias cer-
vicales, frecuentemente dolorosas y que suelen
asociarse con fiebre (39 a 59% de los casos) y
leucopenia (25 a 58%). Remite espontdneamente
en 2 a 3 meses y es rara la recurrencia (se des-
cribe recidiva en aproximadamente 3% de los
casos, alguna vez hasta 12 anos después). Los
ganglios afectados tienen morfologia diagnéstica
peculiar pero su diferenciacién con los procesos
linfoproliferativos o con el lupus eritematoso sis-
témico puede resultar extremadamente dificil >

La causa de la linfadenitis histiocitica necrosante
es desconocida. Se le ha atribuido un origen
autoinmunitario relacionado con el lupus erite-
matoso sistémico;*'*'* también se le ha atribuido
un origen infeccioso asociandola con diversos
microorganismos (Yersinia enterocolitica, Bruce-
lla, Toxoplasma) pero sobre todo con virus (virus
de Epstein-Barr, herpes virus 6, herpes virus 8,
HTLV1 y parvovirus B19).>*'*23 Por |o tanto, no
parece existir un Gnico microorganismo con el
que se le relacioné especificamente.

Menos frecuentemente puede haber afectacién
de ganglios no cervicales o poliadenopatias
multiples (se describen polidenopatias en 1.3 a
22.2% de los casos).>**2* En raras ocasiones los
pacientes experimentan pérdida de peso, vémi-
tos, hepatoesplenomegalia, exantema cutaneo,
sudoracién nocturna, dolores musculoesquelé-
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ticos, dolores tordcico o abdominal o sintomas
neuroldgicos. #2425 | a rara afectacién extranodal
esta documentada en la piel, miocardio y mé-
dula 6sea.*?*** Las manifestaciones cutdneas se
han descrito en 2 a 40% de los pacientes pero
son pocos los casos publicados con documen-
tacién histologica.?>?> En muy raras ocasiones
la linfadenitis histiocitica necrosante tiene un
curso fatal.

Objetivo: dar a conocer una patologia infla-
matoria, infecciosa, que por su presentacion
agresiva hizo pensar en entidades neoplasicas
obligando a echar mano de mltiples estudios de
imagen y de la realizacién de biopsia y estudios
histolégicos.

CASO CLiNICO

Mujer de 43 afos de edad que inici6 con aumen-
to de volumen en regién parotidea izquierda,
fiebre, adenopatia cervical y leucopenia. Gan-
glios en region cervical anterior izquierda,
acudié con su médico quien inici6 tratamiento
con amoxicilina, acido clavulanico y antiin-
flamatorio no esteroide. El laboratorio mostré
leucocitos 4.5, segmentados 79%, bandas 3%,
Hb 10.4, glucosa 100, creatinina 0.8, EGO
normal, VDRL negativo. Se efectué ultrasonido
de cuello que demostr6 cambios inflamato-
rios agudos en la glandula parétida izquierda,
con imagen ecografica que sugeria ganglio
intraparotideo izquierdo y adenomegalias en
conglomerados, predominantemente en regién
submaxilar izquierda (Figuras 1y 2).

La tomografia axial computada demostré pro-
ceso inflamatorio en la regiéon submentoniana,
adenopatias cervicales, incremento del tamafio
de la glandula parétida izquierda con reforza-
miento heterogéneo tras la administracion de
material de contraste. Aparente proceso infla-
matorio peridontal en molar inferior izquierdo
(Figura 3a-b).
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Figura 1. Adenomegalias cervicales que forman
conglomerados con incremento en la vascularidad
intraganglionar.
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Figura 2. Alteraciones ecograficas, cambios inflama-
torios agudos de glandula parétida izquierda. Imagen
ecografica que pudiera sugerir ganglio intraparotideo
izquierdo.

Figura 3. Tomografias simple y contrastada, cortes
axiales: aumento de volumen de la glandula parétida
izquierda con importante reforzamiento del medio de
contraste, adenomegalias en la region.

La resonancia magnética de cuello demostrd
incremento de volumen de la glandula parétida
izquierda con multiples nédulos hipointensos en
T1 y T2 en su interior y cambios inflamatorios
en glandula submaxilar izquierda y parétida
ipsilateral (Figuras 4 y 5).

La tomografia corporal por emision de posi-
trones combinada con tomografia simple y
BE-FDG demostré glandula parétida izquierda
con incremento en sus dimensiones e hiper-
metabolismo focal. Mdltiples adenopatias
cervicales, axilares, retropectorales, mesenté-
ricas, retroperitoniales e iliacas bilaterales con
incremento en la actividad metabdlica con al-
gunos ganglios con valor maximo de captacién
estandar de 8.2 (Figura 6a-c).

Figura 4. SecuenciaT2, plano coronal, adenomegalias
en hemicuello izquierdo.
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Figura 5. Proyeccién de maxima intensidad: muestra
mdltiples adenomegalias en region del cuello, térax,
retroperitoneo y regiones inguinales.
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Se practicé biopsia de los ganglios del cuello
con resultado diagnéstico de linfadenitis histio-
citica necrosante corroborada con estudios de
inmunohistoquimica (Figura 7).
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Figura 7. Estudio histopatolégico que muestra necrosis
con apoptosis y numerosos macréfagos en biopsia de
adenopatia cervical. Diagnéstico corroborado con
estudios de inmunohistoquimica.

Figura 6. Tomografia por emisién de positrones combinada con tomografia simple: hipermetabolismo focal en
adenopatias cervicales, axilares, retropectorales, mesentéricas y retroperitoneales con incremento en la actividad

metabdlica con valor maximo de captacién de hasta 8.2.
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DISCUSION

El diagnéstico de la enfermedad de Kikuchi es
histolégico y su diagndstico diferencial principal
es con los procesos linfoproliferativos y la lifade-
nitis del lupus eritematoso sistémico. El cuadro
histolégico ganglionar ha sido dividido en tres
fases evolutivas (proliferativa, necrosante y de
restitucién o xantomatosa). La necrosis coagula-
ria no suele estar presente en la fase proliferativa,
dificultando el diagnéstico diferencial con los
procesos linfoproliferativos (especialmente
linfomas T), adin méas cuando existe afectaciéon
multisistémica y el cuadro clinico grave sugiere
un linfoma y exige un diagndstico histolégico
apremiante.?¢29

CONCLUSION

Presentamos el caso de una mujer de 43 afios
de edad que inici6 con parotiditis; fue tratada
medicamente y su evolucion fue hacia la pro-
gresion del crecimiento en cadenas ganglionares
haciendo necesaria la biopsia para un diagnés-
tico diferencial con entidades inflamatorias y
neopldsicas. Los estudios de imagen ayudan
siempre a conocer la extensién de la enferme-
dad, el grado de afectacién, evolucién y control
de la remision.
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