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ResumEN: Laenfermedad de Kikuchi-Fujimoto es una enfermedad ra-
ray, por lo general, autolimitada que afecta generalmente a los gan-
glios cervicales de sujetos jovenes y va asociada a un cuadro de fie-
bre elevada, rash cutaneo y ateraciones hematoldgicas. Labiopsiade
las adenopatias levaal diagndstico de linfadenitis necrotizante histio-
citariay permite diferenciarla de adenopatia de otros origenes: infec-
cioso o tumoral. Presentamos el caso de una nifia de 7 afios afecta de
enfermedad de Kikuchi-Fujimoto de localizacion cervical, que resulta
la afectacion mas temprana de dicha enfermedad tras larevision dela
literatura realizada. Dada la escasareferencia de estaenfermedad en la
edad pediétrica por su baja prevalencia, es necesario que, tanto el pe-
diatra, como el cirujano peditrico conozcan esta entidad pararedlizar
un correcto diagnéstico y tratamiento de lamisma.

PaLaBRAS CLAVE: Enfermedad de Kikuchi-Fujimoto; Linfadenitis ne-
crotizante histiocitaria.

HistiocyTic NECROTIZING L YMPHADENITIS
(K1KUCHI-FuJIMOTO's DISEASE) IN A 7-YEAR-OLD GIRL

ABsTRACT: Kikuchi-Fujimoto’s disease isarare self-limited condition
of young adults that usually involves the cervical lymph nodes and is
associated with fever, rash and some haematol ogical aterations. Diag-
nosisis based on characteristic pathologic findings that permit diffe-
rentiation of this disease from lymphoma, systemic lupus erythema-
tous and infectious lymphadenopathies. We describe a case of 7 year-
old female presenting with cervical localization of Kikuchi-Fujimoto’'s
disease. To our knowledge, this case results the earliest affection of this
disease. Our proposa with thisarticleisto remind the pediatricians and
pediatric surgeons of this poorly recognized entity when children ask
for cervical masses and fever.

Key Worbs: Kikuchi-Fujimoto’ s disease; Higtiocytic necrotizing lymp-
hadenitis.

INTRODUCCION

Lalinfadenitis histiocitaria necrotizante (LHN) descrita
en 1972 por Kikuchi® y Fujimoto® es una enfermedad de
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etiologia desconocida, que suele afectar a mujeres jovenes
mayores de 18 afios, produciendo un cuadro clinico autoli-
mitado, con sindrome febril y afectacion de las cadenas gan-
glionareslaterocervicales, siendo su aparicion en laedad pe-
didtrica excepcional. Presentamos €l cuadro clinico de una
LHN en una nifia de 7 afios que es, tras larevision efectua-
da por los autores, la afectacion més temprana de dicha en-
fermedad con buena evolucion.

CASO CLiNICO

Nifia de 7 afios de edad que ingresa en nuestro Hospital
con un cuadro de 48 horas de evolucion consistente en tu-
mefaccidn cervica, torticolis, disfagiaa solidosy fiebre de
hasta38,5'C. A laexploracion se aprecia tumefaccion dolo-
rosaeirregular cervical derecha, desde la zonainfra-auri-
cular hastalaclaviculay con signos flogéticos. Con el diag-
nostico inicial de adenoflemdn, se inicia tratamiento anti-
biético endovenoso (amoxicilina-clavulanico) y antinfla-
matorios con ibuprofeno oral, que no resulta eficaz, con em-
peoramiento de la sintomatologiainicial. El estudio analiti-
co demuestraleucocitosis|eve con desviacion alaizquierda,
elevacion de lavelocidad de sedimentacion globular y dela
proteina C reactiva. El resto de los pardmetros analizados fue-
ron normales (bioquimica elemental de sangrey orina, es-
tudio de coagulacion, serologia para rubeola, Epstein-Barr,
citomegalovirus, toxoplasma, adenovirus, anti-DNAsa B,
Mantoux, cultivo de exudado orofaringeo y hemocultivos).
Se realiz6 estudio ecogréfico y TAC cervical, que demues-
tran multiples adenopatias | aterocervical es derechas de dife-
rentes tamafios, presentando varias de ellas signos radiol égi-
cos de necrosis no abscesificada. En las siguientes 48 horas
persiste fiebre elevada en picos de hasta 40°C, asociandose
un exantema eritematoso perilesional que se extendia desde
laregion infrauricular derecha hastala region pectoral ipsi-
lateral. Se realizanueva TAC cérvico-torécico en el que se
aprecia un aumento en €l tamafio y en |os signos necréticos
de las adenopatias cervicales, sin afectacion mediastinica
(Fig. 1). Ante estos hallazgos se decide el abordaje quirdr-
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Figura 1. TAC cervical: tumoracion laterocervical derecha sugestiva
de linfadenopatia con zona central necrética (flecha).

gico delalesidn. Mediante cervicotomia lateral derecha se
accede a espacio cervica medio, encontrando linfadenitis en
fase flemonosa de la cadena ganglionar, con tejido esfacela
doy necrdtico, practicando biopsiay drengje delalesion (Pen-
rose), sin obtencion de material purulento. El curso evoluti-
VO posterior estorpido: persiste lafiebre, apareciendo a oc-
tavo dia de su ingreso un exantema morbiliforme generali-
zado, miagiasintensas en extremidades inferiores y conjun-
tivitis no purulenta bilateral. Se cambi6 el tratamiento anti-
biético previo por clindamicina, gentamicinay vancomicing,
suspendiéndose al recibir el estudio anatomopatol dgico: fo-
cos necrdticos de materia fibrinoide con abundantes restos
nuclearesy células histiociticas sin componente neutréfilo
destacado. Periféricamente se observa componente ganglio-
nar conservado. No se identifican bacilos &cido-al cohol re-
sistentes con técnica de Ziehl-Neelsen (Fig. 2). Laevolucion
posterior fue satisfactoriasiendo dada de altalanifiaalos 12
dias de su ingreso.

DISCUSION

LaLHN esunaentidad rara, poco descritaen laedad pe-
didtricay que suele afectar predominantemente a mujeres -
venes entre la segunda y tercera décadas de la vida, aunque
se hadescrito afectacion en nifias de 10 y 14 afios® 4, asi co-
mo en una publicacion reciente, en un nifio de 14 afios®. Nues-
tro caso, que conozcamos, condtituye la afectacion més pre-
coz en cuanto a edad de esta enfermedad.

LaetiologiadelaLHN sigue siendo desconocida. Se han
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contornos irregulares con material fibrinoide, abundantes restos nu-
clearesy células histiociticas. En laperiferiade lalesion se observaes
caso componente ganglionar conservado (HE x 100).

descartado, tanto por cultivo viral, como por serologiay PCR
tisular algunos de los gérmenes primeramente implicados.
Tales son los virus de Epstein-Barr, de la hepatitis BO, her-
pes simplex tipos 1y 2, citomegalovirus? y el herpes virus
humano tipo 6@. La hipdtesis actual més aceptada eslain-
munitaria: 1aLHN se considera secundaria a unareaccion hi-
perinmune de localizacion ganglionar, tanto por su relacion
con el lupus, como por haberse detectado anticuerpos anti-
DNA®, aunque en nuestro caso, tanto la determinacion de
anticuerpos antinucleares, como anti-DNA fueron negativos.

El diagndstico de LHN debe considerarse en todo nifio
con linfadenopatia cervical y fiebre de origen desconocido,
aunque dada lainespecificidad del cuadro clinicoy su esca-
saincidenciaen laedad pediétrica, dicho diagnostico se ba-
saen € estudio anatomopatol 6gico de laslesiones. Cabe des-
tacar al respecto que, como indican algunos autores, lamues-
tra debe tomarse por biopsia quirdrgica, ya que la puncién-
aspiracion con agujafina (PAAF) hallevado con frecuencia
adiagnosticos errdneos, sobre todo con linfomas®e. 1, Des-
de el punto de vista anatomopatol dgico, laenfermedad evo-
lucionaen tres fases diferenciadas’? y su conocimiento por
€l clinico esimportante para decidir € momento de labiop-
sia A) unaprimerade carécter proliferativo subcortical gan-
glionar con una zona central interna en donde predominan
lanecrosisy los histiocitos fagocitantes; B) una segundafa-
Se con necrosis extensa que puede destruir la totalidad de
la arquitectura ganglionar; C) finalmente, se produce lare-
absorcion del material necr6tico con restitucion de la arqui-
tecturaganglionar normal (el mecanismo de este ltimo pro-
ceso es desconocido). Por todo ello, se comprende laido-
neidad de realizar biopsias de adenopatias completas, pues
las biopsias parciales 0 mediante PAAF realizadas en lafa-
se necrotica, o laobservacion exclusivamente de cierto ma-
terial ganglionar y especia mente de inmunoblastos podrian,
como hemos comentado anteriormente, conducir a diagnds-
ticos erréneos.
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El curso delaenfermedad es autolimitado en lamayoria
de los casos, desapareciendo |a fiebre espontaneamente en
2 a6 meses, sin dejar secuelas. Se han publicado casos de
desenlace fatal (o evolucidn mortal), tanto en nifiosi*3), co-
mo en adultos, asociados a sindromes lupus-like4 19, cir-
cunstancia que hay que tener presente en el prondstico dela
enfermedad.

El tratamiento es sintomético con antitérmicos/antiin-
flamatorios. Nuestro caso evoluciond favorablemente con
ibuprofeno oral adosis antiinflamatoria, con desaparicion
de la sintomatol ogia después de la realizacion de la biop-
sia ganglionar y colocacidn de un drengje, aunque, dado
que se trata de un cuadro limitado, dudamos que el drena-
je de lalinfadenopatia contribuya a acelerar la resolucion
de las mismas.

CONCLUSIONES

Laetiologiade laenfermedad permanece desconocida no
existiendo ninguna prueba de laboratorio concluyente, sien-
do los hallazgos anatomopatol dgicos obtenidos por biopsia
abiertadel ganglio afecto, los Unicos vaidos en laactualidad
para efectuar € diagnostico de certeza.

LaLHN hadefigurar en laslistas del diagnostico dife-
rencia de las adenopatias en lainfancia. Es recomendablere-
alizar un seguimiento de estos pacientes, unavez resuelto €
cuadro agudo, con € fin de diagnosticar e desarrollo de LES.
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