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Inicio de lupus eritematoso sistémico como enfermedad de Kikuchi-Fujimoto

Kikuchi Fujimoto’s disease appearing as systemic lupus erythematosus
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Introduccion

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (EKF) es una enfermedad
rara, benigna y autolimitada, que en muy raras ocasiones se aso-
cia con el lupus eritematoso sistémico (LES), pudiendo presentarse
antes, después o simultaneamente. A continuacioén, se analiza un
caso clinico en el que se demuestra la interrelacién entre ambas
patologias.

Descripcion del caso clinico

Mujer de 22 afios de edad sin antecedentes personales de interés
que ingres6 en nuestro hospital para estudio de un sindrome febril
y adenopatias laterocervicales de 15 dias de evolucién. Las pruebas
de laboratorio evidenciaban leucopenia 2.800/mm? (sin linfope-
nia), anemia normocitica normocrémica (hemoglobina 11 g/dI,
hematocrito 34%, volumen corpuscular medio 85,9, hemoglobina
corpuscular media 28,6 pg) y VSG 85 mm/h. En la bioquimica san-
guinea y en el sedimento de orina no existian alteraciones. Las
serologias frente a VIH, hepatitis B y C, toxoplasma, rubéola, virus
de Epstein-Barr y citomegalovirus fueron negativas. Los hemo-
cultivos y la prueba de Mantoux fueron, asimismo, negativos. En
las pruebas de autoinmunidad destacaba: ANA positivo a titulo
de 1/320 (patrén homogéneo), anti-ADNn negativo, factor reuma-
toide negativo y complemento dentro del rango de la normalidad.
En la TC toracoabdominal se objetivaron miltiples adenopatias
a nivel cervical e inguinal. Se le realizé una puncién de médula
6sea con aspirado, biopsia y cultivos que fueron negativos. Se le
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practicé una biopsia de una adenopatia cervical donde se obje-
tivaron areas paracorticales de necrosis con detritus celulares y
numerosos histiocitos compatible con linfadenitis necrotizante o
EKF (fig. 1). En los afios posteriores de seguimiento, la paciente
permanecio6 estable, sin volver a tener episodios febriles, aunque
si present6 ocasionalmente linfadenopatias cervicales autolimita-
das. Tuvo tlceras orales dolorosas de repeticién y en las sucesivas
analiticas se confirm6 la leucopenia (sin linfopenia). Tres afios des-
pués presenté nddulos eritematosos dolorosos a nivel de la frente
y ambos pémulos (fig. 2). Se realiz6 una analitica donde presentaba
ANA positivo a titulo de 1/160 patrén homogéneo y complemento
disminuido. Se realiz6 una biopsia cutanea que fue compatible con
un lupus discoide (fig. 3). Por tanto, considerando los criterios cli-
nicos y de laboratorio, cumplia 4 de los 11 criterios de clasificacién
para LES (ANA+, tlceras orales dolorosas de repeticion, leucopenia,
lupus discoide). Se traté con hidroxicloroquina logrando una dis-
minucién de las lesiones cutaneas en 2 semanas aproximadamente.
(fig. 4).

Discusion

La EKF fue descrita en 1972 y se caracteriza por la apari-
cién de fiebre y adenopatias preferentemente cervicales!'-3, Afecta
preferentemente a mujeres jévenes. Es una enfermedad poco fre-
cuente (encontrandose sélo en algunas series de casos'), descrita
por primera vez en Jap6n, aunque cada vez es mas frecuente en
paises occidentales?. Su etiologia es desconocida, aunque la hipé-
tesis mas aceptada es que sea de origen viral2°, Puede asociarse
a diferentes enfermedades del tejido conectivo, por ejemplo la
enfermedad de Still, el sindrome de Sjogren, la polimiositis, la
artritis reumatoide y sobretodo, el LES36. Son sintomas comunes
de presentacion la fiebre, mialgias, pérdida de peso, nauseas y
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Figura 1. Linfadenitis necrosante: drea de necrosis con restos celulares pero sin neutréfilos, rodeadas por tejido linfoide e histiocitos (izquierda). Zona de necrosis con
numerosos histiocitos y células linfoides grandes reactivas (derecha).

vémitos y lesiones cutaneas!7. El diagnéstico diferencial incluye
las infecciones (toxoplasmosis, mononucleosis, tuberculosis. . .)yel
linfoma'-3-. En los analisis de laboratorio puede existir leucopenia,
trombocitopenia y neutropenia leves, y aumento de los reactan-
tes de fase aguda, principalmente la VSG>#. La histologia pone de
manifiesto focos paracorticales de necrosis con abundantes restos
nucleares cariorréxicos e infiltrados de histiocitos, con ausencia de
neutréfilos'-378, La LKF y la linfadenitis lapica pueden ser histo-
légicamente idénticas. Tan solo en aquellos pocos casos en que el
anatomopato6logo logra observar cuerpos hematoxifilicos (agrega-
dos de material basofilico en los senos del ganglio), depédsito de
ADN en la pared de los vasos o zonas de vasculitis fuera del area
de necrosis sugeriria una linfadenitis Itipica y no una LKF°, Exis-
ten en la literatura varios casos descritos de EKF asociados con LES,
pudiendo la EKF presentarse antes, después o simultaneamente al
LES*>7-12 13 principal diferencia entre ellos es el pronéstico, pues
la mayor parte de los casos de EKF se resuelven espontineamente
Figura 2. Manifestaciones cutaneas al inicio. en1 a4 meses38.

Figura 3. Lupus discoide: dermatitis perianexial linfocitaria (arriba izquierda) con vacuolizacién zonal de la basal epidérmica (arriba derecha). Abundantes depdsitos de
mucina en al dermis reticular (abajo izquierda) se hacen mds patentes con técnica de hierro coloidal (abajo derecha).
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Figura 4. Respuesta a la hidroxicloroquina.

Conclusiones

En el presente caso la paciente fue inicialmente diagnosticada
de una EKF confirmada histolégicamente y en la que se descartaron
otras posibles causas, principalmente infecciosas o hematolégicas,
como origen de las adenopatias y del sindrome febril que presen-
taba. Consideramos que este caso apoya larecomendacién de que se
debe tener siempre presente una eventual asociacién entre la EKF
y el LES, asi como la necesidad de vigilar atentamente la posible
evolucion de EKF a LES.

Responsabilidades éticas
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timiento informado por escrito para participar en dicho estudio.
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