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1. CASO CLINICO

Traslado de otro hospital 2 Mujer de 12 aiios:

* Fiebre prolongada de 15 dias de evoluciéon

* Pérdida de peso, sudoracién nocturna

* Adenopatias laterocervicales

* Alteraciones hematoloégicas e hiperferritinemia



1. CASO CLINICO

Traslado de otro hospital 2 Mujer de 12 aiios:

Fiebre prolongada de 15 dias de evolucién
Pérdida de peso, sudoracidén nocturna
Adenopatias laterocervicales

Alteraciones hematolégicas e hiperferritinemia

Exploracién fisica al ingreso

Aceptable estado general, hemodindmicamente estable
Palidez cutdnea

Adenopatias laterocervicales de pequeno tamaio
Hepatomegalia de dos traveses de dedo

Sin exantemas ni petequias



1. CASO CLINICO

Analitica sanguinea al ingreso

Parametro Resultado
Leucocitos 1.320/ulL
Neutréfilos 700/l

Hemoglobina 10,6 g/dL
Plaquetas 99.000/pL

LDH 1.039 U/L
Ferritina 3.590 Mg/L
AST / ALT 86 / 46 U/L
PCR 1,70 mg/dL




2. ORIENTACION DIAGNOSTICA

Fiebre prolongada + Adenopatias cervicales + Citopenias + Hiperferritinemia

Infeccioso Hematoloégico

) . i L Leucemiaq, Linfoma
Infecciones viricas y bacterianas sistémicas ] , .
y otras neoplasias hematolégicas

Avutoinmune / Inflamatorio Sindrome hiperinflamatorio

Lupus eritematoso sistémico Linfohistiocitosis hemofagocitica
y otras enfermedades inflamatorias o Sindrome de Activaciéon Macrofdgica




2. ORIENTACION DIAGNOSTICA

Estudio Resultados
Microbiolégico Sin etiologia infecciosa concluyente
Autoinmunidad ANA, ENA, ANCA y FR negativos

, . Adenopatias laterocervicales izquierdas, hasta
Ecografia cervical y . e
11 mm de didmetro menor, sin abscesificacion

Citometria de flujo ) i ) i . . .
: Sin evidencia de infiltraciéon neopldsica
(MO y ganglio)

Medulograma Compatible con la normalidad




3. ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO

Biopsia ganglionar

* Necrosis paracortical con apoptosis celular

* Ausencia de infiltrado neutrofilico

* Presencia de histiocitos

* Agregados de células dendriticas
plasmocitoides CD123+

* Ausencia de hallazgos compatibles con
infiltracion neopldsica
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3. ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO

Biopsia ganglionar

Necrosis paracortical con apoptosis celular
Ausencia de infiltrado neutrofilico
Presencia de histiocitos

Agregados de células dendriticas
plasmocitoides CD123+

Ausencia de hallazgos compatibles con
infiltracién neopldsica

Enfermedad de Kikuchi-Fujimoto

Linfadenitis histiocitica necrotizante



4. ENFERMEDAD DE KIKUCHI-FUJIMOTO

4.1. EPIDEMIOLOGIA

* Enfermedad inflamatoria infrecuente, descrita en Japén en 1972
* Predominio: adolescentes y adultos jovenes, especialmente mujeres

* Distribucién mundial, con mayor frecuencia en poblacién asiatica

4.2. ETIOLOGIA

* Etiologia desconocida
* Hipétesis infecciosa: posible desencadenante viral, sin agente causal demostrado
* Hipodtesis inmunomediada: respuesta anémala de linfocitos T citotdxicos y apoptosis celular

* Posible predisposiciéon genética e inmunoldégica



4. ENFERMEDAD DE KIKUCHI-FUJIMOTO

4.3. CLINICA

Adenopatias cervicales, habitualmente
dolorosas
Fiebre, astenia y malestar general

+ /-: exantema, artralgias o hepatomegalia

Analitica: leucopenia, T LDH y reactantes

inflamatorios

4.4. DIAGNOSTICO

* Sospecha clinica y exclusién de otras causas

* Confirmacion: biopsia ganglionar

* Necrosis paracortical y detritos apoptéticos
* Histiocitos y células dendriticas plasmocitoides

* Caracteristica ausencia de neutrdfilos



4. ENFERMEDAD DE KIKUCHI-FUJIMOTO

4.5. RELACION CON EL LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Pueden aparecer de forma simultdnea o en distintos momentos de la evoluciéon

Comparten posibles mecanismos inmunolégicos: apoptosis celular, activacién de linfocitos T
e interferédn tipo |

Presentan similitudes clinicas e histopatoldgicas

Importancia del seguimiento: posible aparicién posterior de manifestaciones autoinmunes



4. ENFERMEDAD DE KIKUCHI-FUJIMOTO

4.6. TRATAMIENTO

* Habitualmente autolimitada: tratamiento sintomatico = analgésicos y/o AINEs
* Casos graves, persistentes o con afectacion sistémica: Corticoides sistémicos

* Casos seleccionados y refractarios: otras terapias inmunomoduladoras

4.7. PRONOSTICO

* Generalmente favorable, resolucion espontdnea en semanas o meses
* Posibilidad de recurrencias

* Complicaciones infrecuentes: SAM y afectaciédn sistémica grave

* Seguimiento clinico por riesgo de recurrencia y aparicién de autoinmunidad
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TASA DE DIAGNOSTICO
ERRONEO: 30%

A menudo se confunde con linfoma maligno
debido al inicio agudo de fiebre y adenopatias.

HISTOLOGIA PATOGNOMONICA

° Necrosis DIFERENCIAS ENTRE EKF Y LES
EL ESTANDAR DE ORO ViA DEFINITIVA paracortical. “ LES
ViA INCORRECTA Biopsia Ganglionar Restos
Puncién Aspiracion Excisional cariorrécticos Sin célul Células
con Aguja Fina (PAAF) abundantes. p;:;: :tiZ:s Q plasmaticas
presentes
0 Histiocitos
0 CD68 positivos.
_ A Cuerpos de
6 /0 Requerida para Ausencna' total Q :r;::%:e 0 hematoxilina
un diagnéstico definitivo. de neutrdfilos. presentes
\ ~.
s | Precision aproximada del 56%. Debe obtenerse un ganglio
/ No es suficiente para completo para estudio
confirmar el diagndstico. histopatolégico.
<~ MANEJO Y PRONOSTICO A LARGO PLAZO ~- .
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en 1-4 meses con: Enfermedad de

» Enfermedad recurrente. Kikuchi-Fuiimot
? @ Reposo. e Manifestaciones ikuchi-Fujimoto
extranodales (por ejemplo, puede preceder,

@ Antiinflamatorios no
esteroideos (AINEs).

coexistir o desarrollarse
| junto con el Lupus
| Eritematoso Sistémico.

afectacion del sistema
nervioso central o lesiones
cutdneas severas).




5. EVOLUCION CLINICA Y TRATAMIENTO

Evolucién durante el ingreso:
* Persistencia de fiebre y alteraciones hematolégicas
* Hiperferritinemia y criterios parciales de activacién macrofdgica —> Corticoterapia

* Respuesta clinica favorable:
oDesaparicién de la fiebre

ORecuperacién progresiva de las cifras hematolégica
oDescenso de los reactantes inflamatorios

Evolucién al alta: mejoria clinica y hematolégica, con persistencia de hipertransaminasemia
leve e hiperferritinemia



6. CONCLUSIONES

* La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto debe considerarse en el diagndstico diferencial de
fiebre prolongada y adenopatias cervicales, especialmente en adolescentes

* Puede simular procesos linfoproliferativos, infecciosos y autoinmunes, por lo que la
biopsia ganglionar es fundamental para el diagndstico

* Aunque generalmente es autolimitada, puede presentar manifestaciones sistémicas
graves, incluida la activaciéon macrofdgica, que requiere un abordaje individualizado
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