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CASOS PARA DIAGNÓSTICO

Fiebre, linfadenopatías cervicales y placas
eritematovioláceas faciales

Fever, Cervical Lymphadenopathy, and
Erythematous-Violaceous Facial Plaques

Historia clínica

Varón de 32 años, en estudio por fiebre de 15 días de evo-
lución y adenopatías cervicales dolorosas, que es remitido
al servicio de dermatología para estudio de lesiones faciales
de reciente aparición.

Exploración física

Presentaba en la cara placas eritematovioláceas, bien
definidas, de pocos centímetros de diámetro, levemente
descamativas, infiltradas al tacto y no dolorosas a la pal-
pación (fig. 1).

Histopatología

La biopsia en sacabocados de una de las lesiones demostró un
infiltrado linfocitario perivascular superficial y profundo con
ligera vacuolización de la capa basal de la epidermis (fig. 2).

Otras pruebas complementarias

En las pruebas complementarias destacaban hemograma,
bioquímica y coagulación normales, con VSG de 30 mm. Los

Figura 1

Figura 2 Hematoxilina-eosina x 4.

Figura 3 Hematoxilina-eosina x 20.

anticuerpos antinucleares, factor reumatoide y serologías
para CMV, VHS I --- II, hepatitis B y C, VIH, Toxoplasma gondii,

Bartonella henselae, Salmonella typhi, Brucella, Leptospira

y Francisella tularensis fueron negativos. Presentaba sero-
logías positivas para IgG del virus Epstein-Barr y parvovirus
B19. El Mantoux y la radiografía de tórax resultaron negati-
vos.

En la ecografía cervical se confirmaron las adenopatías
y la biopsia de una de ellas presentó áreas paracorticales
de necrosis apoptótica, no abscesificante, con abundante
cariorrexis y proliferación de histiocitos y monocitos plas-
mocitoides en ausencia de neutrófilos (fig. 3).

¿Cuál es su diagnóstico?
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Diagnóstico

Enfermedad de Kikuchi-Fujimoto con manifestación cutá-
nea.

Evolución

Se inició tratamiento oral y tópico con corticoides a dosis
bajas. Al cabo de 8 semanas la fiebre y las adenopatías se
habían resuelto. No así las lesiones cutáneas, por lo que
se inició tratamiento con hidroxicloroquina 400 mg/día. No
ha vuelto a tener episodios de fiebre ni adenopatías y las
lesiones son residuales tras 2 años de tratamiento.

Discusión

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (EKF) o linfadenitis
histiocítica necrotizante es una enfermedad infrecuente,
invariablemente autolimitada en semanas, que fue des-
crita por primera vez en 19721,2. La etiología es incierta,
aunque la apoptosis desempeña un papel patogénico impor-
tante. Podría representar una hiperrespuesta mediada por
células T a ciertos antígenos en individuos genéticamente
predispuestos. Se han sugerido como el desencadenante de
la EKF un proceso autoinmune o la infección por diver-
sos virus como los de Epstein-Barr, herpes 6, herpes 8,
VIH, herpes simplex, hepatitis B, HTLV-1, parvovirus B19,
paramixovirus, parainfluenza además de otros microorga-
nismos como Yersinia enterocolitica o Toxoplasma. Se ha
asociado también con enfermedad de Still, síndrome anti-
fosfolípido, síndrome hemofagocítico de la infancia, neuritis
del plexo braquial, mononeuritis múltiple, panuveítis bila-
teral, meningitis aséptica, brucelosis, y síndrome de Wells.
Afecta más a mujeres jóvenes, y clínicamente se caracteriza
por linfadenopatía cervical dolorosa acompañada de fiebre,
mialgias, neutropenia, y raramente (menos del 40% de los
casos) erupción cutánea.

Desde el punto de vista dermatológico se han descrito
lesiones en forma de máculas, pápulas, placas, nódulos o
úlceras en la parte superior del cuerpo (cara, brazos y
tronco)3,4. La biopsia cutánea suele mostrar infiltrados peri-
vasculares superficiales y profundos, edema en la dermis
papilar, vacuolización y queratinocitos necróticos en la capa
basal epidérmica, así como infiltrados parcheados de célu-
las linfoides, histiocitos y restos nucleares similares a los
hallados en el ganglio5.

El diagnóstico requiere el estudio histopatológico de la
biopsia ganglionar y el diagnóstico diferencial debe reali-
zarse con la enfermedad de Hodgkin, un linfoma de alto
grado o la linfadenitis del lupus eritematoso sistémico.
También deben excluirse las linfadenitis infecciosas (VEB,
herpes, Bartonella henselae, o Toxoplasma).

El tratamiento requiere medidas de soporte y, en ocasio-
nes, la administración de corticoides por vía oral a dosis
bajas. Aunque el proceso es autolimitado en unas pocas
semanas, las manifestaciones cutáneas son más persisten-
tes y deben manejarse de forma similar a las de un lupus
eritematoso cutáneo.
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