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Enfermedad 
de Kikuchi-Fujimoto como
causa de linfadenopatías

Sr. Editor:

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (EKF) es una linfadenitis
necrosante histiocitaria que se presenta con mayor frecuencia en
mujeres jóvenes del sudeste asiático. En España se han publica-
do 34 casos en los últimos 14 años, de los cuales 15 correspon-
den a niños.

Sus manifestaciones clínicas son polimorfas, lo cual plantea
problemas de diagnóstico diferencial con procesos infecciosos,
autoinmunes y/o neoplásicos. La evolución suele ser benigna, si
bien se ha descrito su asociación con fenómenos autoinmunes,
especialmente con lupus eritematoso sistémico.

Presentamos 2 pacientes con dos extremos del espectro clíni-
co de esta entidad.

Caso 1. Niño de 12 años, que presenta fiebre de 10 días de evo-
lución, y tumoración cervical dura-elástica, sensible a la palpación,
de 3 × 4 cm, acompañada de hepatoesplenomegalia, astenia y exan-
tema maculopapuloso. Pruebas complementarias: 4,67 × 109 leuco-
citos, con 2,87 × 109 neutrófilos. LDH 721 Ul/l. PCR 85 mg/l. VSG
59 mm/h. Tomografía por emisión de positrones (PET): afectación
linfática cervical y supraclavicular. TC: conglomerados adenopáticos,
con realce periférico y zonas hipodensas centrales (fig. 1). Estudio
anatomopatológico: linfadenitis necrosante, compatible con enfer-
medad de Kikuchi-Fujimoto. Inmunohistoquímica: numerosas célu-
las dendríticas plasmocitoides (CD 123, TCL 1), confirmando el diag-
nóstico.

Caso 2. Niño de 2 años que presenta tumoración inguinal de 2 se-
manas de evolución, dolorosa, hiperémica. 13.000 × 109 leucocitos.
Estudio anatomopatológico: linfadenitis necrosante compatible con

Figura 1. TC. Conglomerados adenopáticos con imágenes
sugestivas de necrosis en su interior.
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enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (fig. 2). El paciente no presentó
ninguna complicación.

Ambos pacientes presentaron un cuadro de linfadenitis aguda. El
primero, remedando un cuadro linfomatoso y el segundo, una ade-
nitis inespecífica.

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto es un proceso benigno,
autolimitado, descrito por primera vez en 1972 por Kikuchi
y Fujimoto. Supone entre un 0,5 y un 5 % de las adenopatías
analizadas histológicamente, aunque su incidencia real es des-
conocida1,7-9.

Etiológicamente se ha relacionado con mecanismos infecciosos
e inmunológicos. Esto se basa en el hallazgo en numerosos ca-
sos de serologías positivas o presencia de agentes patógenos, ta-
les como: toxoplasma, brucella, yersinia, parvovirus B19, HTLV-1,
virus de Epstein-Barr, virus del herpes simple tipo 6, virus de la in-
munodeficiencia humana, etc.7,9. No obstante, no ha podido de-
mostrarse que esta sea la causa del proceso, postulándose otras
teorías, como la de que podría tratarse de una reacción hiperin-
mune frente a diversos agentes, entre ellos algunos virus4. Tam-
bién se está revisando la posibilidad de una predisposición gené-
tica, pues se observan con más frecuencia algunos HLA de clase II
en pacientes con enfermedad de Kikuchi-Fujimoto.

Suele presentarse como fiebre y adenopatías, sobre todo cer-
vicales, dolorosas al tacto y refractarias a tratamiento antibiótico.
En algunas de las series más amplias de los últimos años, como
son las de Kuo7, y Lin8, se estima que esto ocurre entre un 48 y
un 77 % de los casos. En la serie de Lin, Su y Huang9, del año
2005, el 100 % de los pacientes estudiados (23) se presentaron
de esta manera, siendo estas adenopatías unilaterales en 19 de
ellos (82,6%), y múltiples en 17 (73,9%). La fiebre suele ser in-
termitente y prolongada, con una duración media de alrededor
de 20 días1-3, y en algunos casos desaparece tras la biopsia gan-
glionar, postulándose como causa de este fenómeno la elimina-

ción del foco inflamatorio1,3,7. Otros síntomas asociados son
exantema, artralgias, náuseas, vómitos, pérdida de peso y de-
caimiento10. No obstante, su espectro clínico es muy heterogé-
neo, lo cual queda ilustrado por nuestros 2 casos, de modo que
sólo en el primero la presentación se aproxima clínicamente a la
descripción típica de esta enfermedad.

Entre los hallazgos de laboratorio podemos citar la presencia
de leucopenia o niveles bajos de leucocitos entre un 67 y un
75% de los pacientes3,9, no aumento de reactantes de fase agu-
da, y LDH elevada con transaminasas normales.

El diagnóstico es anatomopatológico, caracterizándose por
una linfadenitis necrosante, con ausencia de reacción granulo-
matosa, y cúmulos histiocitarios alrededor de las áreas de ne-
crosis. Los datos del estudio inmunohistoquímico revelan la pre-
sencia de numerosas células dendríticas plasmocitoides.

La evolución es habitualmente benigna, con resolución en po-
cos meses sin tratamiento específico, lo cual contribuye a su in-
fradiagnóstico. No obstante, existen casos descritos de evolución
hacia procesos autoinmunes, como lupus eritematoso sistémi-
co, por lo que es necesario un seguimiento evolutivo5,6.

Esta enfermedad debe ser incluida en el diagnóstico diferen-
cial de linfadenopatías y fiebre junto con otras entidades tales
como tuberculosis, infecciones virales, metástasis ganglionares o
linfomas, de modo que la presencia de leucopenia y/o zonas
de necrosis ganglionar visualizadas mediante técnicas de imagen
son orientativas, si bien la confirmación definitiva la dará la
anatomía patológica.
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Figura 2. Linfadenitis necrosante. Infiltrado histiocitario
(imagen en “cielo estrellado”). (HE ×10.) 
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Neoplasias neonatales:
experiencia de un centro 

Sr. Editor:

Hemos leído el artículo, publicado en su revista, Neoplasias

neonatales: experiencia de un centro, de R. López Almaraz et al1

y nos gustaría realizar los siguientes comentarios.
Felicitar a los autores por los siguientes aspectos: a) esta re-

visión, a pesar de ser una serie reducida, constituye la forma
más habitual de mantener una vigilancia de fenómenos clínicos
poco frecuentes, como son los tumores neonatales; b) abarcar
estrictamente el período neonatal, permitiendo comparar con
otras casuísticas y evitando la dispersión de casos más allá del
primer mes de vida; c) utilizar criterios histológicos para su cla-
sificación en vez de usar criterios de benignidad o malignidad, y
d) por la excelente supervivencia obtenida, superior a otras se-
ries nacionales2 e internacionales3-5.

Al mismo tiempo, queremos matizar los siguientes aspectos:
Recomendamos mejorar la semántica, para evitar mal inter-

pretaciones. La palabra neoplasia en sentido genérico define a
cualquier tejido patológico que sustituye al normal, pero estric-
tamente es sinónima de tumor maligno. Es preferible usar tumor
neonatal en vez de neoplasia neonatal, ya que incluso los diag-
nósticos anatomopatológicos, en este período de vida, no indi-
can generalmente el comportamiento benigno o maligno de
cada variedad tumoral6,7.

Nos llama la atención que en todas las publicaciones sobre tu-
mores neonatales, los autores los describan como tumores “muy
poco frecuentes”. El período neonatal, incluso excluyendo a los
tumores diagnosticados prenatalmente, constituye la etapa de la
vida pediátrica en la que se diagnostican mayor número de tu-
mores. Por ejemplo, en la casuística descrita, sobre 260 tumores
en menores de 14 años, 16 son neonatales (6,1 %). Si reparti-
mos los restantes 244 casos entre los 167 meses restantes, entre
el segundo mes y los 14 años, vemos que el promedio mensual
es de 1,5 casos (0,58%). También sucede lo mismo en el Regis-
tro Nacional de Tumores Infantiles (período 1980-2004): en el
primer mes de vida se diagnostican 431 casos (3%) y en los res-

tantes meses 14,422, correspondiendo a un promedio mensual
de 86,4 casos (0,6%).

Los tumores sólidos localizados presentan un excelente pro-
nóstico y la quimioterapia genera peores efectos secundarios a
corto, medio y largo plazo, que en épocas pediátricas posterio-
res. La quimioterapia está limitada por las características fisioló-
gicas del recién nacido, que deben conocerse para elegir las
dosis y vía de administración de los diversos fármacos citostáti-
cos. La absorción, biotransformación y excreción de estos fár-
macos, son diferentes a las de otras edades. Por ello se reco-
mienda extremar la cautela y no administrarla en los tumores
neonatales completamente extirpados6-8. No entendemos su uti-
lización en los pacientes diagnosticados de fibrosarcoma y he-
mangiopericitoma, e incluso en el neuroblastoma estadio II con
resección parcial a no ser que presentara marcadores biológi-
cos desfavorables1.

Finalmente, queremos destacar que en la mayoría de las pu-
blicaciones referentes a tumores neonatales no se registran los
posibles factores de riesgo asociados, genético-constitucionales
y sobre todo ambientales. Consideramos que el conocimiento y
la obtención de los factores de riesgo implicados en su etiopa-
togenia, plantean la necesidad de conseguir una detallada his-
toria medioambiental en cada paciente diagnosticado. Su de-
sarrollo e implementación, constituyen uno de los principales
objetivos de las Unidades de Salud Medioambiental Pediátrica.
Avanzar en esta dirección nos permitirá mejorar la calidad asis-
tencial de los supervivientes de la enfermedad y conocer, en un
futuro no muy lejano, las probables causas de los TN para lograr
su prevención8-10.
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