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Palabras clave

Resumen

> Enfermedad de Kimura

= Hiperplasia angiolinfoide
con esosinofilia

> Linfadenopatia

> Eosinofilia periférica

= Biopsia

La enfermedad de Kimura se debe sospechar ante masas o nédulos linfoides en cabeza y cuello, con afec-
tacion del tejido celular subcutdneo y linfadenopatias regionales, con poca inflamacién y pocos sintomas
sistémicos, habitualmente acompanadas de eosinofilia periférica y elevacién de IgE sérica. Presenta buen
prondstico incluso sin tratamiento, aunque con tendencia a la recidiva.

Se presenta el caso de un varén caucésico de 66 afnos con una masa laterocervical de rdpida aparicion cuyo
diagnostico final se realizé con la biopsia, en la que se encontraron hallazgos mixtos con hiperplasia angio-
linfoide con eosinofilia, que antes se pensaba que era la misma entidad.

Keywords

Abstract

= Kimura disease

= Angiolymphoid hyperplasia
with eosinophilia
Lymphadenopathy

= Fosinophilia
Biopsy

Kimura disease should be suspected when there are lymphoid masses or nodules in the head and neck, with sub-
cutaneous cellular tissue involvement and regional lymphadenopathy, with minor inflammation and few systemic
symptoms. It is usually associated with blood eosinophilia and elevated serum IgE. Even without treatment, it has a
good prognosis, although recurrence is common.

We present the case of a 66-year-old Caucasian male with a rapidly appearing laterocervical mass whose final diag-
nosis was made by biopsy. Biopsy showed mixed findings of Kimura disease and angiolymphoid hyperplasia with
eosinophilia, once thought to be the same disorder.

Puntos destacados

> La enfermedad de Kimura es una enfermedad infrecuente y de buen
prondstico que el internista debe conocer.

un nodulo o masa subcutdnea de 1 a 7 cm de didmetro localizado en cabeza
o cuello, casi siempre acompanado de linfadenopatias locorregionales. Tam-
bién puede afectar a pardtidas, érbitas, cavidad oral y senos paranasales, y no
suele acompanarse de sintomas sistémicos”.

> A menudo es un hallazgo imprevisto en el estudio de la biopsia, que

debe correlacionarse con la clinica para llegar al diagndstico.

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (HALE) es un raro trastorno va-

Introduccion

soproliferativo benigno, también de etiologia desconocida, que se mani-
fiesta clinicamente como papulas o nédulos cutaneos en forma de clpu-
la, duros y de color rosado o marrén-rojizo, solitarios o agrupados en una
misma regién, mas frecuentemente en cabeza y cuello. No se acompana

La enfermedad de Kimura es un trastorno inflamatorio crénico, infrecuente
y de etiologia desconocida, caracterizado por la aparicion de masas linfoides
subcutaneas regionales acompanadas muy frecuentemente de eosinofilia
periférica y niveles elevados de inmunoglobulina E (IgE)".

Se da predominantemente en varones asiaticos jovenes, con un pico de inci-
dencia en la segunda y tercera décadas de la vida y suele presentarse como
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de adenopatias ni de elevacion de IgE, pero en un 20% hay eosinofilia
periférica'?.

Aungue inicialmente se pensé que se trataba de presentaciones diferen-
tes del mismo proceso por sus similitudes histoldgicas, actualmente se
consideran entidades distintas, aunque pueden solaparse en algunos pa-
cientes'.
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A continuacion presentamos un paciente que desarrollé un cuadro clinico ca-
racteristico de enfermedad de Kimura, pero con hallazgos histolégicos tipicos
de ambos procesos que dificultaron el diagnostico.

Caso clinico
Antecedentes, enfermedad actual y exploracion fisica

Varén de 66 afos, espafiol y de raza blanca, que ingresa para estudio de bul-
toma cervical. Antecedentes de hipotiroidismo primario autoinmune en trata-
miento con levotiroxina, hipercolesterolemia en tratamiento con pravastatina
y adenocarcinoma de préstata T2cNOMO de alto riesgo tratado 2 meses antes
con radioterapia y blogqueo hormonal con triptorelina.

Consulta porque desde hacia 2 semanas notaba tumefaccion cervical izquier-
da de predominio matutino y acompanada de leve disfagia alta. Una semana
antes tuvo un pico autolimitado de fiebre de 38 °C sin otros sintomas. No tenia
prurito ni sudoracion nocturna ni pérdida de peso. No habifa recibido otros
medicamentos y no habia tenido viajes recientes al extranjero ni contacto con
animales.

En la exploraciéon presentaba tumoracion indurada, adherida a planos pro-
fundos y levemente dolorosa, sin fluctuacion ni signos inflamatorios, loca-
lizada en region laterocervical izquierda y que se extendia desde region re-
troauricular hasta fosa supraclavicular. Boca y orofaringe normales. El resto
de la exploracién fisica era normal y no se palpaban adenopatias en otros
territorios.

Pruebas complementarias

El andlisis de sangre mostrd: VSG 50 mmHg (0-22), PCR 2,5 mg/dL (0-0,5),
hemoglobina 12,5 g/dL, leucocitos 8.250/ul (neutrdfilos 5.590/uL, linfocitos
840/uL, monocitos 550/ul, eosindfilos 1.210/ul, baséfilos 60/ul), plaquetas
186.000/ul, LDH 299 U/L (135-225), ferritina 750 ng/mL (30-400), indice de
saturacion de transferrina 23% (17-44), IgE total 90 U/L (<120), beta-2-micro-
globulina 3,2 mg/L (0,6-2,4), y el resto de la bioquimica con iones e inmuno-
globulinas normales.

Las serologfas de citomegalovirus, virus de Epstein-Barr (anti-VCA) y toxoplas-
ma fueron positivas para IgG y negativas para IgM; serologia de VIH 1y 2 (por
ELISA) y IUes (RPR) negativas. Mantoux y Quantiferon-TB negativos.

Se realizd una tomografia computarizada cérvico-toracica con contraste in-
travenoso que demostré imagenes compatibles con adenopatias localizadas
en la cadena laterocervical y fosa supraclavicular izquierdas, con edema de
partes blandas y colapso de la vena yugular ipsilateral (figuras 1y 2); no
presentaba adenopatias en otras localizaciones ni lesiones pulmonares, he-
paticas u ¢seas.

La puncion con aguja fina guiada por ecografia mostré abundantes linfocitos
pequefios sin atipias. Otorrinolaringologfa realizé intervencién quirdrgica en-
contrando un rosario de adenopatias duras, dificiles de individualizar, adhe-
ridas a planos profundos, extirpando las del tridngulo posterior alto (regién
I-A).

El estudio histolégico mostro tejido adiposo con dreas mal delimitadas de fi-
brosis, densa proliferacion vascular con endotelios epitelioides prominentes
proyectados hacia la luz vascular, abundante celularidad inflamatoria (linfoci-
tos, células plasmaéticas, macréfagos y principalmente eosindfilos) y extensas
areas de necrosis, sin evidencia de arquitectura reconocible de ganglio linfa-
tico (figuras 3y 4).
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Algunos de estos hallazgos son compatibles con ambas entidades como la
afectacion de partes blandas, fibrosis, proliferacion vascular e infiltrado eosi-
nofilico. A favor de la enfermedad de Kimura estaria la presencia de necrosis y
la sospecha de que haya un ganglio linfatico totalmente destruido. A favor de
la HALE encontrariamos proliferacién vascular con células endoteliales epite-
lioides proyectadas a la luz vascular®®.

Figura 1. Adenopatias laterocervicales izquierdas, con una densidad similar
a los tejidos blandos, con edematizacion de la musculatura adyacente y de
los planos grasos intermusculares (cuadrado amarillo). Incidentalmente se
aprecia colapso de la vena yugular izquierda (flecha verde).

Figura 2. Adenopatias supraclaviculares izquierdas (cuadrado amarillo),
también con cambios inflamatorios de la musculatura y el tejido celular
subcutdneo adyacentes, que se extienden hacia el musculo platisma
contralateral (flecha roja). También se objetiva el colapso de la vena yugular
izquierda (cuadrado amarillo).
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Figura 3. Imagen panoramica donde apreciamos tejido adiposo con éreas
mal delimitadas de fibrosis, abundante celularidad inflamatoria y extensas
areas de necrosis. No se reconoce ganglio linfatico.

Figura 4. Imagenes a mayor aumento donde se aprecia tejido adiposo
infiltrado por fibrosis, densa proliferacion vascular con endotelios
prominentes y celularidad inflamatoria compuesta principalmente por
eosindfilos.

Evolucion

Se realizd una tomografia por emision de positrones con fluoro-desoxi-glucosa
que mostré conglomerado adenopatico a nivel cervical II-A y supraclavicular
izquierdos con escasa actividad metabdlica (SUV max 3.2), sugestivas de pato-
logia inflamatoria; no hubo hipercaptacion patoldgica a otros niveles.

Se planted al paciente la exéresis quirirgica completa y radioterapia, pero el
paciente lo rechazo y se decidio vigilar la evoluciédn sin tratamiento. Seis sema-
nas después de la cirugia exploratoria se normalizaron los reactantes de fase
aguda y la eosinofilia. Los niveles de IgE aumentaron a 857 U/L tras T mes y
fueron descendiendo hasta normalizarse a los 9 meses. Tras un ano de segui-
miento, no habia adenopatias palpablesy las analiticas permanecian normales.

El paciente rehuso realizar nuevas pruebas de imagen y dejé de acudir a la
consulta.
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Diagnéstico
Enfermedad de Kimura.
Discusion

Se trata de un caso excepcional de una enfermedad rara, tanto por la edad y
raza del paciente, como por los hallazgos histopatoldgicos mixtos entre enfer-
medad de Kimura en fase avanzada (proliferacion vascular inusual para esta
enfermedad) y HALE.

El diagndstico final se pudo realizar al correlacionar la anatomia patolégica con
el resto de datos, puesto que clinicamente se trataba de una masa subcutdnea,
no de papulas, analiticamente presentaba eosinofilia y elevaciéon de IgE y ra-
diolégicamente tenia adenopatias y cambios inflamatorios de partes blandas.

La patogenia de la enfermedad de Kimura es desconocida y se han postulado
diversas causas desencadenantes, como traumatismos, infeccién, reaccién de
hipersensibilidad mediada por IgE o proceso autoinmune, pero no se ha podi-
do establecer ninguna de ellas de forma consistente'.

Desde el punto de vista clinico debe realizarse el diagnéstico diferencial con
linfadenitis infecciosa, lupus, granulomatosis eosinofilica con poliangeitis
(Churg-Strauss), metdstasis ganglionares de tumores de érgano sélido, linfoma
de Hodgkin y linfoma T angioinmunoblastico, enfermedad de Castleman uni-
céntrica, enfermedad de Kikuchi-Fujimoto, enfermedad de Rosai-Dorfman y con
la enfermedad relacionada con la IgG4 en su forma limitada a cabeza y cuello®®.

El prondstico de la enfermedad de Kimura es bueno, pues no se han descrito
casos de malignizacion’. Aunque el tratamiento inicial habitual es la exéresis
quirdrgica, la enfermedad tiende a recurrir, si bien este riesgo se reduce cuan-
do se asocia radioterapia’. Estos pacientes deben vigilarse a largo plazo por el
riesgo de recurrencia y de enfermedad renal (pueden desarrollar glomerulone-
fritis hasta un 20% de los pacientes)'~.

Conclusiones

La enfermedad de Kimura es una enfermedad infrecuente y de buen pronds-
tico y es, normalmente, un hallazgo de la biopsia. Se caracteriza por masas
con afectacion de tejido subcuténeo, en cabeza y cuello, con linfadenopatia
regional, junto a eosinofilia periférica y niveles elevados de IgE sérica. Histo-
l6gicamente se debe realizar el diagnéstico diferencial con la HALE, aunque
existen casos de solapamiento entre ambas entidades.
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