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Resumen

Introduccion: la enfermedad de Kimura es un desorden
inflamatorio poco frecuente, de etiologia desconocida y
raramente reportado fuera del continente asiatico. Se pre-
senta como un nédulo o tumor predominantemente en la
region retroauricular, cervical o glandula parétida. Se carac-
teriza histologicamente por hiperplasia folicular con zonas
del manto bien formadas, preservacién de la arquitectura
ganglionar, infiltrado eosinofilico prominente en los centros
germinales y areas interfoliculares; generalmente asociada
a niveles elevados de IgE y eosinofilia periférica.

Caso clinico: presentamos el caso de un hombre de
23 afos, de origen mexicano que se presenté con un tu-
mor recidivante a dos afios de reseccidn quirdrgica previa
en glandula pardtida derecha, se realizaron estudios de
imagen y se sospechd de neoplasia primaria de glandula
salival, fue tratado con reseccién quirurgica. El diagnéstico
histologico fue de enfermedad de Kimura.

Conclusiones: la comunicacion y difusion de este raro
desorden inflamatorio amplia la base del conocimiento para
el diagnostico diferencial de tumores de cabeza y cuello,
y glandulas salivales, predominantemente en hombres con
eosinofilia periférica y elevacion de IgE; que en ocasiones
puede simular neoplasias malignas, llevando a abordajes
diagndsticos y terapéuticos inadecuados.

Abstract

Background. Kimura’s disease is an infrequent inflamma-
tory disorder, of unknown etiology, with few reports outside
of Asia. It presents as a nodule or tumor predominantly in
the postauricular region, neck and parotid gland. It is his-
tologically characterized by follicular hyperplasia with well-
formed mantle zones, preservation of nodal architecture,
prominent eosinophilic infiltrate in the germinal centers and
interfollicular areas; and associated with elevated levels of
IgE and peripheral eosinophilia.

Clinical case: We present a case of a 23-year-old man from
Mexico, he presented with a recurrent tumor in the right pa-
rotid gland, previously treated with surgical resection. Ima-
ging studies were performed and a primary neoplasm of the
salivary gland was suspected, he was treated with surgical
resection. The histological diagnosis was Kimura’s disease.
Conclusions: Communication and divulgation of this rare
inflammatory disorder expans the knowledge for the diffe-
rential diagnosis of tumors of the head and neck, and sa-
livary glands, mainly in men with peripheral eosinophilia
and elevated IgE; it can sometimes simulate malignant
neoplasms, leads to inadequate diagnostic and therapeutic
approaches.
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Introduccion

La enfermedad de Kimura es un desorden inflamatorio
cronico poco frecuente. Afecta predominantemente a los
hombres de origen asidtico, siendo muy raros los reportes
fuera de este continente; se presenta con una relacién de
hasta 6:1 sobre las mujeres, con mayor afeccién de adultos
jévenes, con edad promedio de 31 afios. La localizacion en
la glandula parétida se ha reportado en el 12.5% al 30% de
los casos, y en ocasiones puede simular tumores primarios,
originando preocupacién sobre su potencial maligno y el
planteamiento de realizar resecciones quirurgicas amplias.
Se caracteriza por un patron de hiperplasia folicular con
infiltracion prominente de eosindfilos, eosinofilia periférica
y niveles elevados de IgE en suero, aunque su etiologia es
desconocida.!234

Presentacion del caso

Hombre de 23 afios, originario del sur de México (Oaxaca),
con antecedentes de consumo de marihuana, tabaquismo
(2-3 cigarrillos por dia), ingesta de alcohol desde los
18 afios y exposicion a humo de lefia durante toda su vida.
Fue sometido a reseccidn quirurgica de un tumor parotideo
derecho dos afios antes, sin reporte histopatoldgico.

Acudi6 a valoracion médica debido a la presencia, nue-
vamente, de un tumor en region de glandula parétida dere-
cha, con crecimiento de 7.0 centimetros en un periodo de
dos meses. Durante la exploracion fisica se identificd un
tumor irregularmente ovoide en glandula parétida derecha,
bien delimitado, doloroso y firme, aparentemente adhe-
rido a planos profundos. El tumor presentaba medidas de

Figura 1 Enfermedad de Kimura

7.0 x 4.0 cm, acompafado de crecimiento ganglionar en
hemicuello ipsilateral en nivel IIA de 2.0 cm. Los parametros
en los examenes de laboratorio estaban en rangos de nor-
malidad, con excepcién de los niveles séricos de eosindfilos
que mostraban eosinofilia periférica del 35% (eosindfilos
absolutos 3.36 x 103/uL).

Se realizo ultrasonido que describidé un nddulo bien deli-
mitado, dependiente de pardétida derecha, compatible con
adenoma pleomorfo contra tumor de Warthin. Se realizo
tomografia axial computarizada simple de cabeza y cuello
cuyo reporte fue: tumor de bordes irregulares, aparente-
mente con infiltracion hacia tejidos blandos profundos, de
aspecto heterogéneo con areas de densidades diferentes
(figura 1). Debido a estas caracteristicas se sospechd de
un tumor primario de glandula salival, probable adenoma
pleomorfo con linfadenopatia reactiva contra carcinoma de
parétida con actividad metastasica ganglionar.

Se realizaron dos biopsias preoperatorias con aguja fina
reportadas como material inadecuado para diagnéstico. Se
decidio realizar abordaje quirdrgico mediante parotidecto-
mia total con preservacion del nervio facial, y se identifico
una neoplasia bien delimitada que sustituia la glandula sali-
val, adherida laxamente a los tejidos blandos profundos, sin
afeccion dsea. Se establecio el diagnodstico transoperatorio
de hiperplasia mixta de ganglios linfaticos. Ademas, se rea-
lizd la diseccion de los ganglios linfaticos cervicales en el
Nivel lIA del lado derecho.

Macroscépicamente se identificd un espécimen que midié
8.0 x 5.0 x 3.5 cm, irregularmente ovoide, con bordes mal
definidos, de superficie externa rugosa y firme. Al corte,
solido, de color gris rosado, con aspecto carnoso a fibroso

A. Tomografia axial computarizada sin contraste. Corte transversal en el que se identifica un tumor irregularmente ovoide dependiente de la
region de la glandula parétida derecha, con aspecto heterogéneo, de bordes mal delimitados y aparentemente infiltrando los tejidos blandos
subyacentes. B. Tomografia axial computarizada sin contraste, corte coronal en el que se identifica el tumor en contacto estrecho con el

tejido 6seo subyacente
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y con areas focales congestivo-hemorragicas (figura 2).
Microscépicamente estaba compuesto por nodulos infla-
matorios separados por septos fibrosos gruesos, sustitu-
yendo parcialmente el parénquima de la glandula salival,
con extension a los tejidos blandos circundantes. Las zonas
inflamatorias estaban compuestas por foliculos linfoides
hiperplasicos, con abundantes eosindfilos que infiltraban los
foliculos y las areas interfoliculares. Se identificaron tam-
bién vasos de pared delgada rodeados en algunas areas

Figura 2 Enfermedad de Kimura. Glandula parétida. Superficie de
corte con aspecto nodular, variegada, con zonas de aspecto carno-
so de color café rosa con transicion a zonas de aspecto fibroso, de
color blanco amarillento
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por depdsito de material eosindfilo acelular (figuras 3 y 4).
Los ganglios linfaticos cervicales estaban aumentados de
tamanio, tenian hiperplasia folicular reactiva, con presencia
de abscesos eosinofilicos en los foliculos y la paracorteza,
hallazgos similares a los observados en la glandula parétida.
Con estas caracteristicas se establecid el diagndstico de
enfermedad de Kimura con afeccion de ganglios linfaticos.

El paciente evolucion6 de forma adecuada en el tiempo
posoperatorio con adecuada funcién del nervio facial y fue
dado de alta con tratamiento con esteroides; sin embargo,
no regreso a consulta de seguimiento.

Discusion

La enfermedad de Kimura fue descrita en 1937 por Kim
y Setzo, sin embargo, la caracterizacion histopatologica fue
realizada por Kimura hasta 1948.% Es una enfermedad infla-
matoria cronica bastante rara, de etiologia desconocida,
caracterizada por presentarse con lesiones pseudotumora-
les predominantemente en la region de la cabeza y el cue-
llo, linfadenopatia asociada, eosinofilia periférica y niveles
aumentados de IgE.387

Predomina en hombres jovenes de origen asiatico, con
una relacion hasta de 6:1 sobre las mujeres. La edad de pre-
sentacion varia con un rango que va desde los 8 hasta los
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Figura 3 Enfermedad de Kimura. A. Transicién entre la lesién inflamatoria y la glandula salival residual. Se identifica infiltrado inflamatorio
con formacién de foliculos linfoides y centros germinales (hematoxilina y eosina, 40x). B. Algunas areas con infiltrado inflamatorio compuesto
por linfocitos y eosindfilos, asi como proliferacion vascular con extensa esclerosis perivascular (hematoxilina y eosina, 400x). C. Areas en
las que se mezclan de forma irregular el infiltrado inflamatorio y zonas de fibrosis perivascular (hematoxilina y eosina, 100x). D. Estas areas
corresponden a extensa fibrosis perivascular por depdsito de fibras de colageno tefiidas de color azul (tricromico de Masson, 100x)
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Figura 4 Enfermedad de Kimura. A: Presencia de foliculos linfoides con hiperplasia folicular y zonas del manto prominentes (Hematoxilina y
eosina, 40x). B: A seco fuerte los centros germinales tienen depositos hialinos proteinaceos y proliferacion vascular con hialinizacion (Hema-
toxilina y eosina, 400x). C: Areas con abundante cantidad de eosindfilos que afectan las zonas interfolicular y folicular, con disrupcién de los
centros germinales (Hematoxilina y eosina 40x). D: Centros germinales con presencia de abundantes eosindfilos (Hematoxilina y eosina, 400x).

64 afios, con promedio de 31 afios. Clinicamente son lesio-
nes de localizacion profunda en los tejidos blandos, no dolo-
rosas, siendo las regiones posauricular y cervical las mas
frecuentemente afectadas.!248 Se identifica linfadenopatia
regional hasta en el 71% de los casos, y el periodo de sin-
tomas antes del diagndstico puede ser de meses o incluso
afios (promedio de 8 meses). La eosinofilia y los niveles
incrementados de IgE séricos se identifican en la mayor parte
de los casos.246.9

En la literatura pudimos identificar Unicamente tres casos
reportados previamente en pacientes mexicanos, uno se
presenté en un hombre de 46 afios en la region orbitaria
izquierda con afeccion de tejidos blandos de la cabeza
y glandula parétida.'® Otro caso se reportd en un nifio de
8 afos con afeccidn cervical derecha, diagnosticado ini-
cialmente como histiocitosis de células de Langerhans, tra-
tado exitosamente con corticoesteroides e inmunoglobulina
intravenosa a dosis Unica.!" El ultimo fue reportado en un
hombre de 31 afios con lesiones retroauriculares bilaterales
de 2.0 cm que fueron descritos macroscopicamente como
lipomas.'? Los tres casos cursaron con eosinofilia y se diag-
nostico enfermedad de Kimura.

La presentacion en glandula parétida representa del
12.5%* al 30%?2 de los casos, afectando con mayor frecuen-
cia el lado izquierdo,13:14.15.16.17 3 diferencia de nuestro caso
que se presento en el lado derecho. Puede afectar los l6bu-
los superficial y profundo de la glandula.”-'” El tamafio pro-
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medio es de 2.2 a 4.5 cm de eje mayor,"47 aunque puede
alcanzar un gran tamafio, como en nuestro caso.’® Suele
ser indolora, aunque se han reportado casos con prurito
intenso y persistente en la regién.’® Con menor frecuencia
puede ser bilateral, con afecciéon de los mUsculos masete-
ros y el platisma, asociado a dolor intermitente. 820

Los hallazgos con estudios de imagen, descritos princi-
palmente por tomografia computarizada, denotan lesiones
que pueden ser nodulares o difusas. Los casos nodulares
son de bordes bien delimitados y aspecto homogéneo. Los
casos difusos con bordes mal delimitados, aspecto hete-
rogéneo y aumento del grosor de la piel suprayacente.® A
pesar de que este caso mostrd una lesion unica, esta impre-
sionaba con bordes infiltrantes.

Macroscépicamente suelen ser lesiones solitarias y
sélidas, aunque raramente pueden ser multifocales o con
aspecto quistico. Microscépicamente muestra diversas
caracteristicas como preservacion de la arquitectura gan-
glionar, hiperplasia folicular con zonas del manto bien forma-
das, infiltracion por eosindfilos en las areas interfoliculares y
dentro de los centros germinales, microabscesos eosinofi-
licos, vascularizacion de los centros germinales, depdsitos
proteinaceos en los centros germinales, esclerosis perive-
nular y estromal, proliferacion de vénulas postcapilares,
policariocitos (células gigantes de tipo Warthin-Finkeldey)
y afeccion de los tejidos blandos periganglionares.'® Todas
estas caracteristicas, salvo la presencia de policariocitos,
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fueron identificadas en nuestro caso. En estudios citolo-
gicos, mediante aspirado con aguja delgada, la enferme-
dad de Kimura se puede sospechar ante la presencia de
hiperplasia linfoide con elevado conteo de eosindfilos, en
ocasiones con atipia celular.”'7-20 os estudios de inmuno-
histoquimica muestran un caracteristico patron reticular de
los centros germinales con IgE. Se ha reportado un caso
con inmunoreaccion focal para LMP-EBV. -3

Entre los diagndsticos diferenciales se encuentran el lin-
foma de Hodgkin, linfoma de células T angioinmunoblastico,
histiocitosis de células de Langerhans, hiperplasia folicular
florida, enfermedad de Castleman, linfadenopatia derma-
topatica, granulomatosis eosinofilica con poliangitis, reac-
ciones a drogas vy linfadenitis por parasitos.® En los casos
de afeccion de la glandula parétida se deben considerar la
enfermedad de Mikulics, la parotiditis infecciosa, los tumo-
res de glandula salival y el sindrome de Sjogren.”

El principal diagndéstico diferencial es con la hiperplasia
angiolinfoide con eosinofilia, considerada una neoplasia de
vasos sanguineos. La cual, al igual que la enfermedad de
Kimura, se presenta principalmente en regién de cabeza y
cuello como una lesion indolora de larga evolucion, con pre-
sencia de eosindfilos y proliferacion vascular; sin embargo,
esta afecta a mujeres de grupos raciales heterogéneos, con
lesiones mas superficiales, asociadas frecuentemente con
prurito y sangrado de la piel suprayacente, siendo poco fre-
cuente la presencia de eosinofilia y linfadenopatia. Histolo-
gicamente el componente mas llamativo de la neoplasia es
el vascular, el cual se dispone en Iébulos, con células endo-
teliales de aspecto epitelioide o histiocitoide, atipia citolo-
gica y vacuolizacion, caracteristicas que no estan presentes
en la enfermedad de Kimura. '3

El tratamiento se basa principalmente en la reseccion qui-
rargica y el uso de esteroides, aunque se ha reportado el uso
de inmunomodulares, terapia citotdxica y radioterapia.® En
este caso Unicamente se agrego tratamiento con esteroides
posterior a la reseccion. Se ha reportado que el tratamiento
con esteroides previo a la cirugia puede reducir en hasta
50% el tamafio de la lesién, permitiendo un mejor desem-
pefio del tratamiento quirurgico, la preservacion del nervio
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Esta enfermedad tiene un excelente pronédstico, sin
embargo, la recurrencia puede ser elevada, de hasta el 25%
a los 2.5 afios de la cirugia,®*4%1419 y parece ser especial-
mente mas alta en las lesiones de la glandula pardétida.'®
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En conclusion, la enfermedad de Kimura es un desorden
inflamatorio cronico que es muy raro fuera del continente
asiatico. La comunicacion y difusion de estos casos es impor-
tante ya que amplia el conocimiento de los diagndsticos dife-
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y elevacion de IgE, evitando abordajes diagndsticos y tera-
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