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RESUMEN

La enfermedad de Kimura es un trastorno inflamatorio benigno poco frecuente, de etiologia
desconocida y que afecta principalmente a sujetos de origen asidtico. Clinicamente se
manifiesta como masas subcutdneas, indoloras, sobre todo en la zona de cabeza y el cuello.
Suele acompariarse de linfadenopatias, y aumento de los niveles de eosindfilos e IgE en
sangre periférica. Se presenta un caso de enfermedad de Kimura, diagnosticado en una
mujer caucadsica tras la exéresis-biopsia de una masa mandibular de gran tamafio. Describir
esta patologia ayudara a incluir la misma en el diagndstico diferencial de masas, sobre todo,

a nivel cervico-facial, favoreciendo asi su adecuado manejo diagndstico-terapéutico.

Palabras clave: Enfermedad de Kimura, eosinofilia, linfadenopatias, elevacién IgE, masa

cervicofacial.



ABSTRACT

Kimura’s disease is a rare benign inflammatory disorder of unknown etiology that mainly
affects individuals of Asian origin. Clinically it manifests as subcutaneous, painless masses,
especially in the head and neck area. It is usually accompanied by lymphadenopathies and
an increase in eosinophil and IgE levels in peripheral blood. A case of Kimura’s disease is
presented, diagnosed in a Caucasian woman after the excision-biopsy of a large mandibular
mass. Describing this pathology will help to include it in the differential diagnosis of masses,
especially at the cervico-facial area, thus favoring its adequate diagnostic-therapeutic

management.

Keywords: Kimura disease, eosinophilia, lymphadenopathy, IgE, cervicofacial mass.

INTRODUCCION

La enfermedad de Kimura es una patologia inflamatoria crénica de etiologia desconocida
gue se manifiesta caracteristicamente como la triada de masas indoloras subcutaneas a nivel
de cara y cuello, eosinofilia tisular y en sangre periférica y elevacidon sérica de la
inmunoglobulina EL. A nivel sistémico no suele producir sintomatologia®>. Aunque afecta
primordialmente a varones asidticos jovenes, en la segunda y tercera década de la vida, se
han descrito casos esporddicos en caucasicos®. Se trata de una patologia rara con solo 200
casos descritos en la literatura a nivel mundial hasta septiembre de 2020%.

El diagndstico diferencial es principalmente con la hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
(HALE), un raro trastorno vasoproliferativo de origen desconocido que se presenta como
nddulos o papulas cutdneas rojizas sobre todo en la regién cervico-facial. Antiguamente se
consideraba que eran variedades de una misma enfermedad, pero ademds de diferir
histoldgicamente, al contrario que la enfermedad de Kimura, esta entidad no se acompafia
de adenopatias ni de elevacién sérica de IgE y la eosinofilia solamente esta presente en

aproximadamente un 20 % de los casos?.

CASO CLIiNICO



En nuestro caso se trata de una paciente de nacionalidad espafola, sin antepasados
extranjeros, de 44 afios, que acude a la consulta externa de cirugia pldstica y reparadora de
nuestro hospital por gran masa mandibular derecha indolora de larga evolucidn.
Inicialmente detectada cuando la paciente contaba con 27 afios, la tumoracion fue
desarrollando un crecimiento progresivo con importante afectacién psicosocial
acompanante (Figura 1A). No contaba clinica sistémica asociada ni otros antecedentes
personales de interés. Se realizaron varias biopsias sin signos de malignidad y con tejido
fibro-adiposo abundante como unico hallazgo. A la exploracion fisica de la paciente se
palpaba masa de aproximadamente 9 cm en zona mandibular derecha de consistencia
fibrosa, adherida a planos profundos, asi como algunas adenopatias. No se palparon
tumoraciones ni adenopatias a otros niveles y la exploracion oral fue normal. En la
resonancia magnética se objetivd lesidon ocupante de espacio, subcutdnea, de 8 x 5 x 7 cm,
caudal al arco cigomatico, en vertiente anteroexterna del masetero, celda parotidea vy
extension submandibular interrumpiendo el platisma, acompafiada de multiples
adenomegalias (Figura 1B). Se decide realizacion de biopsia excisional de la masa bajo
anestesia general con abordaje amplio preauricular (tipo ritidectomia) con prolongacion
medial submandibular. En el quiréfano se objetivé gran conglomerado fibroso adherido con
adenopatias que se extirpa en bloque, respetandose las ramas del nervio facial (Figura 2). El
diagnostico histopatoldgico fue compatible con la enfermedad de Kimura (Figura 3). Al
completar el estudio sistémico se confirmé eosinofilia y elevacion sérica de IgE, lo cual apoyé
el diagndéstico de esta rara enfermedad. En el caso de nuestra paciente cursé sin
compromiso de la funcion renal ni proteinuria.

Nuestra paciente se reintervino para completar la reseccidon de la masa persistente en zona
submandibular y el exceso dermocutaneo residual, y esta pendiente de valorar tratamiento
médico adyuvante, aunque de momento se ha descartado por ausencia de clinica. No ha
presentado paralisis facial ni otras complicaciones y hasta el momento actual no ha
presentado recidiva de la tumoracién, consiguiendo una importante mejoria de su calidad de
vida (Figura 4).

La paciente fue informada tanto de los procedimientos como de la publicacién de este caso

por su especial interés cientifico, aceptd y firmd los respectivos consentimientos.



DISCUSION

La enfermedad de Kimura fue definida histopatolégicamente en 1948 en pacientes
asidticos®, aunque ya habia sido descrita en la literatura en 1937°. Al tratarse de una
patologia con una incidencia muy baja (menos de 300 casos descritos a nivel mundial)
supone un verdadero reto diagndstico-terapéutico’. Epidemiolégicamente se presenta
caracteristicamente en varones asiaticos de edad media y como masas subcutdneas vy
adenopatias en el drea cérvico-facial, simulando muchas veces un proceso neoplasico®.

La rareza de nuestro caso reside en que, al contrario de lo que se suele describir en la
literatura como caracteristico de la enfermedad de Kimura, se trata de una mujer espafiola 'y
en la cuarta década de su vida.

Aunqgue suele tratarse de un proceso localizado, a nivel sistémico se han comunicado
pacientes con afectacidon cutdnea tipo urticaria o eczema®, aunque la asociacién mads
frecuente se da con patologia renal en forma de sindrome nefrético o diferentes tipos de
glomerulonefritis, generalmente sin repercusion clinica en el momento del diagnéstico.

Los hallazgos de laboratorio mds constantes son la eosinofilia y la elevacién de la IgE, como
en el caso de nuestra paciente, pero en la literatura hay casos descritos sin estas
alteraciones analiticas®.

Las pruebas de imagen se consideran Utiles para planificar el tratamiento quirurgico de
forma minuciosa, pero no son especificas. La amplia mayoria de las veces el diagndstico no
se realiza hasta después de la exéresis y el analisis histopatolégico de la pieza, siendo la
citologia generalmente inespecifica®®.

El examen clinico y el analisis histolégico son fundamentales para el diagnéstico diferencial
con otras entidades como la enfermedad de Castleman, la granulomatosis de Churg Strauss,
el linfoma de Hodgkin, las linfadenitis parasitarias y, sobre todo, la hiperplasia angiofolicular
con eosinofilia. En la enfermedad de Kimura tipicamente se ven afectados los ganglios
formandose pseudotumores fibroinflamatorios, con hiperplasia de foliculos germinales,
fibrosis intersticial e infiltracion tisular eosinoéfila3.

La etiologia de esta enfermedad auln estd por determinar, aunque se postula que se trata de

un proceso autoinmune y/o alérgico en respuesta a un estimulo aun desconocido. Entre las



causas desencadenantes se han barajado infecciones y traumatismos, aunque no se ha
podido establecer ninguno de ellas de forma consistente’.

No hay un consenso sobre la actitud terapéutica ideal, pero la mayoria de los autores
coinciden en que el manejo es la combinacion médico-quirdrgica®®. El tratamiento quirdrgico
aislado ha demostrado una recurrencia de hasta el 100 %, pero de forma combinada con
corticoterapia se reduce al 37,5 %%. Muchas veces es necesaria una extirpacion quirurgica
seriada dado el gran tamafio de las masas para conseguir un resultado 6ptimo. También se
describe una reduccidn significativa en combinacion con radioterapia a dosis bajas® y
recientemente con farmacos inmunomoduladores como el mepolizumab?®.

A pesar de la tendencia a recurrir, el prondstico de la enfermedad de Kimura es bueno, ya
que no se han descrito casos de malignizacidon en la literatura hasta ahora.

Aun asi, se recomienda un seguimiento clinico de estos pacientes a largo plazo, con analisis
de orina y de sangre rutinarios, para detectar recurrencias y vigilar si aparece patologia renal
asociada.

En conclusién, se trata de un trastorno inflamatorio benigno poco frecuente, siendo la
mayoria de los casos que se pueden encontrar en la literatura de varones asiaticos en edad
media. Es importante publicar estos casos para tener en cuenta esta patologia en el
diagnostico diferencial de masas de cabeza y cuello que podrian ser confundidas con
patologia maligna, sobre todo, si la tumoracidon se acompana de eosinofilia y elevacién de la
IgE sérica. También es fundamental para poder establecer un abordaje terapéutico unanime
a través de los resultados comunicados ya que hasta ahora el manejo de esta patologia no

esta claramente definido.
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