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Anamnese

ID: D.S.B., 44 anos, branco, solteiro, natural e residente do Rio de Janeiro.

HDA: Paciente procura setor de emergéncia do HUCFF queixando-se de tosse seca,
febre vespertina, astenia e perda ponderal ha 2 meses, evoluindo com adenopatia
cervical e axilar bilaterais. Além disso, relata surgimento de papulas eritematosas
indolores e sem prurido, no tronco, face e pescoco ha 2 semanas.

HPP: Amiloidose hereditaria por transtirretina
Depressao
Nega alergias
MedicacOes de uso continuo: clonazepam 1cp/ noite

H. Social: Tabagista 20 macos-ano, etilismo social
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Hipoteses Diagndsticas

HIV/AIDS

Histoplasmose

[ Infecciosas 1 -

Tuberculose

MonkeyPOX

Sifilis

Paracoccidioidomicose

)

Linfoma 1

e

Sindrome de Sweet 1

)




>

>

Anemia
Leucopenia

Marcadores

TC térax:

Investigacao diagndstica

Hb 8,0/ Ht 25,1/ VCM 88,4/ HCM 28,2/ Fe 30 /IST 12

Leuco 3390 -> 730 linfocitos

Sem achados sugestivos de tuberculose pulmonar

Linfadenomegalia axilar direita (2x3 cm)
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Investigacao diagndstica

Anti HIV
BAAR / GeneXpert do e8Ssg

PCR e teste rapido COVID 19

Hemoculturas ( fungo e micobactéria)
Teste treponémico
Histoplasma Anticorpo
Paracoccidioidomicose IgN lasmose IgM
PCR MonkeyPox e varicg
FAN

Anti DNA, Anti SM, Anti RO, Anti LA

plogia para Cryptococcus

HbS, Anti HbC IgM/IgG, HbSAg
Anti HCV

Anticardiolipina Igm/IlgG > HTLV
Antiglicoproteina IgM/IgG

C3=116/C4 =33,6 (normal)



Investigacao diagndstica

> Biopsia de les&o cutanea retroauricular esquerda

> Biopsia de linfonodo cervical esquerdo




Biopsia de linfonodo

> Areas de necrose com participacéo de células B, T e macro6fagos dada por
imunohistoquimica (histiocitos CD68 e CD163 +)

> Auséncia de microorganismos pelas coloractes especiais

> Sem critérios para malignidade

2

Compativel com Doenca de Kikuchi-Fujimoto



Evolucéo clinica

Alta apos 7 dias de internacéao:

> Regressao espontanea dos sintomas sistémicos
> Progressiva normalizacao laboratorial

> Melhora parcial das lesGes cutaneas - aguardando resultado da biopsia de pele



Retorno ambulatorial apos 2 meses




Biopsia da pele

=> Infiltrado inflamatorio

confluente na derme alta

= Alterac&o vacuolar da

camada basal




Retorno ambulatorial - maio/2023




Biopsia do couro
cabeludo

- Hiperceratose folicular

Alteracao vacuolar da
camada basal

Esclerose da derme alta




Imunofluorescéncia direta

Positividade granular, ao longo da juncao dermo-epidérmica

IgG - positividade discreta e focal (+/+++). IgM - positividade intensa (+++/+++)



Impressao diagnostica

. . . Exclusédo dos .
Histopatologia do Imunofluorescéncia Auséncia de

diagnosticos

i de lesao cutanea . ..
linfonodo diferenciais

critérios para LES

Doenca de Kikuchi-Fujimoto associada
a Lupus Eritematoso Cutaneo



Doenca de Kikuchi-Fujimoto (DKF)

> Linfangite necrotizante histiocitica auto-limitada
> Descrita em 1972 no Japéo

> Prevaléncia desconhecida

> Jovens < 40 anos

> Etiologia: incerta (autoimune / pds infecciosa)

Mahajan VK, Sharma V, Sharma N, Rani R. Kikuchi-Fujimoto disease: A comprehensive review. World J Clin Cases. 2023 Jun 6;11(16):3664-3679.



Doenca de Kikuchi-Fujimoto (DKF)

Clinica
> Febre

> Linfonodomegalia

> Sudorese noturna, perda ponderal, dor abdominal

> Artrite, hepatoesplenomegalia

> Acometimento cutaneo em 30-40% casos

» "i‘
Retirado de: Jagadeesan S et al. Lupus and Kikuchi-Fujimoto Disease:

> Resolugéo espontanea Ocorre em até 6 meses A Combination for Catastrophe. Cureus. 2022 Jul 28;14(7):e27423.

Mahajan VK, Sharma V, Sharma N, Rani R. Kikuchi-Fujimoto disease: A comprehensive review. World J Clin Cases. 2023 Jun 6;11(16):3664-3679.



Doenca de Kikuchi-Fujimoto (DKF)

Diagndstico

> Correlacéo clinico-histopatologica
Diagndésticos diferenciais

> LES, tuberculose, linfoma
Tratamento

> Sintomaticos

> Corticoterapia

Rana MBM et al. Kikuchi-Fujimoto Disease With Systemic Lupus Erythematosus and Systemic Sclerosis Overlap: A Unique Clinical Presentation. Cureus. 2023 Sep
10-1E(0)- 2441098



Associacao de DKF e lupus eritematoso

> Pode estar associada, surgir apos ou preceder em anos o lUpus eritematoso

na sua forma sistémica
> Estudos sugerem que DKF seja uma forma frustra ou inicial do LES
> Acompanhamento a longo prazo é mandatorio

> Relac&do com lupus exclusivamente cutaneo é muito rara, com poucos relatos

na literatura

Mahajan VK, Sharma V, Sharma N, Rani R. Kikuchi-Fujimoto disease: A comprehensive review. World J Clin Cases. 2023 Jun 6;11(16):3664-3679.



CASE REPORT

Lupus profundus and discoid lupus following ﬂ
a diagnosis of Kikuchi-Fujimoto disease o

JaBreia E James, BS,”” Jenny E. Liles, MD,” and Morgan W. Thakore, MD"
Augusta, Georgia

Fig 2. Firm subcutaneous nodule on the posterior aspect

> DKF aos 16 anos of the left arm.
> LuUpus discoéide e profundo aos 25 anos

> FAN 1:320 / sem critérios para LES

> (O autor sugere que o tratamento precoce com hidroxicloroquina possa estar associado

ao atraso na progressao para LES

James JF, Liles JE, Thakore MW. Lupus profundus and discoid lupus following a diagnosis of Kikuchi-Fujimoto disease. JAAD Case Rep. 2021 Nov 6;33:45-
N7



Seguimento

Acompanhado ha 1 ano e 4 meses

Mantendo quadro de lUpus eritematoso exclusivamente cutaneo

Sem lesOes ativas, em tratamento com hidroxicloroquina

Sem recidiva da Doenca de Kikuchi-Fujimoto



Motivos da apresentacao

> Demonstracao de doenca rara que possui associacao conhecida na

literatura com lUpus eritematoso

> Destacar a necessidade de acompanhamento a longo prazo dos

pacientes pelo risco de evolucao para forma sistémica do lupus
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