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RESUMEN

La enfermedad de Rosai- Dorfman (ERD) es una entidad poco estudiada por la baja
incidencia de casos y su escasa frecuencia de presentacion, mas aun en nuestro pais Ecuador,
donde contamos con un estudio reportado, por lo mismo exponer una investigacion detallada
que englobe los datos mas relevantes sobre el proceso que atravesé el paciente desde el inicio
de la sintomatologia, su diagndstico, tratamiento, prondstico, hasta su evolucién actual, seran
un gran aporte a la comunidad cientifica, puesto que proporcionaran las directrices para el
manejo de pacientes que presenten la misma condicion. En ese orden de ideas, describimos
el caso de un paciente de sexo masculino de 23 afios de edad, con ERD de presentacion
clasica, que hace aproximadamente 5 afios not6 la presencia de una masa situada en la parte
cérvico lateral izquierda, misma que evoluciond evidenciando sintomatologia relevante
como el aumento de tamafio (adenomegalia), dolor, eritema e inflamacion, por lo que el
paciente decide acudir a consulta particular donde se le realizaron examenes basicos y
serologicos, mismos que resultaron todos dentro de su rango normal, posteriormente se
decide llevar a cabo una linfadenectomia, puesto que la adenopatia cumplia con los criterios
para realizar una biopsia excisional con el objetivo de descartar malignidad celular; el
diagndstico definitivo en base al andlisis de los resultados de laboratorio fue la presencia de
ERD. Al finalizar la lectura de este reporte podra comprender una de las diferentes formas
clinicas de la enfermedad, la secuencia de decisiones que se tomaron en concordancia al
progreso del caso y una breve comparacion de la literatura con lo realizado en esta

investigacion.

Palabras clave: histiocitosis, linfadenopatia, linfadenectomia.



ABSTRACT

Rosai-Dorfman disease (RDD) is a pathology that has not been extensively studied due to
the low incidence of cases and its infrequent presentation, particularly in our country,
Ecuador, where only one case has been reported. Therefore, presenting a detailed
investigation encompassing the most relevant data on the process the patient underwent
—from the onset of symptoms, diagnosis, treatment, prognosis, to their current status—
represents a valuable contribution to the scientific community, as it will provide guidelines
for the management of patients presenting with the same condition. In that vein, the case of
a 23 year old male patient with a classic presentation of RDD is presented. The patient
noticed the presence of a mass located in the left cervico-lateral area approximately 5 years
ago, which evolved, showing relevant symptoms such as increased size (adenomegaly), pain,
erythema, and inflammation. This prompted him to seek private medical consultation where
basic and serological examinations were performed, all of which were within their normal
range. Subsequently, a lymphadenectomy was decided upon, since the adenopathy met the
criteria for performing an excisional biopsy in order to rule out cellular malignancy; the
definitive diagnosis based on the analysis of the laboratory results was the presence of RDD.
This report allows for a better understanding of one of the different clinical forms of the
disease, the sequence of decisions that were made in accordance with the progress of the
case, and a brief comparison between the existing literature and the findings of this

investigation.

Keywords: histiocytosis, lymphadenopathy, lymphadenectomy.
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INTRODUCCION

Las histiocitosis se dividen en dos grandes grupos: histiocitosis de células de Langerhans y
células no Langerhans (macrofagos y células dendriticas) (1), la enfermedad de Rosai
Dorfman (ERD) forma parte de este ultimo. La ERD es una patologia linfoproliferativa
idiopética benigna (2), que se caracteriza por una excesiva produccion de histiocitos que se
acumulan principalmente en los sinusoides de los ganglios linfaticos, aunque también pueden
ubicarse en sitios extraganglionares como piel, cavidades nasales, senos paranasales, region
orbitaria, tracto respiratorio superior, hueso y SNC (3), cabe recalcar que esta ERD
“extranodal” ha sido descrita como la variante de peor pronostico (4). La caracteristica
clinica més relevante es la aparicion de multiples linfadenopatias, localizadas la mayoria de
los casos en la region cervical con disposicion bilateral, aunque se han registrado casos en

los que la ERD ha debutado con dolor ganglionar, alza térmica y disminucion de peso (5).

El diagnostico de ERD esta basado en la obtencion y resultados de la biopsia (6) y de la
evaluacion histopatologica e inmunohistoquimica (7). En la histologia se observan
histiocitos de gran tamafio que presentan ndcleos vesiculares redondos, nucleolos y un
citoplasma hipocrémico donde se puede visualizar el fenémeno de emperopolesis de
linfocitos (8), el cual no es exclusivo de la ERD, pero si es un hallazgo distintivo; ademas,
se presentan cuerpos de Russell (acumulos de 1g), e histiocitos espumosos (por fagocitosis
de lipidos) (9). Por otro lado, en la inmunohistoquimica, los histiocitos son positivos para S-
100, CD68 y negativos para CD1a (10). Los estudios de imagenes son importantes para
establecer la extension de la enfermedad, para la estratificacion y para evaluar el compromiso
de aparatos y sistemas (11), puesto que es mas probable la muerte secundaria a la infiltracion
de los principales 6rganos (12). La importancia de este tema radica en presentar a la
comunidad cientifica un nuevo caso sobre una patologia inusual a nivel mundial, con el

propdsito de proporcionar mayor informacion sobre su diagnéstico y manejo.
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REPORTE DEL CASO.

INFORMACION DEL PACIENTE.

= Datos de filiacion.
Paciente masculino de 23 afios de edad, con instruccion educativa de cuarto nivel, piloto
comercial y administrativo de ocupacion, que procede y reside en la ciudad de Cuenca.

= Antecedentes patol6gicos personales y familiares.

No refiere ingesta actual de algun tipo de medicamento o presencia de alergias; es importante
mencionar que en el afio 2022 fue intervenido quirdrgicamente por ambliopia en el o0jo

izquierdo.

En relacion a los antecedentes familiares: madre con HTA, tia paterna con cancer de mama,
tia paterna con cancer retroesternal no especificado, abuela materna con HTA/ diabetes

mellitus y abuelo materno con diabetes mellitus.

En cuanto a los antecedentes patoldgicos iniciales de la ERD, debemos comenzar en el afio
2018 en el cual el paciente not6 la presencia de una protuberancia circular, pequefia (3- 4
mm), de bordes regulares a nivel de la region cervical izquierda que no provocaba molestia
alguna; sin embargo, acude al endocrindlogo, quien decide mantener una conducta
expectante a razén de la ausencia de signos clinicos asociados y en base a los resultados de
los examenes de rutina, mismos que se encontraban dentro del rango normal. Entre el afio
2019 y 2021 es destacable la intermitencia de la prominencia mencionada con anterioridad,

es decir la aparicion y desaparicion del ganglio comprometido.

Posteriormente, a inicios de Julio del 2023 el paciente observa que la cantidad de ganglios
inflamados aumento a cuatro, uno de ellos mas sobreelevado a comparacion de los demas,

en el area de endocrinologia se solicita realizar un hemograma completo, quimica sanguinea,
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enzimas hepaticas, hormonas tiroideas y serologia infecciosa con respecto a los exdmenes de
laboratorio; en relacion a estudios de imagen se lleva a cabo una ecografia de cuello bajo el
diagndstico de linfadenopatias con periodos de exacerbacion y remisién. Es preciso sefialar
que, ante la normalidad de los resultados (excepto ligera monocitosis y basofilia), se deriva
a interconsulta con hematologia, todo esto el 19, 20 y 21 del mismo mes.

El 21 de Julio, la hemat6loga solicita un hemograma base y una ecografia abdomino pélvica
para la evaluacion prioritaria del bazo debido a la sospecha de patologias diversas que pueden

cursar con esplenomegalia.

= Sintomas que presentaba el paciente.

El 02 de Agosto inicia la sintomatologia, es relevante tener presente la permanencia de los 4
ganglios afectados, no obstante uno de ellos destacaba por ser de mayor tamafio, movil, con
bordes regulares, superficie lisa, consistencia dura, que producia dolor de tipo pulsatil y
urente con una intensidad 7/10 en la escala de EVA, no irradiado hacia los otros ganglios, de
aparicion espontanea y continua, sin actividades agravantes o atenuantes del mismo, cabe
destacar que a la inspeccion y palpacion era muy evidente la inflamacién y el volumen del
ganglio por lo que se cuestiona la existencia de células malignas, sin embargo, no se
encuentran mas hallazgos anormales en la evaluacion a aparatos y sistemas y tampoco hay
presencia de sintomas B. Enseguida la médico tratante revisa los resultados de los exdmenes

enviados el 21 de Julio, pero no encuentra alteraciones a excepcion de una leve neutrofilia.

El 03 de agosto como parte del diagndstico y tratamiento se realiza una linfadenectomia
cervical, el tejido ganglionar extraido es analizado por anatomia patoldgica, los resultados

de la biopsia concluyen que el padecimiento es la enfermedad de Rosai-Dorfman.
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El 08 de agosto se realizan pruebas de marcadores tumorales en la muestra de tejido con el
proposito de descartar la presencia de la enfermedad de Castleman o de un linfoma, como

principales patologias a analizar dentro del diagndstico diferencial.

Figura 1. Fenémeno de emperopolesis.

Fuente: Historia clinica del paciente.

Hallazgos clinicos.

Cuello: adenomegalia cervical izquierda Il, 111, y V, una con aumento de tamafio >a 2cm, de

consistencia dura, con bordes regulares, eritematosa, dolorosa a la palpacion.

Apariencia general buena, signos vitales normales, tdérax, sistema respiratorio,

cardiovascular, digestivo, extremidades y ENE sin alteraciones.

Linea de tiempo.

Con la finalidad de estructurar de manera ordenada y metodoldgica el desarrollo del presente
reporte de caso clinico, se disefid una linea de tiempo que detalla las etapas clave del proceso

investigativo, misma que se presenta a continuacion.
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Primera manifestacion.

Aparicion de una protuberancia circular,
pequeiia de 3- 4 mm, de bordes regulares a
nivel de la region cervical izquierda, sin
sintomatologia asociada. Primera consulta
con endocrinologia: examenes de rutina
normales, se resuelve mantener conducta

Periodo de intermitencia.

El ganglio comprometido aparece y
desaparece en periodos cortos de tiempo de

2- 3 semanas aproximadamente.

2023

Mayor compromiso ganglionar.

A inicios de Julio se hace notoria la
inflamacion de 3 ganglios mas, dando un total
de 4 ganglios afectados. Segunda consulta con
endocrinologia: exdmenes de rutina con ligera
monocitosis y basofilia + ecografia de cuello:

ganglios cervicales sin caracteristicas de

14

2023
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Derivacion a Hematologia.
A finales de Julio se decide realizar una
interconsulta con hematologia. En esta area
se solicita un hemograma base y una
ecografia abdomino - pélvica con el
proposito de evaluar la presencia de
esplenomegalia principalmente.

expectante.

sospecha.

N —

O o o

7/
!
1
1
1
: Inicio de la sintomatologia. Extraccion quirirgica ganglionar.
: A inicios de Agosto, el paciente presenta Se envian nuevamente examenes de
1 dolor de tipo pulsatil y urente 7/10 en la laboratorio, todos dentro de los parametros
1 escala de EVA, con un aumento en el normales. El 03 de Agosto se solicita
: volumen e inflamacion de uno de los valoracién quirurgica llevandose a cabo una
1 ganglios comprometidos. Se sospecha de la linfadenectomia, ~ como  intervencion
1 presencia de células malignas. diagnostica y terapéutica.
1
\

NV e o e i i o i D

Inmunohistoquimica complementaria

Marcadores tumorales  especificos  para
descartar la presencia de un linfoma o de la
enfermedad de Castleman, principales
diagnosticos diferenciales, los resultados se
entregaron junto con los de la biopsia,
siendo negativos.

Figura 2. Linea de tiempo. Fuente: historia clinica del paciente.

Evaluacion diagnéstica.

Biopsia.

El 23 de Agosto, se describe en los resultados la
alteracion de la arquitectura ganglionar, la
ausencia de células malignas y una caracteristica
distintiva de la ERD: el fenomeno de
emperopolesis ¢ histiocitosis, proporcionando el

diagnostico definitivo.

= Examenes de laboratorio: hemograma completo, quimica sanguinea (urea, creatinina,

acido urico y glucosa en ayunas), enzimas hepaticas (TGO, TGP, Gamma GT, DHL,

Fosfatasa alcalina), serologia infecciosa (I1gG, IgM para CMV, EB, Toxoplasma G y

virus del VIH), enddcrinos (TSH, FT4).
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Los resultados del hemograma evidencian ligera monocitosis, eritrocitosis y basofilia;
VVPM disminuido; en el caso de la quimica sanguinea el LDH esté disminuido, serologia:
positivo para CMV y mononucleosis infecciosa, pruebas tiroideas normales (ver anexo

1,2,3).

Estudios de imagen: ecografia (ultrasonido de cuello), con equipo de alta resolucion, en

tiempo real y escala de grises con transductor lineal de alta frecuencia.

Hallazgos: glandulas tiroides con tamafio, morfologia y vascularidad conservada,
glandulas submaxilares y parotidas normales; imagenes ganglionares cervicales que
conservan morfologia, grosor cortical, hilio central sin caracteristicas de sospecha (ver

anexo 4).

A razon de que el ultrasonido cervical fue poco concluyente, se realiza una ecografia
abdominal con medicion del bazo, en el informe se reporta higado, vesicula biliar,

colédoco, pancreas, rifiones, bazo, vejiga urinaria y préstata normales (ver anexo 5).

Posteriormente se vuelve a realizar un hemograma, este reporta neutropenia, eosinofilos

y baséfilos bajos, demas parametros normales (ver anexo 6).

Luego de este examen, del area de hematologia se deriva al paciente para valoracion
quirurgica, se lleva a cabo una linfadenectomia, como intervencion diagndstica y
terapéutica, una vez extraido el ganglio, enseguida se envio la muestra para el analisis en
anatomia patologica, los resultados de la biopsia se obtuvieron después de una semana de

la cirugia (ver anexo 7).
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Biopsia del tejido excisional:

Caracteristicas macroscopicas: en formol se recibe un fragmento blanco e irregular de

tejido, mide 2 cm en su diametro mayor.

Caracteristicas microscopicas: los cortes muestran ganglio linfatico con su arquitectura
parcialmente alterada, por presencia de centros germinativos y foliculos linfoides de
tamafo variable con sinusoides dilatados, llenos de mononucleares, algunos linfocitos
pequefios, ocasionales células plasmaticas y macréfagos, con fendmeno de emperopolesis
(ver anexo 8).

Ademés de ello, se solicitaron examenes de inmunohistoquimica complementaria
(marcadores tumorales): CK AE1-AE3-CITOKERATINA, K167, CD20, CD3, CD30,
CD5, CD15; se reporta: CD3 presente en linfocitos T, CD20 presente en linfocitos B,
CD10 expresion centro germinal, BCL6 expresion y distribucion usual, CD68 positivo en

componente histiocitario, negativo para CD15 y CD30 (ver anexo 8).

Intervencion terapéutica.

Farmacoldgica: inicialmente se prescribieron analgésicos (Paracetamol 500 mg), con la

indicacion de ingerirlo ante la presencia de dolor.

El paciente indica que no se automedicd durante el proceso, y que no se le administro

ningun otro medicamento posteriormente.

Quirdrgica: linfadenectomia cervical (extraccion del ganglio comprometido), de utilidad
diagndstica/terapéutica puesto que permitié determinar mediante el estudio microscépico
de la muestra que se trataba de la ERD y, por otro lado, la extraccién del ganglio afectado
fue primordial para aliviar la sintomatologia del paciente y descartar la presencia de

enfermedades malignas.
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= La biopsia fue el estudio que determind el diagndstico del paciente: enfermedad de Rosali
Dorfman, cabe destacar que los resultados de la biopsia no se analizaron solo en la ciudad

de Cuenca, sino que también en la ciudad de Quito.

= Autocuidado: medidas posquirurgicas de cuidado llevadas a cabo sin complicaciones en

la recuperacion.

Prondstico.

= Elprondstico es favorable, puesto que como diagnéstico definitivo se llegd a concluir que
se trata de la ERD, una patologia de caracter benigno, en este caso de la variante clasica,
con buena evolucion del paciente luego de la linfadenectomia, y sin evidencia de
expansion extranodal, con ausencia de células malignas y una muestra de tejido excisional
enviado a anatomia patologica por dos ocasiones, es decir, con seguridad del diagnostico
definitivo. No obstante, se sugiere mantener al paciente en seguimiento con chequeos
médicos anuales constantes por el riesgo que conllevan sus antecedentes familiares de

cancer.

Seguimiento y resultados

= El paciente debe acudir cada afio a realizarse los examenes de rutina de control, por los

antecedentes familiares de cancer.

= Los resultados fueron favorables, el paciente cumplié con las indicaciones y se encuentra
satisfecho con el tratamiento, actualmente sin complicaciones asociadas a la cirugia de

extraccion ganglionar, sin recidivas ni obstaculos en el proceso de recuperacion.
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DISCUSION

La ERD es un trastorno idiopético, es decir de etiologia desconocida, que se ha asociado a
procesos infecciosos principalmente virales (Parvovirus, virus del EB, virus del herpes),
enfermedades autoinmunes, reumatoldgicas y alteraciones genéticas como origen causal de
su aparicién, asi como también del aumento de su incidencia (13). Es cierto que la ERD es
una patologia que se presenta con poca frecuencia y que, aunque es benigna sus primeras
expresiones pueden simular la presencia de enfermedades neoplasicas malignas (linfomas)
(14). Las manifestaciones clinicas de la ERD son poco especificas y de amplia
heterogeneidad en concordancia a la diversidad de sus presentaciones o variantes: ERD
clasica, cuténea, Osea, intracraneal, orbitaria, entre otras; esto constituye una de las
limitaciones méas evidentes para lograr llegar a su diagnostico; ademas de ello, el escaso
numero de estudios existentes, de casos reportados, y la limitada cantidad de informacién
sobre esta enfermedad pueden llegar a ocasionar que se prolongue el tiempo de espera hasta
la obtencion de un diagnostico definitivo, que se le atribuya su evolucién a otra patologia o
incluso que pueda pasar por desapercibida, puesto que a diferencia de otras entidades la ERD
no es considerada una enfermedad que pueda ser diagnosticada unicamente con la clinica del

paciente (15).

En ese sentido, comunmente la ERD se presenta con linfadenopatias ubicadas con mayor
frecuencia en la regidn cervical, pero estas pueden ubicarse también en otros sitios como a
nivel axilar, inguinal y en el mediastino (16), estas ademas se acompafian de otros sintomas
como: la presencia o ausencia de dolor en el area afectada, fiebre, epistaxis, pérdida de peso
involuntaria, cefalea, astenia, y palidez (17); aqui es importante acotar que en nuestro caso,
el paciente permanecié asintomatico y con periodos de intermitencia de la inflamacién
ganglionar durante 5 afios aproximadamente, para que luego de ese tiempo se diera el inicio

de las manifestaciones clinicas, siendo llamativo el volumen ganglionar y el dolor de tipo
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pulsatil/urente principalmente, es decir, a pesar de ser una ERD de presentacion clasica, no
es necesario que se dé cumplimiento estricto de toda la sintomatologia descrita, sino al
contrario los individuos afectados pueden debutar con uno o dos de ellos, lo cual no nos
permitird sospechar de entrada la presencia de esta enfermedad; adicionalmente, nuestro
paciente no tenia sintomas B aunque la existencia de las multiples adenopatias hacia
trascendental la evaluacion de la existencia de linfomas.

Ahora bien, como analizamos y en concordancia con la bibliografia revisada, la clinica
(signos y sintomas) no aporta la suficiente informacion para llegar al diagnostico de ERD
debido a su inespecificidad, por otro lado, dentro de los examenes de laboratorio, el
hemograma basico fue el estudio mas empleado, no obstante, ni este ni los estudios de
imagen realizados fueron concluyentes en cuento a la determinacién de la presencia de ERD,
a diferencia de la biopsia, misma que fue fundamental debido a que sus caracteristicas como
la infiltracion de histiocitos con abundante citoplasma que contienen linfocitos en su interior,
conocido como fendmeno de emperopolesis y la ausencia de células malignas junto con los
resultados de la inmunohistoquimica, contribuyeron con el diagnostico definitivo y los

diagnosticos diferenciales respectivamente (18).

Es decir, en base a este caso podemos aportar que los estudios de laboratorio como los de
imagenes, pueden tener resultados normales en esta enfermedad, pero la biopsia es el
principal estudio que permitira asegurarnos del diagnostico de ERD, sin dejar de lado la
importancia de la inmunohistoquimica para descartar la presencia de otras patologias

neoplasicas (19).

Ademas de ello, es importante sefialar que los exdmenes de imagen son también esenciales
en la evaluacion de estos pacientes, puesto que nos permiten determinar y evidenciar la

extension y gravedad de la enfermedad en caso de haberse propagado hacia otros 6rganos o
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sistemas, lo cual nos indicaria un peor prondstico, con una ERD de mayor agresividad y la

necesidad de la instauracion de un tratamiento de rigor proporcional a la misma (19).

Como se indica en la literatura, la conducta adecuada con respecto a los pacientes que son
asintomaticos es expectante “watch and wait”, es decir, observacion y seguimiento de cerca
debido a que el 40% de estos casos consiguen una remision espontanea, a diferencia de
aquellos que presentan sintomas sistémicos o agrandamiento repentino de los ganglios
linfaticos que si requieren tratamiento, cabe mencionar que este dependera de la variante de
ERD, puesto que acorde a ello, se deberan modificar, afiadir o suspender medicamentos con
relacion a la ERD clasica (20). En el caso de esta ultima, farmacologicamente se puede tratar
con corticoides, dentro de estos, la prednisona es de eleccidn a dosis de 1mg/kg/dia durante
2 semanas, seguida de una disminucion gradual o desescalada del farmaco durante 2 meses;
el anticuerpo monoclonal Rituximab también ha sido empleado a dosis de 375 mg/m2 una
vez por semana durante 4 semanas, notando una reduccion de los sintomas y del volumen
ganglionar; sin embargo, debido a la limitacion del tiempo de administracion de estos
farmacos no se ha determinado una utilidad considerable en la remision de la ERD de este

tipo (20).

Por otro lado, la reseccidn quirurgica completa se utiliza preferentemente en pacientes con
areas unifocales de afectacion, se ha descubierto que la linfadenectomia es la linea de
tratamiento mas eficaz para la enfermedad localizada, dado a que se considera un

procedimiento diagnostico y terapéutico al mismo tiempo (21).

La radioterapia, quimioterapia e inmunoterapia, ha sido utilizada en los casos de ERD con
afectacion extranodal, que por algin motivo la masa ganglionar sea irresecable, no obstante
la respuesta a este tratamiento puede ser variable y causar efectos adversos multiples, por lo

gue aln no existe un esquema exacto propuesto para tratar la ERD, para conocer la duracion
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de la terapia, y el paciente adecuado para cada modalidad terapéutica, por lo que el

tratamiento debe ser individualizado y aplicado tras una decision multidisciplinaria (21).

En nuestro caso, se mantuvo al paciente en watch and wait debido a que inicialmente no
presentaba sintomatologia asociada, luego hubieron periodos de intermitencia y cuando
aparecieron los sintomas fue necesaria la cirugia de extraccién ganglionar puesto que a pesar
de haber repetido varias veces los examenes de rutina y haber realizado los estudios de
imagen respectivos, no hubo ninguna alteracion o hallazgo relevante, es decir, llevar a cabo
la linfadenectomia fue de importancia para descartar la presencia de linfomas
principalmente, teniendo resultados favorables a razon de que actualmente nuestro caso

indica una remision completa sin complicaciones ni recurrencia pos quirargica (22).

Por ultimo, otra de las restricciones en el avance del estudio de la ERD es el costo de los
examenes, debido a que no todos los pacientes pueden tener acceso a realizarse los mismos
de manera secuencial, por lo que puede ocurrir un retraso en el diagnostico de ERD y
conducir a complicaciones como el progreso a una ERD extranodal, que como mencionamos

con anterioridad, es la de peor pronostico (23).

Finalmente, debemos recordar que el seguimiento de estos pacientes es a largo plazo, sin
embargo, en este caso por los antecedentes familiares asociados a cancer, se propuso realizar

los controles con mayor frecuencia (23).
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PERSPECTIVA DEL PACIENTE

El paciente manifiesta que se le explicd con claridad que su padecimiento es de curso
benigno, se encuentra conforme con el tratamiento que recibid, aclara no estar ingiriendo
medicacion actualmente con relacién a esta enfermedad, su evolucion ha sido favorable
puesto que los otros ganglios de menor tamafio han desaparecido junto con la extraccion del
ganglio de mayor tamafio, lo cual le ha permitido continuar normalmente con sus actividades

cotidianas, sin presentar dificultad alguna.
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CONCLUSIONES

La ERD es idiopética, benigna y se presenta con mayor frecuencia en pacientes del sexo
masculino, afrodescendientes y es de predominio en nifios y adultos jovenes. Ahora bien, en
base al caso presentado concluimos que, aunque el papel de la historia clinica, el examen
fisico y los resultados de laboratorio son sin duda de gran relevancia en la evaluacion inicial,
estos pueden llegar a tener resultados normales y no por ello se deberia descartar la presencia
de ERD; por su parte, los estudios de imagen son necesarios puesto que permitieron excluir
otros posibles diagndsticos y la posibilidad de una afectacion extraganglionar, no obstante,
el diagndstico definitivo de la ERD se realiz0 mediante el analisis histopatologico con la
extraccion y biopsia del ganglio linfatico afectado. Es cierto que en la ERD podemos
encontrar un predominio de histiocitos, sin embargo, esto también puede darse en otras
entidades patoldgicas como la leucemia, la enfermedad por almacenamiento de lipidos y la
histiocitosis, pero el fendmeno de emperopolesis es el hallazgo caracteristico que hace que
la ERD sea facilmente distinguible y también parece ser un requisito para su diagndstico,
aungue no sea exclusivo de esta.

En relacion al manejo de la ERD, no siempre se necesita tratamiento porque se puede llegar
a tener remisiones espontaneas; por otro lado, los corticoides, radioterapia, quimioterapia e
inmunosupresion no garantizan la completa remision de la enfermedad, finalmente, la

linfadenectomia es de eleccion en la afeccidn ganglionar localizada.

CONFLICTO DE INTERESES

Declaro gque no existe ningin conflicto de intereses que pudiera haber influido en los
resultados obtenidos ni en la interpretacion de los datos presentados en este proyecto de
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GLOSARIO

Histiocitosis: conjunto de trastornos caracterizados por la proliferacion andémala y
disfuncional de histiocitos, células derivadas de la médula ésea con funciones fagociticas,
inmunoldgicas y de presentacion de antigenos.

Células de Langerhans: células dendriticas especializadas en la captacion, procesamiento
y presentacion de antigenos, localizadas principalmente en la epidermis, involucradas en la
activacion de respuestas inmunoldgicas adaptativas.

Células no Langerhans: Células que incluyen macrofagos y otras células dendriticas
periféricas no derivadas de la epidermis, participantes en la respuesta inmunitaria innata y
en la fagocitosis de patdgenos.

Ganglio Linfatico: érgano del sistema linfatico que filtra la linfa y sirve como un punto de
concentracion de células inmunoldgicas. La ERD afecta con mayor frecuencia los ganglios
linfaticos cervicales.

Linfadenopatia: aumento anormal del tamafio de los ganglios linfaticos, generalmente
debido a una respuesta inflamatoria o proliferativa ante infecciones, neoplasias o
enfermedades autoinmunes.

Emperopolesis: fendmeno histologico observado en la ERD, en el cual los histiocitos
fagocitan linfocitos vivos sin destruirlos, un hallazgo diagnéstico distintivo, aunque no
exclusivo de esta patologia.

Cuerpos de Russell: acumulos intracelulares de inmunoglobulinas, particularmente IgM,
observados en histiocitos de ciertos tejidos en la ERD, asociados con procesos inflamatorios
cronicos.

Histiocitos espumosos: histiocitos con citoplasma cargado de lipidos, resultado de la
fagocitosis de material lipidico, dando lugar a una apariencia espumosa en el analisis
histolégico.

S-100: proteina expresada principalmente por células derivadas de la cresta neural, como los
histiocitos, cuyo uso como marcador inmunohistoquimico facilita el diagndstico de la ERD.
CD68: antigeno de superficie celular utilizado como marcador de los macrofagos y ciertos
histiocitos, Util para identificar la presencia de estas células en biopsias.

CD1a: molécula de superficie celular que se encuentra tipicamente en las células de
Langerhans, cuya ausencia en la ERD sirve como uno de los criterios diagndsticos para

diferenciarla de otras histiocitosis.
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cenbiocli..

LABORATORIO CLINICO

RUC: 0190339092001

Rafael Torres Beltrdn 4-25 y Francisco Moscoso
Torres del Yanuncay, Local 14, Planta Boja
Cuenca 010204 Ecuador

Teléfono: (07) 407-8281

Paciente I Ident:.f:.cac:.oxl |
Historia::l Orden/Analisis: 18414 Edad: 23 ANOS Sexo: Masculino
Dr (a): MD. TRATANTE Fec.Nac.: 0%/mar/2000
Fecha ingreso / toma de muestra: 20/jul/2023
Informacién clinica del paciente: Informacién del solicitante de la prueba: Ninguna
(NINGUNA)
Prueba Resultado Unidad Intervalo de referencia**
HEMATOLOGIA
BIOMETRIA HEMATICA
PARAMETROS
Gldbulos Blancos (WBC) 5.04 10%/ul 5.00-10.00
FORMULA DIFERENCIAL DE GLOBULOS BLANCOS
Neutrofilos % 50.50 % 40.00-75.00 .
Linfocitos % 3620 9% 21.00- 40.00
Monocitos % 9.50 % 3.00-7.00 <t
Eosindfilos % Nes” % Menor a 5.0
Basofilos % 29 % Menor a 1.5
Neutrofilos # 2.55 10%/ul 2.0-7.50
Linfocitos # 1.82 10%ul 1.30-4.00
Monaocitos # 0.48 10%/ul 0.150-0.70
Eosindfilos # 0.05 10%ul 0.0-0.5
Basofilos # 0.15 103ul Menor a 0.15
Glabulos Rojos (RBC) 5.6 10¢/ul 4.50-55
Hemoglobina 17.30 q/dl 14.00-17.40
Hematdcrito 51.70 % 45.00-52.00
VCM 91.80 fl. 84.00 - 96.00
HCM 30.70 pa. 27.00-32.00
CHCM 33.40 q/dL 30.00-35.00
DRW-SD 46.20 fL 46.00 - 59.00 4
RDW-CV _i7.00 % 1 |
Plaquetas (PLT) ) ED 10°/ul 150- 400 : :
VPM 5.00 fL 8.00-15.00 Q
Validado po:i }.

%

QR Resultados
ACESS

| ®
E E (**) Los intervalos de referencia de este informe estin de acuerdo a edad y sexo del paciente Ev 'E
E‘ La interpretacién de los resultados es exclusivo del médico. ?E

20jul 2023 13:28:11 Pégina 1 ded

)\
QR autorizacién

A
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LABORATORIO CLINICO

RUC: 0190339092001

Rafael Torres Beltrdn 4-25 y Francisco Moscoso
Torres del Yanuncay, Local 14, Planta Baja
Cuenca 010204 Ecuador

Teléfono: (07) 407-8281

( I
Paciq ax Identifical |
Histo[ |2 Orden/Analisis: 18414 Edad: 23 ANOS Sexo: Masculino
Dr (a): MD. TRATANTE Fec.Nac.: 09/mar/2000
Fecha ingreso / toma de muestra: 20/jul/2023
Informacién clinica del paciente: Informacién del solicitante de la prueba: Ninguna
(NINGUNA)
A\ o

Prueba Resultado Unidad Intervalo de referencia**
QUIMICA CLINICA Y ENZIMAS

Glucosa Basal 89.2 mg/dL 60-100
Méltodo: Fotometria automatizada

Urea 32.8 ma/dL 15-45
Método: Fotomelria automatizada

Creatinina S mg/dL 0.7-14
Método. Fotomelria automatizada

Acido Urico 520 mg/dL 3.50-7.00
Método: Fotomelria automatizada

TGO/AST 23.2 upL Hasta 38.0
Método: Fotometria automatizada

TGP/ALT 22.4 ujL Hasta 40.0
Método: Fotometria automatizada

Fosfatasa Alcalina 216.49 ujL 98.00-279.00
Método: Fotomelria automatizada

GAMMA GT 21.8 u/L 11.0-50.0
Método: Fotomelria automatizada

LDH 22238 UL 230.0-460.0 3 37°C
Meétodo: Fotometria automatizada

Valida4
Prueba Resultado Unidad Intervalo de referencia**
TIROIDEAS
TSH 2.07 uUl/mL 0.27-4.20
FT4 LIBRE 1.47 ng/dL 0.93-1.70

Meétodo.Electroquimioluminiscencia
QR Resultados

La interpretacién de los resultados es exclusivo del médico.

|
% (**) Los intervalos de referencia de este informe estdn de acuerdo a edad y sexo del paciente

20 jul 2023 13:28:11

L\

QR autorizacién
ACESS

“

Pdgina 2 ded

MsSc.

\
| |
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LABORATORIO CLINICO

RUC: 0190339092001

Rafael Torres Beltrdn 4-25 y Francisco Moscoso
Torres del Yanuncay, Local 14, Planta Baja
Cuenca 010204 Ecuador

Teléfono: (07) 407-8281

il :
E E (**) Los intervalos de referencia de este informe estdn de acuerdo a edad y sexo del paciente EY IE
E]' La interpretacién de los resultados es exclusivo del médico. ’m

20 jul 2023 13:28:11 Pdgina 3 ded

7
Paciente I Identificacidn;
Historia:[ | Orden/Analisis: 18414 Edad: 23 AfNGS Sexo: Masculino
Dr (a): MD. TRATANTE Fec.Nac.: 09/mar/2000
Fecha ingreso / toma de muestra: 20/3ul/2023
Informacidn clinica del paciente: Informacidén del solicitante de la prueba: Ninguna
(NINGUNA)
N
Prueba Resultado Unidad Intervalo de referencia**
TIROIDEAS
Validado por:
Prueba Resultado Unidad Intervalo de referencia**
INFECCIOSAS
ANTIHIV1-2 o 0010 Ulfml gegjti‘ll{-’i <%99 ;
. . T P . ordertine: 0.9 -
Meétodo: Quimioluminiscencia . Reactivors 1
Toxoplasma I9G Vo027 ul/mL gegdat:yo: <Oo§9
< P ordeline:0.9-1.1
Método: Elisa \ Positivo: > 1.1
Toxoplasma IgM \ 0.83 ul/ml geg:t{yoxoogs 1
P e/ ordeline: 0.9 - 1.
Método: Flisa % Positivo: > 1.1
Citomegalovirus IgG 1.28 Ul/mL gegdat{yo: <009.9
. s ordeline: 0.9-1.1
Método: Elisa Positivo: > 1.1
Citomegalovirus IgM \1-03 Uifml geg:t{ym <009-9
z 7 ordeline:0.9-1.1
Meétodo: Elisa \ Positivo: > 1.1
Mononucleosis Infeciosa(EBV-VCA IgG) >400.0 AUl/ml REACTIVO > 25
Metodo: quimioluminiscencia
\\
Manonucleosis Infeciosa (EBV-VCA IgM) 0.21 AUl/ml REACTIVO >3
Método: Quimioluminiscencia
Validado por:
QR Resultados 4 QR autorizacién
ACESS
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RESONANCIA MAGNETICA
Resonancia Magnética - Tomografia Multicorte + Mamografia
Densitometria Osea * Ecografia: Convencional - 3D - 4D
Ecocardiografia - Ecografia Doppler de Miembros
Radiologia Convencional: Dental - Velerinaria - Electrocardiografia
Endoscopia Digestiva fAlta + Colonoscopia + Audiometria « Espiromelria
Optometria -+ Medicina Ocupacional + Laboratorio Clinico |

medim

Diagnostico p

agen®

Fecha: 20/07/2023

Paciente: | |
Edad: 73 anos

Soh'citado:| |

ECOGRAFIA DE CUELLO

METODO DE ESTUDIO: Se realiza ultrasonido de cuello con equipo de alta
resolucion, en tiempo real y escala de grises con transductor lineal de alta frecuencia.

HALLAZGOS:

La glandula tiroides tiene tamafio, morfologia y situacion normal, los bordes son regulares,
la ecogenicidad es homogénea sin evidencia de lesiones solidas o quisticas de sospecha. La
vascularidad esta conservada a la aplicacion de Doppler color.

El 16bulo derecho mide 11x35x15 mm, volumen de 3.2 cc.

El 16bulo izquierdo mide 12x34x14 mm, volumen de 3.2 cc.

Istmo de 2.9 mm.

Glandulas submaxilares y pardtidas normales.

Imagenes ganglionares cervicales que conservan morfologia-gresor cortical, hilio central, no
caracteristicas de sospecha, en nivel II derecho deﬁfran’—r;ﬁll derecho de L1x4 mm, II
izquierdo de 9x5mm, IIT izquierdo de 7x4 mm y V Tiﬁiéﬂlo de 10x3 mm, 8x3 mm.
Estructuras vasculares de trayecto y calibre normal.

Piel, tejido subcutaneo y planos musculares sin alteracion.

CONCLUSION:

1. Ganglios cervicales que conservan morfologia *

- (BYmedimagen
/ . :
;//é Specialista en lmz\genc;\;gg;gsg
Reg.Senescyt: 1007-2018-
ESP LOGIA

Reg. Senescyt 1007-2018-1991359

Principal: Av. Paseo de los Canaris enfre Pumapungo y Pachacdmac, (Diagonal al Hospital Vicente Corral Moscoso).
Sucursal Clinica Espaia: Av. Gil Ramirez Davalos 1-33 y Sebastian de Benalcazar.

Sucursal Parque Maria Auxiliadora: Carlos Crespi 10-81 entre General Torres y Padre Aguirre.

Teléfonos: 410 9203 / 0994082806 / 0987378276 - E-mail: ¢jerves@hotmail.com - Cuenca, Ecuador
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ESTUDIO: ECO. ABDOMINOPELVICA

NOMBRE: |

DOCUMENTO: | | EDAD: 23 ANOS

FECHA ESTUDIO:  2023-08-02 REMITE:

ENTIDAD: N/A SEDE: AUSTROIMAGENES

ECOGRAFIA ABDOMINAL

INFORME

Se practica estudio ultrasonografico de abdomen en tiempo real con transductor de 5 - 2 Mhz encontrando:
Higado de forma, tamario (DCC: 117 mm) y contornos normales, con ecogenicidad conservada, textura interna
homogénea sin evidencia de lesiones focales ni difusas. No se observa dilatacién de vias biliares intra hepaticas y el patrd
vascular venoso portal y supra hepatico dentro de limites normales.

BAZO: De tamario, ecoestructura y ecogenicidad normal.

VESICULA BILIAR: de paredes finas tamaio normal contenido anecoico, sin imagenes endoluminales.

COLEDOCO: De amplitud normal

PANCREAS: De tamaiio, ecoestructura y ecogenicidad nommal. Cabeza:19 mm , Cuerpo: 17 mm, Cola:24 mm.
RINONES: Se observan ambos rifiones en situacion anatémica habitual, de forma tamafio y contornos dentro de limites
normales, ambos con ecogenicidad del parénquima conservada, sin alteraciones en la relacion corteza médula, sin
dilatacion de los sistemas pielocaliciales.

No liquido libre en cavidad abdominal.

Vejiga urinaria y prostata no muestran alteraciones.

Conclusién: estudio dentro de parémetros normales por el presente método diagnéstico.

:nforme firmado eliri?ffft_e Tor:

No. registro: M.S.P Libro 3 "E" Folio 1 N°3
Fecha y hora de firma: 02-08-2023 08:51
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ANEXO 6: NUEVO HEMOGRAMA.

L9

Laboratorio Clinico

monte sinai

www.hosplitalmontesinal.org ]
ﬂ;'vwlmnlhdmt: I I c.IX. /ID: | |
/' HC: | | Sexo/Sex: Masculino

Dr (a): | | F.Nac./Birth "'“‘I:l

Ingreso /Entry: 02/ago/2023 08:33 AM Edad/Age: 23 ARoS
Informacién clinica del paciente: N* Paticién: 112745
Nimero: | |
P ————
HEMATOLOGIA
Prueba Resultado Unidad Intervalo de referencia**
BIOMETRIA HEMATICA A
Glébulos Blancos (WBC) 4.73 10Y/mm* 4.50 - 10.60
Glébulos Rojos (RBC) 5.31 104Ymm? 3,78 - 5.48
Hemoglobina 16.30 g/dl 14.00 - 17.50
Hematécrito 46.00 % 42.00 - 54.00
VCM 86.60 fl 80.00 - 98.60
HCM 30.70 pg 27.00 - 32.00
CHCM 35.40 g/dL 30.60 - 36.60
RDW-CV 11.50 % 11.50 - 14.50
PLAQUETAS 194 10°/mm? 150 - 450
F»ﬁm‘r'k.?#m°c"“"‘ 2.35 10Y/mm? 2.0 - 8.68
Linfocitos # 1.92 10%/mm? 1.60 - 4.00
& 10/mm? 6.10 - 6.70
10%/mm? 0.685 - 0.56
10°/mm? 0.01 - 0.18
% 55.00 - 65.68
% 20.60 - 45.60
% 2.60 - 8.60
fe % 1.6 - 4.0
! % Menor a 1.0
10°%ul Menor a 0.65
% Menor a 0.58
Validadoponl

QR autorizacién
(#+) Los tntervalos de referencla de este informe estin de acuerdo a edad y sexo del paclente ‘s{_‘s
La interpretacién de los resultados es exclusivo del médico. E
£
[OhE

LABORATORIO CLINICO; Miguel Cordero 6140y Av.'Solano, Teléf: (15937) 2814813 Ext: 2720 y. 2721, (593-7) 2889464

E-mail: gerenciahomsi@corpmontesinalcom.ec, http://laboratorioclinico.corpmontesinal.comec, Cuenca-Ecuador
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ANEXO 7: LINFADENECTOMIA CERVICAL

—— —
MEDICINA PREPAGAD,

SOLICITUD CREDITO HOSPITALARIO

cwoap Coency FECHA Dia | mes | Ano

BROKER / ASESOR 5%0\’&\’“\2\&0\ NEGoco | E C MA
DATOS GENERALES DEL AFILIADO

EMPRESA: CONTRATO No.:

EMPLEADC . Ir . |r cepuLa: | L

DIRECCION DE OFICINA: TELF:

Email: CELULAR: ... el PO

PACIENTE:_l I— PARENTESCO: _TLR

HOSPITALCUINICA DE ATENCION / T AL

NOMBRE DEL MEDICO: A
MOTIVO DE LA CONSULTA: _A)_LZ&LL'A#
faid] I~

INICIO DE LA ENFERMEDAD: e ——

EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD: //:M(/'U° c /]oéﬂ%o—éas éw 3
TRATAMIENTO /O PROCEDIMIENTOS RECIBIDOS (cussto teweo) _/{/%&Azznmlo @vf CJ

AcceNTE [_|  CONGENITA
LA ENFERMEDAD ACTUAL ES CAUSA DE: /
EMBARAZO D OTROS pruae D _/ P c_—o/vo 3

S| SE TRATA DE EMBARAZO FUM,

DIAGNOSTICO oemm_éjén_v/ a ’?/" @‘” C“/( AWJHGGAUA L CODIGO CIE10
/MIENTOY/O Mumromsmz/? la fe .I/ — :

IUI\I . 03 - AGoTo

Cenmoo que la informfacién proporcionada en § : pserdadera, autorizando la verificacién de la misma, junto con los exdmenes
requeridos e historia clinica complementariggf caso de G pOr pa pania.

CIRUGIA GENERJ
C.1. 0152147476
Senescyt: 03241598

CODIGO DE REGISTRO EN Q_QNE%UP

DOCUMENTOS ANEXOS

EXAMENES: wasoraTorio [ macen [ HispaToL0Gico ]
EXAMENES DE REGISTRO: ee [] exa []

CERTIFICADO MEDICO I:] OTROS D DESCRIBALOS
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Anatomia Patolégica

www.hospitalmontesinai.org .: mOﬂtGSIﬂOi

Pigina 1 de 1

INFORME No. PAT- 003436-23

HISTORIACLINICA [ | cédula:[ ]

Paciente : | |

Médico Solicitante : [ |

Dpto. Solicitante : RECEPCION
Edad : 23 arios Fecha de Solicitud : 03-AGO-2023 12:08
Sexo : Masculino Fecha de Resultados : 23-AGO0O-2023 09:18

Naturaleza de la Pieza:

MICROSCOPICO:

Los cortes muestran ganglio linfatico con su arquitectura parcialmente alterada. por presencia de centros germinativos y

foliculos linfoides de tamaiio variable, con sinusoides dilatados, llenos de mononucleares. algunos linfocitos pequefios.
ionales células pl A y macrofagos. con fenomeno de emperipolesis.

DIAGNOSTICO:

GANGLIO LINFATICO CERVICAL IZQUIERDO
LESION, RESECCION

HISTIOCITOSIS SINUSAL

ENFERMEDAD DE ROSAI-DORFMAN.

INMUNOHISTOQUIMICA COMPLEMENTARIA

CD3 PRESENTE EN LINFOCITOS T

CD20 PRESENTE EN LIONFOCITOS B

CD10 EXPRESION CENTRO GERMINAL

BCL6 EXPRESION Y DISTRIBUCION USUAL

CD68 POSITIVO EN COMPONENTE HISTIOCITARIO

NEGATIVO PARA: CD15, CD30

e —

Email: cedapsinai@corp inai.com.ec

Cel: 0987597029

ANATOMO PATOLOGO

SENESCYT # 1007R-09-

ANATOMIA PATOLOGICA: Miguel Cordero 6-148 y Av. Solano, Telef: 07-2814813 Ext: 2720 y 2721, 07-2889464
E-mail: gerenciahomsi@corpmontesinai.com.ec / recepcionZpat@corpmontesinai.com.ec
Cuenca Ecuador




ANEXO 9: DIAGRAMA DE FLUJO.
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MANEJO INICIAL DEL PACIENTE

El paciente procede y reside en la ciudad de Cuenca.
Antecedentes patolégicos personales relacionados con
la ERD: aparicion de protuberancia circular de 3-4 mm,
sin sintomatologia asociada, con exacerbacién posterior
debido al aumento del ndmero de ganglios
comprometidos y la aparicion de sintomatologia.
Antecedentes quirdrgicos: operacién del ojo izquierdo
para correccion de ambliopia en 2022.

Antecedentes familiares: madre con HTA, tia paterna
con céncer de mama, tia paterna con céancer retroesternal
no especificado, abuela materna con HTA, DMT2 y
abuelo materno con DMT2.

EXAMEN FISICO

El hallazgo mas relevante fue las multiples adenopatias
localizadas en la region cervical izquierda, una de ellas de
mayor tamafio (> 2 cm) de consistencia dura, con bordes
regulares, eritematosa, dolorosa a la palpacion.
Apariencia general buena, signos vitales normales, torax,
sistema  respiratorio,  cardiovascular,  digestivo,
extremidades y ENE sin alteraciones.

DIAGNOSTICO

Primera consulta con endocrinologia: examenes de
rutina con resultados dentro del rango normal.

Segunda consulta con endocrinologia: hemograma,
quimica sanguinea, enzimas hepaticas, serologia
infecciosa, panel de tiroides sin alteraciones relevantes;
ecografia de cuello normal,

Interconsulta con hematologia: hemograma y ecografia
abdomino-pélvica normales.

Area de hematologia posterior al inicio de la
sintomatologia: se realiza nuevamente un hemograma
que reporta neutropenia, eosindfilos y basoéfilos bajos,
demas parametros normales.

Valoracién quirdrgica: se lleva a cabo una
linfadenectomia, biopsia, inmunohistoquimica,
resultados de anatomia patoldgica: ERD.

Intervenciones terapéuticas iniciales

Farmacoldgicas: analgésicos (Paracetamol 500 mg), con
la indicacion de ingerirlo ante la presencia de dolor.
Quirurgicas: linfadenectomia cervical.

Seguimientoy resultados

El médico tratante solicitd al paciente acudir a controles
cada afio, por los antecedentes familiares de cancer.

El paciente se encuentra satisfecho con los resultados
posterior a la linfadenectomia, no presento
complicaciones.
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