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Reporte de Caso

Revision de la literatura y Reporte de un Caso:
Enfermedad de Rosai-Dorfman y embarazo

Rosai Dorfman Disease and pregnancy:
Literature review and Case Report

LUISA MORENO! ", KARINA ARDILA GOMEZ> ", YURI V. CERON®*', GUSTAVO ANDRES HERNANDEZ*

Resumen

Objetivo: Reportar el caso de una paciente que presenta enfermedad de Rosai Dorfman durante la gestacion
con resultado materno perinatal exitoso en una clinica de tercer nivel de la ciudad Cali, afio 2020. Presentacion
del caso: Se presenta el caso de una paciente de 26 afos, G1P0V0 con antecedente personal desde hace 3 afios de
enfermedad de Rosai Dorfman con embarazo de 17.5 semanas con presentacion de dolor precordial intermitente de
moderada intensidad, dolor lumbar con diagnéstico de sacroileitis la cual en protocolo de seguimiento de la paciente
es enviada para seguimiento multidisciplinar por perinatologia, reumatologia, dermatologia, en dicho abordaje
reumatologia solicita paraclinicos para descartar proceso autoinmune concomitante que requiere de seguimiento
estricto durante toda la gestacién sin complicaciones logrando asi finalizacién por via alta por sacroileitis a las 40
semanas de recién nacido sano a pesar del riesgo de la presentacién de esta entidad antes y durante la gestacion.
Conclusiones: la presentacion de la enfermedad de rosai dorfman es una entidad cuyo abordaje durante el embarazo
se convierte en un desafio ya que depende desde la etapa pre concepcional hasta la etapa gestacional donde debe
tenerse claro los riesgos de teratogenicidad, la decisién de interrumpir o continuar con el embarazo es crucial y
de estas intervenciones dependeran los resultados materno perinatales.
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Abstract

Objective: To report the case of a patient who presented Rosai Dorfman’s disease during pregnancy with a
successful maternal perinatal outcome in a third-level clinic in the city of Cali, year 2020. Case presentation: We
present the case of a 26-year-old female patient, GIPOVO with a personal history of Rosai Dorfman disease for 3
years with a 17.5-week pregnancy presenting intermittent precordial pain of moderate intensity, lumbar pain with
a diagnosis of sacroiliitis la which in the follow-up protocol of the patient is sent for multidisciplinary follow-up
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by perinatology, rheumatology, dermatology, in said
approach rheumatology requests paraclinics to rule
out a concomitant autoimmune process that requires
strict follow-up throughout the pregnancy without
complications, thus achieving discharge discharge due
to sacroiliitis at 40 weeks of healthy newborn despite
the risk of presenting this entity before and during
pregnancy. Conclusions: the presentation of rosai
dorfman’s disease is an entity whose approach during
pregnancy becomes a challenge since it depends from
the preconception stage to the gestational stage where
the risks of teratogenicity must be clear, the decision to
interrupt or continue with pregnancy is crucial and from
these outbreaks had the perinatal maternal outcomes.

Keywords: Dorfman; Istiocytes; Central Nervous
System; Lymphadenopathy.

Introduccién

La enfermedad de Rosai-Dorfman (RDD),
también conocida como Histiocitos Sinusales
con Linfadenopatia Masiva (SHML), es una
entidad clinicararaybenigna quesecaracteriza
por la sobreproduccién y acumulacién de
histiocitos principalmente en los ganglios
linfdticos generando una diseminacion y
afectacion de otros érganos y sistemas’.

Esta entidad generalmente tiene una
sintomatologia que puede ser inespecifica
en la cual la histopatologia es finalmente
la que proporciona el diagnéstico correcto
y cuyo impacto en el embarazo se ha
evidenciado no tiene afeccion directa sobre
el feto, aunque las pacientes que han recibido
quimioterapia de forma pre concepcional
se ha presentado alteraciones fetales tales
como: ano imperforado, defectos del tabique
auricular, obstruccién izquierda de la unién
pelviureteral'?.

No hay algoritmos terapéuticos unificados
para RDD ya que en muchos casos se observa
una regresion o remisién espontanea de dicha
entidad®.
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Reporte de caso

Paciente de 26 afios, G1P0V0 con antecedente
personal desde hace 3 afios de enfermedad de
rosai dorfman que ingresa referida por medico
de control prenatal a la semana 17.5 por dicho
antecedente para vigilancia y manejo. Como
sintomas referidos por la paciente durante la
vigilancia: dolor precordial intermitente de
moderada intensidad por lo que se le solicita
ecogradiograma el cual se encuentra normal,
dolor lumbar con diagnostico de sacroileitis
por parte de ortopedia, niega la presentacion
de otros sintomas en el momento.

Como protocolo deseguimiento delapaciente
es enviada para seguimiento multidisciplinar
por perinatologia, reumatologia, dermato-
logia, en dicho abordaje reumatologia
solicita paraclinicos para descartar proceso
autoinmune concomitante el cual arroja
resultados. Por parte de perinatologia con
seguimiento fetal con estudio de ecografia
con detalle anatémico placenta previa
oclusiva sin marcadores de aneuploidias,
creciendo en percentiles adecuados para la
edad gestacional, cervicometria de 31 mm y
Doppler de arterias uterinas normales por lo
que continua en seguimiento materno y fetal.

En la valoracién por parte de hematologia
se considera que la paciente se beneficia de
seguimiento y estudios adicionales post parto.

La paciente es atendida para finalizacion
de su gestacién a la semana 40 en una clinica
de tercer nivel de la ciudad por via alta por
la presencia de la sacroileitis, obteniendo a
un recién nacido sano, sin complicaciones, a
espera de seguimiento y valoracién por parte
de hematologia.

Discusion
La enfermedad de Rosai-Dorfman (RDD),
también conocida como histiocitosis sinusal

es una entidad clinica rara y benigna que
se caracteriza por la sobreproduccion y
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acumulacién de histiocitos principalmente en
los ganglios linfaticos, aunque puede afectar a
todos los 6rganos y sistemas®. La localizacion
extra ganglionar, ocurre en la piel, la 6rbita,
el Sistema Nervioso Central (SNC) y el
sistema digestivo y se encuentra presente en
aproximadamente el 40% de los casos’.

Esta entidad es un trastorno raro y se han
reportado hasta la actualidad 1000 casos en la
literatura médica. Puede aparecer en cualquier
edad, pero su presentacion maxima se da en la
segunda y tercera década de la vida y es mas
comun en hombres de ascendencia africana®.

La etiologia es desconocida, pero se han
indicado agentes infecciosos como posibles
causas entre los cuales se menciona: HHV-
6, HHV-7, parvovirus Bbl9, EBV, CMYV,
VZV, Brucella, Klebsiella, también se ha
propuesto como potencial causa trastornos
inmunolégicos en vista de que hay pacientes
que presentan hiperglobulinemia, sin
embrago no hay evidencia concluyente que
confirme estas teorias*.

En cuanto a las manifestaciones clinicas
hay una presentacion clasica que esta dada
por linfadenopatia cervical bilateral, masiva
e indolora con o sin fiebre, diaforesis de
predominio nocturno, pérdida de peso,
también pueden estar involucrados los
ganglios axilares e inguinales®.

Las manifestaciones extra nodales estan
presentes en el 40% de los casos y la afectacion
multisistémica ocurre en un 19% de los casos y
el prondstico esta relacionado con la cantidad
de sistemas extra nodales involucrados®. La
piel se encuentra afectadaenun10% enla RDD
extranodal y las lesiones halladas son nédulos
placas o papulas de crecimiento lento, de
coloracién amarilla, roja o marrén, indoloras
no pruriginosas y puede confundirse con acné
vulgar, herpes zoster, sarcoidosis, linfoma
cutdneo y metéstasis®.

La afectacion del SNC ocurre en menos del
5% ocurre en pacientes de edad avanzada sin
linfadenopatia. Entre los sintomas que pueden

encontrarse estan: la cefalea, convulsiones,
dificultad para la marcha, anormalidades
motoras o sensitivas, déficits en pares
craneanos y manifestaciones oftalmicas®. La
cavidad nasal y los senos paranasales también
presentan alteraciones y los sintomas incluyen
obstruccion nasal, asimetria facial y plenitud
aural’.

La presentacion de esta patologia de forma
preconcepcional se puede ver asociada con
agotamiento de los foliculos y los ovocitos lo
que se traduce en altas tasas de insuficiencia
ovérica generada por el uso preconcepcional
de ciclosfosfamida medicacién que tiene alto
poder mutagénico, los fetos de madres que
hayan sido expuestas al manejo con dicho
manejo de quimioterapia tiene alto riesgo de
alteraciones fetales como ano imperforado,
defecto del tabique auricular, obstrucciéon dela
unién pelviureteral izquierda®, ya que uno de
los mecanismos de accién de dichos farmacos
es realizar una reticulacion de las cadenas
de ADN, interrumpir ARN vy la sintesis de
proteinas afectando el ciclo celular de manera
no especifica por lo que crea un alto riesgo de
fetos con malformaciones®.

Se ha encontrado que a medida que aumenta

el embarazo empeora los sintomas de las
pacientes usualmente con la presentacién de
desequilibrio y diplopia. la RMN repetida
durante el embarazo mostro un aumento
en el tamafio de las lesiones del SNC en
comparaciéon con las imagenes durante la
quimioterapia’.

Conclusion

La enfermedad de rosai dorfman es una
entidad cuyo abordaje durante el embarazo
se convierte en un desafio ya que depende
desde la etapa pre concepcional hasta la
etapa gestacional donde debe tenerse claro
los riesgos de teratogenicidad, la decisiéon de
interrumpir o continuar con el embarazo es
crucial. el tratamiento sintomaético, el manejo
de las patologias que puedan presentarse
concomitante durante el embarazo como la
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preeclampsia, la diabetes gestacional, hasta
definir el momento del parto con la eleccion
correcta de la induccién anestésica y un
enfoque multidisciplinario que conduzca a un
resultado materno perinatal exitoso.
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