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Cartas al Editor

El diagnóstico preoperatorio correcto se realiza sólo en el

25 % de casos si se mantiene un alto índice de sospecha, y se

confirma con ecografía abdominal, tomografía computarizada

(TC) o resonancia magnética (RM)7. La radiología abdominal

puede mostrar imágenes de desplazamiento de vísceras vecinas

al quiste (como en este caso, en el que se observó un desplaza-

miento de las asas intestinales hacia la izquierda con un efecto

masa a la derecha), dilatación del duodeno proximal con obs-

trucción en la porción distal e, incluso, calcificación de las pa-

redes del quiste. La ecografía abdominal manifiesta la naturaleza

quística y se presenta como una imagen de septos en una masa

anecoica9,10. Puede pasar desapercibido si es de gran tamaño y

provocar su confusión con ascitis en un abdomen agudo, como

ocurrió en este caso. La TC o la RM son útiles para valorar su ex-

tensión2.
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Histiocitosis sinusal 
con linfadenopatía masiva 
y manifestaciones
extraganglionares

Sr. Editor:

La histiocitosis sinusal con linfadenopatía masiva, o enferme-

dad de Rosai-Dorfman, fue descrita por primera vez por estos

autores en 19691. Afecta predominantemente a niños y adultos

jóvenes, con mayor incidencia en las dos primeras décadas de la

vida y con una relación varón:mujer de 1,4:11,2. En nuestro ser-

vicio se atendió un caso que se describe a continuación.

Se trataba de un varón de 8 años, que presentaba linfadenopatías

laterocervicales bilaterales de gran tamaño y larga evolución

(fig. 1A), y dolor en el tercer dedo de la mano derecha, sin otros

antecedentes personales ni familiares de interés. Estas linfadenopa-

tías son características de la enfermedad, y habitualmente están afec-

tados otros grupos ganglionares y, en ocasiones, diferentes localiza-

ciones extraganglionares (fundamentalmente hueso, mucosa del

Figura 1. Afectación ganglionar característica de la en-
fermedad de Rosai-Dorfman. A) Aspecto del
paciente. Apréciese el notable ensanchamiento
del cuello, debido a la presencia de adenopatías
cervicales bilaterales. B) Lesión osteolítica en el
tercer dedo de la mano derecha.
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aparato respiratorio superior y piel)1-4. Las pruebas de imagen reali-

zadas a nuestro paciente mostraron la presencia de una lesión os-

teolítica en la segunda falange del tercer dedo de la mano derecha

(fig. 1B), así como adenopatías hiliares, mesentéricas, en el receso

acigoesofágico, paraaórticas e inguinales bilaterales, y una lesión no-

dular en el cornete inferior derecho.

En las diferentes pruebas de laboratorio se observó leucocitosis

con neutrofilia, inversión del cociente albúmina/globulina, con

niveles de gammaglobulina de 3,4 g/dl, elevación de la IgG

(2.500 mg/ml) y la IgA (523 mg/ml), e inversión del cociente

CD4/CD8 (CD4: 281 cél./ml; CD8: 590 cél./ml). La cuantificación de

los linfocitos B fue normal. Estos hallazgos se consideran también

característicos de la enfermedad1-3. Existía además una activación

significativa de las citocinas proinflamatorias (factor de necrosis tu-

moral alfa [TNFa], 53 pg/ml; IL-6, 145 pg/ml; IL-1b, 69 pg/ml), y de

algunas fracciones del sistema del complemento (C3, 236 mg/dl; C4,

36 mg/dl). Las concentraciones séricas de anticuerpos antinucleares,

antígeno carcinoembrionario y alfafetoproteína estuvieron dentro

del rango normal.

La etiopatogenia de la histiocitosis sinusal con linfadenopatía

masiva es desconocida, y se postula que puede deberse a una

hiperrespuesta a determinados virus como el virus de Eps-

tein-Barr (VEB) y el herpes simple (VHS) tipo 62,5, aunque tam-

bién es posible que la presencia de estos virus sea secundaria

al desorden primario del sistema inmunitario característico de la

enfermedad2,5. En este caso la serología frente al VEB fue posi-

tiva (IgG VCA 633 mg/ml), y resultaron negativos el resto de

los estudios microbiológicos.

El diagnóstico se establece con el estudio histopatológico de

los ganglios afectados2,3,6,7. En nuestro caso, la biopsia ganglio-

nar descartó procesos linfoproliferativos malignos, y mostró his-

tiocitosis sinusal con histiocitos inmunorreactivos para la proteí-

na S-100 (fig. 2B) y CD68, con linfocitos T CD4 (positivos para

CD3 y CD45RO) preservados intracitoplasmáticos (fenómeno

denominado linfofagocitosis o emperipolesis; fig. 2A). En la

biopsia de la lesión ósea se observó también linfofagocitosis. Se

ha sugerido que las células de la histiocitosis sinusal con linfa-

denopatía masiva pertenecen al sistema macrófago-histiocitario6,

puesto que expresan antígenos específicos de los macrófagos

como el CD68, CD11C, CD14, CD33, LN5, concanavalina A y

aglutinina del cacahuete6. Por ello, se ha postulado que la linfo-

fagocitosis podría representar un trastorno del contacto entre

ambos tipos celulares durante la presentación de antígenos6.

El aspecto peor definido de esta enfermedad es su tratamien-

to1-3. Aunque su evolución habitual es crónica y benigna con

exacerbaciones y remisiones frecuentes1-3 (razón por la cual al-

gunos autores recomiendan una actitud expectante), se ha des-

crito la muerte de pacientes relacionada con la extensión extra-

ganglionar de la enfermedad a órganos vitales o secundaria a la

disfunción inmunológica subyacente2,4. En la bibliografía sólo

hay publicados casos clínicos aislados, o pequeñas series de ca-

sos8-10, y se carece de protocolos terapéuticos de consenso. Los

corticoides son los agentes recomendados como primera op-

ción, ya que otras posibles opciones terapéuticas (como la ra-

dioterapia y la cirugía) no han resultado exitosas8-10. En este

caso se optó por iniciar tratamiento médico, tanto por la posibi-

lidad de una progresiva extensión extraganglionar de la enfer-

medad, como por las repercusiones psicosociales de la misma

para el paciente y sus familiares. En nuestro caso, tras 7 meses

de tratamiento con esteroides, no se observó ninguna mejoría

clínica ni analítica. En estas circunstancias, se ha descrito la aso-

ciación a los corticoides de diferentes agentes quimioterápicos,

con resultados variables8-10. Por ello se decidió asociar corticoi-

des, metotrexato y mercaptopurina.

En conclusión, en el diagnóstico diferencial de las linfadeno-

patías se debe considerar la histiocitosis sinusal con linfadeno-

patía masiva, especialmente si existen manifestaciones extragan-

glionares. Tal vez el diseño de un protocolo terapéutico de

consenso contribuiría a simplificar el diagnóstico y tratamiento

de esta enfermedad.

M.ª González Santacruza, C. Pancho Floresa, 

M.ª Niveiro de Jaimeb, C. Loeda Ozoresa

y J. Flores Serranoa

Figura 2. Lesiones histopatológicas características de la
enfermedad de Rosai-Dorfman. A) Distensión
de los sinusoides del ganglio linfático por his-
tiocitos. Las flechas señalan la presencia de fe-
nómenos de linfofagocitosis (× 400). B) Expre-
sión de la proteína S-100 (áreas oscuras) en las
células típicas de la enfermedad, con positivi-
dad citoplasmática y nuclear (× 400).
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Tratamiento del dolor 
en un caso de osteogénesis
imperfecta tipo III

Sr. Editor:

La osteogénesis imperfecta es un grupo heterogéneo de en-

fermedades que afectan principalmente al colágeno de tipo I.

Los niños que la padecen pueden sufrir diversos síntomas, de-

pendiendo del tipo de enfermedad y el grado evolutivo. Las de-

formidades producidas por el crecimiento anómalo del hueso,

condicionan de manera muy importante la vida de estos pa-

cientes1.

Aunque las formas más severas (tipos III y IV) son muy poco

frecuentes (< 1:60.000), son las que presentan las manifestacio-

nes clínicas más floridas. De entre ellas, el dolor, es uno de los

síntomas principales en una etapa de la vida en la que las frac-

turas óseas aparecen tras mínimos movimientos, pequeños ac-

cesos de tos o simplemente el desarrollo puberal.

Se presenta el caso de una niña de 15 años y 6 meses, de 34 kg

(< P3) y 106 cm (< P3), diagnosticada de osteogénesis imperfecta gra-

do III (fig. 1). 

Fue remitida a la Unidad del Dolor por un cuadro de dolor dor-

sal intenso de 3 semanas de evolución. A la exploración destacaba

un dolor selectivo a punta de dedo en región dorsolateral derecha

de tipo continuo, lancinante y profundo, con una escala visual ana-

lógica (EVA) de 7 sobre 10, y un Latinen de 14. Dormía muy mal y se

despertaba cada hora por el dolor. 

Con el diagnóstico clínico de dolor neuropático se instauró trata-

miento con tramadol 0,5 ml cada 8 h por vía oral; amitriptilina, 25 mg

por la noche por vía oral; dexketoprofeno, 12,5 mg cada 12 h por vía

oral, protección gástrica y un laxante. A los 3 días, la EVA era de 5, dor-

mía 3 h seguidas, pero todavía le despertaba el dolor, si bien refería

bastante somnolencia diurna. Se aumentó la dosis de tramadol a 0,5 ml

cada 6 h, y se disminuyó la amitriptilina a 10 mg por la noche. La EVA

disminuyó hasta 3, y la niña toleró perfectamente la medicación.

A los 8 días, la enferma refirió que había desaparecido el dolor de

la zona escapular, pero presentaba intenso dolor en zona lumbar

con irradiación a ambas piernas (EVA, 7). Se añadió topiramato

25 mg por la mañana, se aumentó la amitriptilina a 25 mg noche,

dexketoprofeno 12,5 mg cada 8 h, suspendiendo el tramadol y aña-

diendo morfina de liberación mantenida 30 mg por la mañana. El

dolor se controló (EVA, 2), dormía muy bien, se encontraba más ani-

mada y sin efectos secundarios salvo estreñimiento. A los 2 meses se

estableció una pauta decreciente hasta retirar amitriptilina y morfina.

Al mes se suspendió el topiramato, y la enferma permaneció asinto-

mática desde el punto de vista del tratamiento del dolor.

Figura 1. Múltiples deformidades óseas e instrumentación
vertebral posterior en el caso de la paciente.


