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PUNTOS CLAVE

* las adenopatias cervicales cronicas son un motivo de
consulta frecuente en las consultas de Atencion Primaria.

® lacausamas frecuente en nuestro medio es la adenopa-
tia reactiva, seguida de la infeccion por micobacterias
atipicas.

* Esfundamental la realizacion de una buena historia cli-
nica, exploracion y pruebas complementarias para ayu-
dar a esclarecer la etiologia y valorar la necesidad de
derivacién a la consulta del especialista.

e Ante un diagnostico incierto debemos plantearnos Ia
necesidad de realizar una biopsia ganglionar.

INTRODUCCION

Las adenopatias son un motivo de consulta muy frecuente
en las consultas de Atencion Primaria.

Se definen como un ganglio linfatico patoldgico debido a la
alteracion de alguna de sus caracteristicas (aumento de tama-
no, presencia de dolor, consistencia aumentada, bordes irregu-
lares, adherencia a planos profundos o estructuras adyacentes
o alteracion de la piel suprayacente). Habitualmente son de
etiologia infecciosa o reactiva, aunque en algunas ocasiones
pueden ser la expresion inicial de patologias malignas, de ahila
importancia de realizar un correcto diagndstico diferencial para
evitar retrasos diagnosticos®.

Segun su duracion, las adenopatias pueden clasificarse en
agudas (<3 semanas), subagudas (3-6 semanas) o cronicas (>6
semanas). La persistencia de la adenopatia en el tiempo o la
modificacion rapida de alguna de sus caracteristicas suele ir ser
indicador de patologias mas severas?.

CASO CLINICO

Nifa de 2 afios y 8 meses que consulta por adenopatia cer-
vical derecha de 3 meses de evolucion aproximadamente. No
reflere cambios de tamafo ni consistencia de la adenopatia
desde su inicio, se ha mantenido afebril en todo momento y no
ha presentado sintomatologia constitucional asociada. Al inicio
del cuadro recibi¢ un ciclo de tratamiento antibidtico con
amoxicilina sin presentar mejoria clinica. Viven en medio rural,
aunque no refiere contacto reciente con animales. No ha reali-
zado viajes al extranjero ni ha convivido con personas enfermas
o tosedoras habituales.

Como antecedentes personales, destaca un embarazo con-
trolado sin patologia asociada, con finalizacion eutdcica y un
periodo neonatal sin incidencias. Recibio lactancia materna ex-
clusiva durante 4 meses, realizando en el momento de la con-
sulta una alimentacion variada y adecuada a su edad. Presentd
un desarrollo psicomotor adecuado. Vacunacion correcta hasta
lafecha, incluyendo vacuna antineumocécica. En cuanto a aler-
gias, presentd una alergia a la proteina de leche de vaca (APLV)
IgE mediada en primera infancia ya resuelta. No refiere alergias
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medicamentosas conocidas hasta el momento. Como enferme-
dades anteriores, refiere una infeccion del tracto urinario por E.
colidos afios antes que trataron con antibioterapia oral con ce-
fixima, con buena respuesta.

Entre sus antecedentes familiares, destaca una abuela ma-
terna fallecida a consecuencia de un cancer gastrico diagnosti-
cadoalos 51 anos de edad y una prima diagnosticada de leuce-
mia a los 4 anos, actualmente en tratamiento. Ambos padres
estan sanos y no tiene hermanos.

En la exploracion fisica se constata un peso y talla dentro de
percentiles normales. Presenta un excelente estado general con
hidratacion, nutricion y perfusion adecuadas. A nivel del cuello
se palpa una tumoracion laterocervical derecha de 5-6 cm de
diametro maximo, de consistencia dura, no adherida a planos
profundos, no dolorosa a la palpacion y acompanada de multi-
ples adenopatias centimétricas ipsilaterales. No se identifican
adenopatias palpables a otros niveles. La auscultacion cardio-
rrespiratoria no revela alteraciones. No se evidencian megalias
en la palpacion abdominal. La exploracion del resto de sistemas
es normal.

Se realiza en un primer momento las siguientes pruebas
complementarias:

e Analitica sanguinea: hemograma y coagulacion norma-

les. Frotis de sangre periférica sin alteraciones. Bioquimi-
ca normal (perfil hepatico y renal) salvo una ferritina Ii-
geramente aumentada (94 ng/ml). Proteina C reactiva
(PCR) negativa. Velocidad de sedimentacién globular
(VSG) ligeramente aumentada (45 mm). Inmunoglobuli-
nas y subpoblaciones linfocitarias dentro de limites nor-
males, salvo una hipergammaglobulinemia a expensas
de 1gG (1970 mg/dl). Serologia negativa a Herpesvirus,
citomegalovirus (CMV), Toxoplasma, virus de la inmuno-
deficiencia humanada (VIH) y Brucella; y anticuerpos
antivirus de Epstein Barr (VEB) IgM positivos (IgG nega-
tivos).

Tabla 1. Diagnéstico diferencial ante adenopatia cronica.

* Prueba de la tuberculina leida a las 48 y 72 horas de
0mm.

* Radiografia de térax: sin alteraciones.

* Ecografia cervical: adenopatias laterocervicales de ta-
mario significativo (la mayor presenta un didmetro de 4
cm) que conserva hilio graso, de caracteristicas inespeci-
ficas.

* Ecografia abdominal: discreto aumento de tamano es-
plénico y adenopatias mesentéricas multiples con as-
pecto de benignidad.

Inicialmente se realizé diagndstico de sindrome mononu-
cledsico secundario a virus de Epstein-Barr (VEB), pero tras 6
meses de seguimiento en consulta de Atencion Primaria, per-
siste la adenopatia inalterada por lo que se decide derivacién a
consulta de Infectologia Pediatrica del hospital de referencia
para ampliar estudio.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL Y JUICIO CLINICO

El signo guia que emplearemos para nuestro diagnostico di-
ferencial es la adenopatia cervical persistente. Por tanto, en el
diagnostico diferencial deben incluirse las patologias que cursen
con adenopatia cronica y que quedan resumidas en la Tabla 1.

A continuacion, de manera sucesiva, iremos descartando to-
das las posibilidades hasta llegar a nuestra principal sospecha
clinica:

* Gracias a la serologia realizada en un primer momento
pueden descartarse patologias infecciosas como citome-
galovirus (CMV), toxoplasmosis, virus de la inmunodefi-
ciencia humana y brucelosis. En un primer momento,
obtuvimos serologia positiva para infeccién aguda por
VEB, pero el que no haya mejorado la clinica de la pacien-
te varios meses después nos debe hacer repetir la serolo-
giay, si es posible, pruebas de diagnéstico molecular, y

Causas infecciosas Causas neoplasicas Farmacos Otras causas

Virus de Epstein-Barr (VEB) Leucemias Fenitoina Sarcoidosis
Citomegalovirus (CMV) Linfomas Fenobarbital Enfermedad de Kikuchi
Toxoplasmosis Metastasis Carbamazepina Enfermedad de Castleman
Tuberculosis Histiocitosis: Isoniazida

Micobacterias atipicas * De células de Langerhans Aspirina

Enfermedad por arafiazo de gato ¢ Enfermedad de Rosai-Dorfman Barbituricos

Virus de la Inmunodeficiencia Humana Penicilina

(VIH) Alopurinol

Brucelosis Fenilbutazona

Leishmaniasis
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sospechar otras patologfas. En una segunda analitica, se
obtuvo resultado de serologia negativo para VEB (IgG e
IgM), CMV, Leishmania, Toxoplasma, Bartonella y Bruce-
lla. Con estos resultados, descartamos sindrome mono-
nucledsico e infeccion por los principales patégenos cau-
santes de adenopatias crénicas.

La infeccion por micobacterias es, en ocasiones dificil de
diagnosticar; es importante diferenciar entre infeccio-
nes por Mycobacterium tuberculosis e infeccion por mi-
cobacterias atipicas. Las diferencias entre ambos tipos
de infecciones se resumen en la Tabla 2. En nuestra pa-
ciente se realizé prueba de la tuberculina (0 mm) y
Quantiferon® con resultado negativo. Con estos datos,
es muy improbable una infeccién tuberculosa, no obs-
tante, la infeccién por micobacterias atipicas es posible,
y la Unica forma de descartarla es mediante una biopsia
ganglionar.

La patologia hematoldgica (leucemias y linfomas) suele
asociar con frecuencia otros sintomas, fundamentalmen-
te sintomas constitucionales, y alteraciones en el hemo-
grama y frotis de sangre periférica. Ademas, se hubiera
evidenciado progresion de la enfermedad a lo largo del
tiempo. Dentro de esta patologia, lo mas frecuente es una
enfermedad leucémica, ya que es la neoplasia mas fre-
cuente en nifios y los linfomas no suelen aparecer antes
delos 4 afios de edad. No obstante, Ia biopsia de la adeno-
patia seria lo Unico que nos confirmaria el diagnéstico.

La histiocitosis recoge un grupo heterogéneo de enfer-
medades de causa desconocida que se caracterizan por

Tabla 2. Diagnéstico diferencial infeccion por micobacterias.

la proliferacion de células del sistema mononuclear fa-
gocitico (monocitos, macréfagos, células dendriticas) en
diferentes organos y sistemas. Los principales tipos de
histiocitosis que son compatibles con el cuadro clinico
de la paciente se resumen en la Tabla 3. La Unica forma
de confirmar el diagnostico es mediante estudio histolo-
gico de la adenopatia.

Las adenopatias secundarias a tratamiento cronico con
determinados farmacos se descartaron de inmediato, ya
que nuestra paciente no estaba recibiendo ni habia reci-
bido previamente ninguno de estos farmacos.

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de
causa desconocida, poco frecuente en nifios pequefios, y
que puede presentarse con afectacion de multiples or-
ganos y tejidos, entre ellos los ganglios linfaticos (sarcoi-
dosis ganglionar). La forma frecuente de presentacion en
ninos <4 anos es con la triada clasica de rash cutaneo,
uveitis y artritis. Aunque este diagnostico es poco proba-
ble en nuestra paciente, la Unica forma de hacerlo es
mediante estudio histolégico de la biopsia ganglionar.
Por ultimo, las enfermedades de Castleman y de Kikuchi-
Fujimoto son patologias de causa desconocida donde
predomina la proliferacion linfoide. Pueden presentarse
en forma de adenopatia aislada o asociada a sintomas
constitucionales. El diagndstico definitivo se establecera
mediante estudio histoldgico.

Por tanto, dentro del diagnostico diferencial realizado,
nos quedamos con las siguientes posibilidades diagnos-
ticas: infeccion por micobacterias atipicas, neoplasias

Adenitis tuberculosa (escréfula) Adenitis por micobacterias no tuberculosas
Etiologia Mycobacterium tuberculosis Mycobacterium avium complex
Edad > 5afos <5afios
Epidemiologia Forma mas frecuente de TBC extrapulmonar en nifios Via aérea (no contacto con enfermo tuberculoso)
Via aérea (contacto tuberculoso) Via digestiva (agua del grifo)
Zona endémica Inoculacion directa
Clinica Adenopatia subaguda Adenopatia subaguda
Color violdceo de la piel suprayacente Color violaceo de la piel suprayacente
Tendencia a la fistulizacion Tendencia a la fistulizacion
Fiebre, sintomas respiratorios o constitucionales Generalmente sin otros sintomas acompanantes
Localizacion Cervical posterior, axilar, supraclavicular. Cervical anterior, submaxilar, preauricular.
Suele ser bilateral. Suele ser unilateral.
Diagnostico Prueba de la tuberculina (Mantoux) Mantoux (positivo = 50%)
Inmunodiagnostico (IGRA): Quantiferon Quantiferon (normalmente negativo)
Puncion con aguja fina (PAAF) PAAF o biopsia excisional
Cultivo o PCR en muestra histoldgica Cultivo o PCR en muestra histoldgica

153

Form Act Pediatr Aten Prim. 2020;13(4):151-8

©AEPap 2020 - Copia para uso personal, se prohibe la reproduccién y/o transmisién de este documento por cualquier medio o formato + www.fapap.es « ISSN | 2171-6811



N. Cardelo Autero, et al. mm Adenopatia cervical persistente: enfermedad de Rosai-Dorfman

Tabla 3. Diagndstico diferencial histiocitosis®.

Histiocitosis de células de Langerhans Histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva (enfermedad
de Rosai Dorfman)
Etiologfa No totalmente conocida Desconocida actualmente
Neoplasia frente a proceso inflamatorio reactivo Relacionado con:
Proliferacion clonal de células dendriticas * Enfermedades autoinmunes
* Enfermedades infecciosas (VEB y HVV-6)
¢ Neoplasias hematologicas
Epidemiologia Enfermedad rara Nifios y adultos jévenes
Forma mas frecuente de histiocitosis Varones
Nifios 1-4 afios
Clinica Afectacion localizada o sistémica de cualquier érgano o tejido | Adenopatias (90%):
Localizada (>50%): * Cervicales
* Afectacion 6sea (craneo): granuloma eosindfilo * Bilaterales
* Lesiones piel y mucosas ¢ Gran tamario
* Adenopatias (<10% aisladas) * No dolorosas
Sintomas constitucionales (fiebre, sudoracidn nocturna,
pérdida peso)
Afectacion extranodal (43%)
Diagnéstico Histologico Histologico

hematoldgicas (leucemias/linfomas), histiocitosis, sar-
coidosis, enfermedad de Castleman y enfermedad de
Kikuchi-Fujimoto. La Unica manera de llegar a un diag-
nostico correcto es mediante la realizacion de una biop-
siade la adenopatia, con posterior estudio histolégico de
la misma.

Finalmente se decidio la realizacion de una biopsia ganglio-
nar en nuestra paciente. El estudio infeccioso de la muestra
(microbiologia molecular para VEB, CMV, Toxoplasma y Barto-
nella; estudio de micobacterias; Gramy cultivo) fue negativo. E
estudio histolégico mostré una imagen (Figura 1) compatible

con histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva, también
conocida como enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD).

Tras establecer el diagnostico, se realizé estudio de exten-
sion mediante resonancia magnética (RM), donde se evidencié
una afectacion nodal exclusiva ,sin compromiso de 6rganos vi-
tales, calificdndose de ERD leve y no iniciando, por tanto, nin-
gun tratamiento salvo la observacion y seguimiento en consul-
ta de Oncologia Pediatrica. La adenopatia cervical inicial por la
que consultd nuestra paciente fue completamente resecada en
la cirugia para la toma de biopsia.

Figura 1. Imagen histoldgica de enfermedad Rosai Dorfman.
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HISTIOCITOSIS SINUSAL CON LINFADENOPATIA
MASIVA O ENFERMEDAD DE ROSAI DORFMAN
(ERD)

Etiologia y epidemiologia

Se trata de una patologia histiocitica proliferativa rara, con
una incidencia aproximada de 1 caso por cada 200 000 nifos,
definida por hallazgos histolégicos, que afecta principalmente
a los ganglios linfaticos, sobre todo los cervicales, y en un alto
porcentaje tiene afectacion extraganglionar.

Aunque la etiologia no esta del todo definida hoy en dia, se
sabe que la migracion de monocitos mediada por citoquinas
(IL-6) tras un determinado estimulo se ha relacionado con esta
activacion y proliferacion de los histiocitos a nivel de los gan-
glios linfaticos. Los estimulos pueden ser muy variados, pero se
han descrito principalmente enfermedades autoinmunes, he-
matoldgicasy, lo mas frecuente, infecciosas (los patogenos que
mas se han asociado a esta enfermedad son el VEB, el herpesvi-
rus 6y el parvovirus B19).

Aunque puede ocurrir a cualquier edad, afecta con mayor
frecuencia a nifios o adultos jovenes, con predileccion por el
sexo masculino (3:1) y también se ha asociado a una mayor
incidencia en raza negra*.

Clinica

Sus manifestaciones clinicas iniciales incluyen la afectacion
nodal (en un 90% de los casos) junto con manifestaciones ex-
tranodales por extension a cualquier region corporal en un 43%
de los casos. También es posible la afectacion extranodal sin

Tabla 4. Presentacion clinica formas extranodales.

afectacion ganglionar, aunque en este caso se prefiere usar el
término de ERD en lugar de histiocitosis sinusal con linfadeno-
patia masiva.

e Afectacion nodal: suele presentarse como una linfade-
nopatia cervical masiva, bilateral y dolorosa, aunque
pueden aparecer adenopatias en otras localizaciones (de
mayor a menor frecuencia: inguinal, axilar, mediastini-
co/hiliar, retroperitoneales). Asimismo, puede asociar
sintomas inespecificos como fiebre, malestar general,
sudores nocturnos y pérdida de peso, aunque no apare-
cen en todos los casos®.

e Afectacion extranodal: puede haber afectacion practica-
mente a cualquier nivel, destacando principalmente piel
(17%), tracto respiratorio superior (16%), ojos y tejido
retroorbitario (11%), tejido 6seo (11%), sistema nervioso
central (7%), glandulas salivales (7%), pulmén (3%), apa-
rato genitourinario (3%), aparato digestivo (<1%), cora-
z6n (<1%) y tiroides (<1%). Esta afectacion extranodal
puede ocurrir antes, durante o después de la afectacion
ganglionar. En la Tabla 4 se resume la presentacion clini-
ca tipica de la afectacion extranodal®.

En la forma extranodal, la afectacion cutanea es la mas fre-
cuente, como ya se ha comentado. Suele presentarse como lesio-
nes inespecificas que incluyen papulas, nédulos, maculas, placas,
pustulas, lesiones acneiformes y psoriasiformes; de coloracion
marronacea. Habitualmente suelen ser asintomaticas, aunque se
han descrito algunas dolorosas o pruriginosas. La localizacion
puede ser muy variada, aunque es mas frecuente encontrarlas a
nivel de la region cefalica, tronco proximal y extremidades.

Localizacion Presentacion clinica

Piel Lesiones polimorfas: papulas, nédulos, maculas, placas, pustulas, lesiones acneiformes y psoriasiformes

Otorrinolaringoloia
laringea

Sinusitis, engrosamiento mucoso, polipos obstructivos, masas en senos paranasales no infiltrantes, obstruccion

0Ojos Masas palpebrales o retroorbitarias, uveitis, papiledema, afectacion del saco lagrimal. Exoftalmo, ptosis, hiperemia
conjuntival, diplopia, ojo seco. Riesgo de enucleacion

Tejido 6seo

Dolor 6seo. Lesiones osteoliticas o mixtas. Bordes irregulares o escleréticos

Sistema nervioso central
asociada

Masa dural o epidural, Unica o mdltiple, intracraneal o intraespinal. Pardlisis de pares craneales. Afectacién dsea

Glandulas salivales

Parotidomegalia bilateral, masa submandibular

Via respiratoria

Infiltracion traqueal o bronquial. Fibrosis pulmonar

Aparato genitourinario
renales, perirrenales o ureterales

Masas testiculares, escrotales o epididimarias. Edema pubiano o peneano intermitente. Masas obstructivas

Aparato digestivo Hiperplasia mucosa, masas

Corazon

Infiltracion valvular o subendocardica
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Existe una variante de la enfermedad, denominada ERD cu-
tanea pura, con una incidencia del 3% dentro de la afectacion
cutanea, caracterizada por una afectacion cutanea exclusiva, sin
adenopatias ni manifestaciones sistémicas asociadas. Predomi-
naen el sexo femenino, y es mas frecuente en pacientes adultos.
Aunque puede manifestarse de distintas formas, habitualmen-
te aparece como papulas o nédulos firmes e indurados®.

Diagnostico

Su diagnostico es anatomopatoldgico con existencia de ex-
pansion del seno ganglionar y un infiltrado polimorfo con pre-
sencia de histiocitos positivos por inmunohistoquimica a Ia
proteina S-100 y presencia casi constante del fendmeno de
emperipolesis (linfofagocitosis); las atipias nucleares son esca-
sas. En la afectacion extranodal el patrén histologico es similar,
pero hay mayor fibrosis y menor nimero de histiocitos diag-
nosticos, asi como menor frecuencia de emperipolesis’.

En cuanto a las pruebas de laboratorio los hallazgos son to-
talmente inespecificos, aunque es frecuente encontrar altera-
ciones como leucocitosis, anemia normocitica normocromica,
hipergammaglobulinemia, aumento de ferritina y aumento de
VSG. Con menos frecuencia, también podemos encontrarnos
factor reumatoide positivo, anticuerpos antinucleares positivos
o inversion del cociente CD4/CD88.

Las pruebas de imagen pueden ser Utiles en el diagnostico
diferencial, pero no son patognomonicas. En las imagenes de
RM de pacientes afectos, las lesiones son isointensasen T1y T2
e hiperintensas con gadolinio, mientras que las imagenes de
tomografia computarizada son hiperdensas. La ecografia tam-
bién puede ser util, especialmente en |a afectacion del cuello,
para ver las caracteristicas de las adenopatias, asi como su se-
guimiento®®.

Estudio de extension

Tras el diagnostico de la enfermedad se recomienda la reali-
zacion de un estudio de extension, ante la posibilidad de afec-
tacion de multiples 6rganos, en ocasiones sin sintomas asocia-
dos. Existen discrepancias con respecto a cudl es la prueba de
imagen indicada para realizar este estudio de extension. Por un
lado, la RM tiene las ventajas de ser una prueba especifica y no
radiar a los pacientes, pero solo nos aporta una imagen anato-
mica, es poco sensible y no sirve para monitorizar la respuesta
terapéutica. En cambio, la tomografia por emisién de positro-
nes-tomografia computarizada (PET-TC) nos aporta una ima-
gen anatomica y funcional al mismo tiempo, es mas sensible y
nos monitoriza la respuesta terapéutica, pero es menos especi-
ficaque laRMyradia al paciente. En los Ultimos afos ha habido

una tendencia mayor a la utilizacion de la PET-TC. No obstante,
ambas técnicas son validas para el estudio de extension y la
eleccion de una u otra debera hacerse de manera individualiza-
da dependiendo de varios factores como la experiencia del mé-
dico, Ias posibilidades del hospital y del propio paciente®*.

Tratamiento

Hoy en dia no existe consenso sobre el tratamiento de esta
enfermedad. Mas de la mitad de los pacientes afectos de ERD
tienen un curso benigno no siendo necesario iniciar tratamiento.

Las indicaciones para iniciar tratamiento serian la existencia
de afectacion extranodal con compromiso de 6rganos vitales o
la afectacion nodal con complicaciones asociadas.

Los tratamientos disponibles son muy diversos e incluyen Ia
observacién y seguimiento del paciente (wait and watch), cor-
ticoterapia, cirugfa, radioterapia y quimioterapia.

En los casos de ERD leve, con la observacion y seguimiento
(wait and watch) del paciente seria suficiente. En el caso de aso-
ciar sintomas sistémicos o adenopatias masivas subitas podria
ensayarse con corticoterapia a dosis bajas. En casos mas graves
con compromiso de érganos vitales o limitacion importante se
pueden hacer distintas estrategias en funcién del paciente,
pero generalmente se recomienda realizar cirugfa, si hay una
lesion grande susceptible de la misma, asociada a tratamiento
con corticoides a dosis altas o, en casos extraordinarios, radio-
terapia (en Pediatria no suele recurrirse a la misma por la alta
incidencia de efectos adversos a medio y largo plazo). Por Ulti-
mo, en casos recidivantes o refractarios a otros tratamientos
puede optarse por tratamiento quimioterapico’*°.

En la Figura 2 se refleja el algoritmo terapéutico a seguir en
caso de ERD.

Pronéstico

Se trata de una enfermedad con un curso clinico impredeci-
ble, aunque normalmente es autolimitada y tiene buen pro-
noéstico. La mortalidad global oscila entre un 5-11% segun las
series.

Se recomienda un seguimiento estrecho durante los prime-
ros 2 afios tras el diagnostico. En el caso de pacientes con afec-
tacion extranodal que precise tratamiento quimioterapico, la
prueba de eleccion para valorar la respuesta terapéutica al mis-
mo sera el PET-18 FDG. Si el paciente esta asintomatico y se
decide noiniciar ningun tratamiento, con un seguimiento clini-
co en consulta sera suficiente. No obstante, el seguimiento de-
bera ser individualizado en funcion de la situacion clinica de
cada paciente**.
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Diagnostico
histologico de ERD

Enfermedad
limitada/localizada

Enfermedad
extendida/sistémica

( 0 ( N ( M ( N
Asintomética Sintomatica Asintomética Sintomatico
= J & J = v & J
( ) ( ) ( ) ( N
Wait and watch frente I Wait and watch frente
[ Reseccion quirtrgica completa [, -
a reseccion quirdrgica de 13 lesion areseccion quirirgica Corticoides o QT
completa de la lesion® parcial®
= J & J = v & J
[
( M ( )
S‘. > qu,ed.a Si persisten sintomas
asintomatica
- J - J
( M ( )
. Plantear tratamiento con
Wait and watch corticoides frente a RT
. ) . v

°En pacientes seleccionados con alto riesgo de progresion hacia afectacién de drganos vitales.
*Reseccion parcial/completa de una determinada masa ubicada en una region anatémica con alto riesgo de lesion de érganos vitales debido a la progresién de la enfermedad.

Figura 2. Algoritmo terapéutico de enfermedad Rosai Dorfman.

Manejo desde Atencion Primaria

Es importante realizar un correcto diagnostico diferencial
desde el centro de salud. Ante la persistencia de una adenopa-
tia, a pesar de que no exista ninguna otra clinica acompanante,
se debe realizar una anamnesis y exploracion fisica exhaustiva,
acompanadas de un estudio diagndstico basico consistente en
analitica sanguinea completa con hemograma, frotis de sangre
periférica, bioquimica con funcion renal y hepatica, marcadores
inflamatorios e infecciosos y serologia basica; prueba de la tu-
berculina; y ecografia de la lesion, lo cual nos permitira enfocar
mucho el diagndsticoy descartar las principales etiologias. Si, a
pesar de ello, no encontramos una causa justificada, debera
derivarse a la consulta de Cirugia o Infectologia Pediatrica del

hospital de referencia para realizacion de biopsia, lo que nos
permitira diagnosticar al paciente casi en todos los casos.
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