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RESUMEN
OBSTRUCCION URETERAL SECUNDARIA A ENFERMEDAD DE ROSAI-DORFMAN
La obstruccién ureteral puede ser secundaria a multiples causas. Presentamos un caso poco
comun dentro de la préactica uroldgica habitual, consistente en una forma de Histiocitosis denominada
Enfermedad de Rosai-Dorfman, como origen de obstruccién ureteral extrinseca. En la presente comu-
nicacidon describimos la forma de presentacién, la metodologia diagnéstica utilizada y el tratamiento
propuesto.

Palabras clave: Uréter. Estenosis ureteral. Histiocitosis. Enfermedad Rosai-Dorfman. Corticoides.

ABSTRACT
URETERAL OBSTRUCTION SECONDARY TO ROSAI-DORFMAN DISEASE
Ureteral obstruction can be secondary to a lot of reason. We present a uncommon case report of
ureteral obstruction to Rosai-Dorfman disease. The form of clinic presentation is described, the diag-
nostic methods used and the therapeutic management.
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Dentro de la patologia urolégica habitual nos CASO CLINICO
encontramos con multiples causas de enfer- Se trata de un varén de 38 afios ingresado a
medades que provocan disminucion del calibre cargo del Servicio de Urologia por clinica compa-
ureteral. Los urologos las solemos clasificar en tible con colico nefritico izquierdo complicado con
intrinsecas, cuando estan localizadas en la luz ITU. Los antecedentes del paciente son: hipo-
ureteral y extrinsecas cuando el origen esta en la plasia pulmonar congénita, dextrocardia, diag-
periferia de éste. nosticado VIH positivo hacia unos meses y en tra-

Por otro lado, tenemos la Enfermedad de Rosai- tamiento con antiretrovirales, no presentando en
Dorfman (ERD), que es una entidad rara, de ese momento carga viral. Tratado con isoniacida
caracteristicas proliferativas, perteneciente al por un Mantoux positivo. También tenia antece-
grupo de la Histiocitosis sinusales con linfadeno- dentes de un célico nefritico izquierdo hacia unos
patias masivas (SLHM) y que suele manifestarse meses.
por linfadenopatias masivas, de gran tamafo y de En el primer estudio de urgencias GUnicamente
localizacién preferente a nivel cervical. Se trata de destaca una pufiopercusion renal izquierda posi-
una enfermedad diferenciada en 1969 y 1972 por tiva, leucocituria, nitritos positivo y formula san-
Rosai y Dorfman?, de causa desconocida, conse- guinea con desviacion izquierda. En la ecografia
cuencia de una alteraciéon del sistema inmuni- se observa ectasia pielocalicial izquierda sin ima-
tario®. No se conoce la patogenia ni tiene un tra- genes sugestivas de litiasis en la radiografia sim-
tamiento especifico. ple de aparato urinario.

Presentamos un caso de obstruccion ureteral La urografia intravenosa (Fig. 1) muestra ure-
extrinseca debida a esta enfermedad. teropielocaliectasia izquierda hasta zona de este-
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FIGURA 1. UIV: ureteropileocaliectasia izquierda por doble
estenosis de uréter.

nosis doble a nivel de unién uréter medio con
uréter terminal.

Pensamos en distintas alternativas como
origen de las mismas, desde litiasis radiotranspa-
rente, lesién estendtica de origen tuberculoso,
fungus ball, tumor transicional de uréter (la cito-
logia urinaria era negativa), lesion retroperitoneal
compresiva, linfomas. Considerando poco clara la
imagen urografica, optamos por una ureteros-
copia exploradora, observandose una zona de
estenosis que permitié el paso del ureteroscopio
con dificultad y una segunda estenosis imposible
de franquear. Se coloc6 catéter doble “J” como
derivaciéon urinaria momentéanea.

El TAC (Fig. 2) mostré masa retroperitoneal
caracteristica de las fibrosis situada sobre el
musculo psoas alrededor de la encrucijada del
uréter con los vasos iliacos.

Ante la imposibilidad de obtener muestra
percutdnea con PAAF nos inclinamos por la rea-
lizacion de laparotomia exploradora y uretero-
lisis. Durante la misma el sigma se encontraba
fuertemente adherido a la masa, dificultando su
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FIGURA 2. TAC abdominal:

masa retroperitoneal sobre
musculo psoas que engloba uréter iliaco y grandes vasos.

movilizacién, siendo ésta una lesion dura, pétrea,
no movil que englobaba al uréter y vasos iliacos y
resultando imposible la liberacién de la via uri-
naria a este nivel. Se obtiene muestra para
estudio patolégico, se procede a recambio de
catéter doble “J"y se cierra la herida quirdrgica.
El informe anatomopatoldgico (Fig. 3) describe
tejido fibroadiposo con células histiociticas y lin-
foplamocitarias. Areas de fibrosis densa y otras
mas laxas donde los histiocitos se distribuyen al
azar, siendo éstos de nucleo grande, redondo,
vesicular, frecuente nucleolo y con atipia oca-
sional. El citoplasma es claro, amplio o granular,
presentando emperipolesis (Linfofagocitosis). La
inmunohistoquimica revela que los histiocitos
son positivos para S-100 y para CD-68 y nega-
tivos para keratina MNF-116, para PAS, Gram y

FIGURA 3. Preparacion patoldgica: Tincion de Hematoxilina-
Eosina. Histiocitos benignos con linfofagocitosis.
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Ziehl. Los acumulos linfoides presentan una
poblacion mixta de linfocitos CD-3 y CD-20 posi-
tivos, siendo negativo el bcl-2 en el centro foli-
cular. Todo ello planteaba diagnéstico diferencial
con proliferaciones neoplasicas o no, como son la
fibrosis retroperitoneal, pseudotumor inflama-
torio o xantogranuloma retroperitoneal, asi como
otras de naturaleza infecciosa como por micobac-
terias y malacoplakia, entre otras. La emperipo-
lesis asociada a la positividad para la S-100 en
los histiocitos son datos comunes en la Enfer-
medad de Rosai-Dorfman.

Tras revision de la literatura se inicia un tra-
tamiento médico con prednisona 30 a dosis de
0,5 mg/kg de peso durante un mes, con reduc-
ciones de la dosis transcurrido este tiempo.

Tras cuatro meses de tratamiento el paciente
sigue con sus retrovirales, permaneciendo asin-
tomatico y presentando en la urografia de control
una desaparicion de la ureteropielocaliectasia
izquierda (Fig. 4).

DISCUSION

La obstruccion del uréter es una patologia fre-
cuente ante la que se enfrenta el urélogo en su
actividad diaria. Es mucho mas frecuente que
ésta sea de origen interno que externo. Cuando la
estenosis es por compresion extrinseca el diag-
nostico es algo mas dificil y suele necesitar de
gran arsenal de pruebas diagnésticas.

o T

PR S <

FIGURA 4. UIV a los 4 meses: Desaparicion de la ectasia
tras tratamiento con corticoides.
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La mayor parte de los casos la obstruccion
extrinseca ureteral es unilateral y cronica por lo
que el manejo puede que no requiera una actua-
cién urgente.

La Enfermedad de Rosai-Dorfman (histioci-
tosis sinusal con linfadenopatias masivas) es
considerada por consenso como una histiocitosis
idiopétical2. Algunos autores hipotetizan que se
trate de un desorden inmunolégico asociado a un
antecedente infeccioso. Mas frecuente en nifios y
en jovenes, pero los casos de afectaciéon exclusiva
extraganglionar son mas frecuentes en adultoss.

Las manifestaciones clinicas son la presencia
de adenopatias cervicales bilaterales (90%),
grandes, indoloras o en cualquier otra localiza-
cion ganglionar!-3. Es posible la afectacion Gnica-
mente extranodal, aunque menos frecuente, por
lo que su denominacién mas correcta no seria
SLMM sino ERD3.

La afectacion extraganglionar mas frecuente es
la piel, tracto respiratorio superior, glandulas sali-
varesl34, También se han publicado casos con
afectacion retroorbitaria®® provocando incluso ce-
guera.

Se describen 5 patrones evolutivos®:

1. Remision completa y espontanea (50%),

2. Curso cronico con exacerbaciones y remi-

siones,
. Enfermedad persistente y estable,
. Enfermedad progresiva y
5. Diseminacién nodal y extranodal con evolu-
cion fatal (7%).

Evidentemente el diagnéstico de la lesion se
establece tras el estudio anatomopatoldgico, defi-
nido por la presencia de histiocitos positivos, por
inmunohistoquimia, a la proteina S-100 y pre-
sencia casi constante de un fenémeno denomi-
nado emperipolesis (linfofagocitosis)!-%7. En la
afectacién extranodal el patron histoldgico es
semejante pero con mayor fibrosis y menor can-
tidad de histiocitos®$, y presencia mas frecuente
de emperipolesis®.

El diagndstico diferencial anatomopatolégico en
la afectacion extranodal se realiza con enfermedad
de Hodgkin, linfoma no Hodgkin, carcinoma metas-
tasico y melanoma maligno metastasicol:3-6,

La Enfermedad de Rosai-Dorfman no tiene
tratamiento etiol6gico, recurriéndose a la cirugia
como tratamiento sintomatico en casos necesa-
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rios46. Se ha probado con radioterapia y qui-
mioterapia sin observarse efectividad362. Tam-
bién se ha utilizado el metotrexate y la 6-mer-
camptopurina8, asi como corticoides?.

Nuestro caso representa una Enfermedad de
Rosai-Dorfman con afectacion extranodal en el
entorno de un paciente VIH positivo, de localiza-
cién retroperitoneal, que causaba una obstruc-
cion extrinseca ureteral con la consecuente dila-
tacion de la via excretora y que tras tratamiento
con corticoides se objetivd una normalizaciéon de
la ureteropielocaliectasia.
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