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Histiocitosis sinusal con linfadenitis masiva (Enfermedad de Rosai-Dorfman). Presentacion de 1
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Resumen

Paciente femenina de 54 afios de edad, de la raza blanca, que hace 4 afios comenz6 a presentar tumoraciones de diferentes tamafios a nivel toraxico tanto anterior
como posterior, de contornos irregulares, poco movibles con cambios de coloraci 6n de la piel hacia el rojo violaceo. Se realiza exceresis de una lesién a nivel del hombro
derecho de 3 cm. de di &metro, subcutanea, blanquecina, con areas vascularizadas. El diagnostico histol 6gico resulto ser una Enfermedad de Rosai-Dorfman. Por lo
infrecuente de la enfermedad se decide hacer la presentacién de un caso.

Introduccion

La enfermedad de Rosai-Dorfman (SHML) es una enfermedad histiocitica proliferativa rara, definida por los hallazgos histol 6gicos y cuya manifestacién clinica mas
frecuente son linfadenopat ias masivas y de gran tamafio, sobre todo cervicales, acompafiadas de afectacién extraganglionar (en casi la mitad de los casos) de cualquier
6rgano corporal, asociado a fiebre, leucocitosis y eritrosedimentacion acelerada . (1-4)*

Entre las localizaciones mas frecuentes estan las o6rbitas y globos oculares, adem as de la piel, tracto respiratorio superior SNC.

Fue descrita como entidad diferenciada en 1969 y 1972 por Rosai y Dorfman (1 - 2)* y se han comunicado

cerca de 400 casos en todo el mundo.

Su causa es desconocida, aunque se cree que podr ia tratarse de una alteracion del sistema inmunol 6gico. Tampoco su patogenia es clara ni existe un tratamiento de
eleccién. Se han postulado varias hip 6tesis, tales como la intervencién del virus de Epstein - Barr y la asociaci6n con brucelosis, melanoma, leucemias y c ancer tiroideo.
)~

Suele tener evoluci 6n favorable con resolucién espontanea en algunos casos.. En este trabajo revisamos la literatura existente y presentamos un caso.

Presentacion de caso

Paciente femenina de 54 afios de edad, de la raza blanca, que hace 4 afios comenz6 a presentar tumoraciones de diferentes tamafios a nivel toraxico tanto anterior
como posterior, de contornos irregulares, poco movibles con cambios de coloraci 6n de la piel hacia el rojo violaceo. Se realiza exceresis de una lesi6n a nivel del hombro
derecho de 3 cm. de di &metro, subcutanea, blanquecina, con areas vascularizadas. El diagnostico histol 6gico resulto ser una Enfermedad de Rosai-Dorfman. Por lo
infrecuente de la enfermedad se decide hacer la presentacién de un caso.

Discusion 1

eLa HSLM o Enfermedad de Rosai -Dorfman es una entidad especifica establecida desde 1969y 1972( 1-2)* con una distribuciéon promedio por edad de 20,6 afos aunque
la afeccién puede encontrarse en cualquier grupo etario con una ligera prevalencia en la primera y segunda d écada de la vida, coincidiendo con la edad recogida en
nuestro paciente.

~Los aspectos histol 6gicos y los marcadores inmunohistoqu imicos realizados en nuestro caso coinciden con lo descrito en la literatura( 3,5,6,7) con la positividad
marcada del S 100 con su patr 6n caracteristico. En los trabajos clasicos donde se describen la enfermedad se expone que para un diagn 6stico definitivo de enfermedad
de Rosai-Dorfman requiere de la existencia histol 6gica de un nimero distintivo de histiocitos y una linfofagocitosis (emperipolesis) facilmente detectable lo cual fu é
demostrado en nuestro caso(1,2,3,7)

Discusién 2

* La histogénesis de estas lesiones aun continua siendo controversial, ha sido relacionada con determinadas infecciones fundamentalmente de tipo viral, o una
manifestaci 6n de un defecto inmunolégico (1-2)* en estudios mas recientes se describe como una alteracion proliferativa histiocitica la cual corrientemente se clasifica
como una histiocitosis ideop atica ( 3-6)*.

* La evolucién y pronéstico de estos pacientes es fluctuante que se extiende desde la resoluci 6n expontanea de la lesién, duracién de afios o décadas, incluso pueden
llegar al fallecimiento como resultado de la diseminaci 6n extensa a 6rganos vitales o secundarios a trastornos inmunologicos.

Dentro de los posibles diagn ésticos diferenciales tenemos:

-El melanoma metastasico
-Carcinomas metastasicos
-Histiocitosis de células de Langerhans
-Enfermedad de Hodgkin

-Algunas enfermedades infecciosas
-Hiperplasia sinusal

Se ha demostrado en la pr actica medica que la hiperplasia sinusal es el diagnoéstico diferencial de mas dificultad ; aunque en esta entidad es m as frecuente la
eritrofagocitosis y el patr 6n de positividad para la proteina S 100 es diferente
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IMAGEN MICROSCOPICA DEL ROSAI-DORFMAN, DONDE SE
OBSERVAN HISTIOCITOS EEPUMOS0S E INFLAMACION MIXTA
CON EQSINOFILOS Y FLASMOC ITOS. HE X 20

Figura 1 - IMAGEN MICROSCOPICA DEL ROSAI-DORFMAN, DONDE SE OBSERVAN HISTIOCITOS ESPUMOSOS E INFLAMACION MIXTA CON EOSINOFILOS Y
PLASMOC ITOS. H/E X 20

IMAGEN MICROSCOPICA DEL ROSAI-DORFMAN, DONDE SE
OBSERVAN HISTIOCITOS ESPUMCSO0S E LINFOFAGOCITOSIS
(EMPERIPOLESIS). HE X 40

Figura 2 - IMAGEN MICROSCOPICA DEL ROSAI-DORFMAN, DONDE SE OBSERVAN HISTIOCITOS ESPUMOSOS E LINFOFAGOCITOSIS (EMPERIPOLESIS). H/E X
40
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IMAGEN MICROSCOPICA DEL ROSAI-DORFMAN, DONDE SE
OBSERVAN HISTIOCITOS ESPUMOSOS LOS CUALES SON
INMUNOQREACTIVOE FARA LA PROTEINA S-100 E INFLAMACION MIXTA

Figura 3 - IMAGEN MICROSCOPICA DEL ROSAI-DORFMAN, DONDE SE OBSERVAN HISTIOCITOS ESPUMOSOS E LINFOFAGOCITOSIS (EMPERIPOLESIS). H/E X
40
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