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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Rosai-Dorfman o histiocitosis sinusal con
linfadenopatia masiva es considerada una enfermedad histiocitica proliferativa
benigna rara debido a alteraciones del sistema inmunitario.

Objetivo: Describir las caracteristicas especificas de la enfermedad de Rosai-
Dorfman con manifestacion bucal, su diagnostico y tratamiento.

Presentacion del caso: Se presenta una paciente de 4 anos de edad con lesion
palatina diagnosticada por la enfermedad de Rosai-Dorfman, a la que. se le realizo

tratamiento quirdrgico y oncoespecifico de la lesion.

() er-rc | Esta obra estéa bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES



https://orcid.org/0000-0001-6813-3449
https://orcid.org/0000-0002-9466-7601
https://orcid.org/0000-0002-9231-7747
https://orcid.org/0000-0002-4912-7139
mailto:merciflores@infomed.sld.cu

7 EEIMEMDDH Revista Cubana de Cirugia. 2024;63:e702

Conclusiones: La enfermedad de Rosai-Dorfman es una enfermedad infrecuente
cuya causa y tratamiento no se conocen con exactitud, que debuta por lo general
con linfadenopatia cervicales masivas y puede tener diseminacion extraganglionar
con manifestacion bucal, como en el caso presentado y nunca antes visto, el que
recibié tratamiento quirdrgico y oncoespecifico y que hasta la actualidad se
mantiene con favorable evolucion.

Palabras clave: Enfermedad de Rosai-Dorfman extraganglionar; histiocitosis

sinusal; linfadenopatia; emperipolesis.

ABSTRACT

Introduction: Rosai-Dorfman disease or sinus histiocytosis with massive
lymphadenopathy is considered a rare benign proliferative histiocytic disease due to
alterations of the immunity system.

Objective: To describe the specific characteristics of Rosai-Dorfman disease with
oral manifestation, its diagnosis and treatment.

Case presentation: A 4-year-old patient with palatal lesion is presented, diagnosed
with Rosai-Dorfman disease. The patient underwent surgical and oncoespecific
treatment of the lesion.

Conclusions: Rosai-Dorfman disease is an infrequent disease whose cause and
treatment are not known with accuracy. It usually debuts with massive cervical
lymphadenopathy and can have extranodal dissemination with oral manifestation,
as in the case presented, never seen before, which received surgical and
oncoespecific treatment and which, until now, remains with favorable evolution.
Keywords: extranodal Rosai-Dorfman disease; sinus histiocytosis;

lymphadenopathy; emperipolesis.
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Introduccion

La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es una enfermedad histiocitica,
proliferativa rara de causa desconocida y que se cree podria tratarse de una
alteracion del sistema inmunolégico.

Esta enfermedad descrita por primera vez por Destombes en 1965 y por Azoury y
Reed en 1966 es posteriormente reconocida como una entidad clinica-patoldgica
distinta por Rosai y Dorfman en 1969 (forma sistémica) y en 1978 por Thawerani
(forma cutanea).(234

En la actualidad de esta enfermedad han sido comunicados cerca de 400 casos en
todo el mundo y esta clasificada por la Sociedad Internacional del Histiocito( en
el grupo de histiocitosis tipo Il (histiocitosis de fagocitos mononucleares
distintos a células de Langerhans).

Clasicamente la (ERD) tiene dos formas de presentacion

- sistémica o nodal (60 %), también denominada histiocitosis sinusal con
linfadenopatia masiva (HSLM) o enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD),®

- extra nodal (40 %), en los ojos, la cabeza y el cuello, el tracto respiratorio
superior, la piel, el tejido celular subcutaneo, el hueso, el musculo, el sistema
nervioso central, el tracto gastrointestinal, las glandulas salivales, el tracto
genitourinario, el rindn, el higado, los pulmones, el corazodn, el tiroides, la mama,

y el cuello uterino,®

Afecta a nifos y jovenes en la primera y segunda década de la vida. Su principal
organo blanco es la piel (11 %), forma cutanea que no se acompana del compromiso
de los ganglios linfaticos ni de otro 6rgano®4567 y |ocalizacion en la que se han

publicado aproximadamente 80 casos.
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Su diagndstico se establece por los hallazgos histopatoldgicos (proliferacion de los
histiocitos, varios de ellos cargados de nucleos linfoides sin desintegrarse, lo que
constituye la emperipolesis.(910111213)

Al hacer el diagnéstico diferencial en la afectacion ganglionar este debe realizarse
con la hiperplasia sinusal reactiva, con la histiocitosis crénica y cuando se presenta
el caso de la extranodal, este deber ser hecho con la histiocitosis de células de
Langerhans, la enfermedad de Hodking, el linfoma no Hodking, el carcinoma
metastasico y el melanoma maligno metastasico.

A nivel de la cabeza y el cuello extraganglionarmente, la ERD debe ser diferenciada
del rhinoscleroma (no hay emperipolesis ni patron sinusal y hay células de Mikulitz),
de la fibromatosis (hay mucha fibrosis y es proteina S-100 negativo), del
histiocitoma fibroso y la granulomatosis de Wegener (hay necrosis y es S-100
negativo).67.8910)

No existe un tratamiento de eleccidn, aunque suele tener evolucion favorable con
resolucion espontanea en algunos casos.(1213.1415)

Por lo que este estudio tuvo como objetivo describir las caracteristicas especificas
de la enfermedad de Rosai-Dorfman con manifestacion bucal, asi como su

diagndstico y tratamiento.

Caso clinico

Se presenta una paciente de cuatro anos de edad que acudid a consulta externa de
cirugia maxilofacial remitida de la atencion primaria por lesion bucal para estudio y
tratamiento. Durante la anamnesis la madre refirio que la semana anterior a la
consulta estuvo febril, cuadro clinico que remitié a las 72 h sin mas signos, ni

sintomas y se interpreto por la consulta de pediatria como un proceso viral.
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Antecedentes patoldgicos personales

-parto: eutdcico a término e institucional,

-asma bronquial.

Antecedentes patoldgicos familiares

- padres no consanguineos, vivos/sanos
- hermanas (2) vivas y sanas.

- no antecedentes de desdrdenes genéticos familiares.

Examen fisico positivo

- Bucal: aumento de volumen de 2 cm de diametro en hemipaladar duro

izquierdo, asintomatico de consistencia blanda, no fluctuante, ni isquémico,

con mucosa que lo recubre normocoloreada y normotérmica. (fig. 1)

Fig. 1- Aumento de volumen en hemipaladar izquierdo.
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, EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

Conducta inmediata

- indicacion de estudios de laboratorio de hematologia especial, cuyos
resultados mostraron linfocitosis y eritrosedimentacion elevada,

- biopsia por aspiracién con aguja fina (BAAF), cuyos resultados no resultaron
concluyente de diagndstico,

- tomografia axial computarizada (TAC) con cortes coronales y axiales de la
zona afectada, la que confirmé una lesidon tumoral sélida que ocupa la region

del maxilar, seno maxilar y fosa nasal izquierda (fig.2).

" Fig. 2 T.A.C

Fig.2- Lesion tumoral sélida que ocupa region maxilar, seno maxilar y fosa nasal izquierda.

Se realizé interconsulta en el instituto nacional de oncologia y radiobiologia (INOR)
con los servicios de cabeza y cuello y pediatria y se decidio el traslado de la

paciente para realizar otros estudios y tratamiento oncoespecifico.

Conducta mediata:
- biopsia excisional de la lesion (fig. 3),

- inmunohistoquimica, que demostroé positividad para proteina S-100.
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Fig.3- Lesion palatina. Estudio histopatolégico que muestra proliferacion de histiocitos,

cargados de nucleos linfoides sin desintegrarse concluyente de emperipolesis.

Diagndstico definitivo: enfermedad de Rosai-Dorfman.

Tratamiento oncoespecifico

- corticosteroides,

- quimioterapia (mercaptopurina, etopdxido, vimblastina).

Resultados

En su posoperatorio mediato la paciente no presenté complicaciones, y al afo de
recibir tratamiento oncoespecifico, la nifia estuvo libre de signos y sintomas de la
enfermedad, no obstante, continuo su seguimiento en consulta externa por

oncopediatria en el INOR.

Discusion
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La histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva, denominada también
enfermedad de Rosai-Dorfman es considerada un desorden proliferativo,
histiocitico, idiopatico y benigno cuya causa y tratamiento no se conocen con
exactitud.(1617.1819)

La enfermedad de Rosai-Dorfman tiene dos formas: la sistémica o nodal y la extra
nodal. Su manifestacion clinica mas frecuente es la afectacion ganglionar
generalizada, con ganglios de gran tamano sobre todo en la zona cervical, pero
puede afectar los ganglios de cualquier érgano. En el pasado se consideraba como
un proceso limitado a los ganglios linfaticos, pero en la actualidad se ha
documentado que afecta a muchos 6rganos y sistemas; como el caso
presentado que acudio a consulta por manifestacion clinica bucal.(1617)

Su diagnostico es anatomopatologico al estar los ganglios aumentados de tamano
infiltrados  por histiocitos grandes, que exhiben citofagocitosis o
emperipolesis.®91011.12) | o que coincidid con el estudio del caso que se presenta.

No existe tratamiento etioldgico de la enfermedad por lo que su tratamiento es
sintomatico e incluye la cirugia en casos necesarios (traqueostomia, craneotomia,
maxilectomia, etc.) Tratamiento quirdrgico en el cual la cirugia endoscépica es el
tratamiento optimo para la afectacion nasal.

Mientras que la radioterapia y quimioterapia han sido usadas pero su eficacia no ha
sido probada, a pesar de que hay autores2021.222324) que refieren mejoria con el
metotrexate y la 6-mercaptopurina y otros?®2") con el metotrexate, la 6-tioguanina 'y
los corticoides, como es en el caso que se presenta.

La radioterapia como unico tratamiento ha reportado respuesta en el 29 % de los
casos. Por lo que no existe un tratamiento de eleccidn, en el que la evolucidn suele
ser el alivio espontaneo y de existir diseminacion extraganglionar, la enfermedad es
progresiva y fatal,(252627.28) 5 diferencia del caso presentado que tuvo una evolucion
favorable.

Parkin y otros@® e Ibafiez y otros®® coinciden en reconocer que se conocen varios

patrones evolutivos

() er-rc | Esta obra estéa bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES




7 EEIMEBH Revista Cubana de Cirugia. 2024;63:e702

- remision completa y espontanea (50 %),

- curso crénico con exacerbaciones y remisiones,

- enfermedad persistente y estable,

- enfermedad progresiva y diseminaciéon nodal y extranodal con evolucion fatal
(7 %), ya sea por compresion o por alteraciones inmunoldgicas,

mal prondstico cuando existe extension al rinon, higado y tracto respiratorio; y
otros aparatos y sistemas afectadas y la presencia de anomalias

inmunoldgicas.(®1:32:33343536)

La importancia de este caso radicé en la forma de presentacion a nivel bucal, a
diferencia de otros reportados en la literatura.(3233343536) Hasta el momento no se
han encontrado registros documentados de esta presentacion, ademas de la buena
respuesta al tratamiento pese a ser un caso extraganglionar en los que se
fundamenta que son los de mas grave evolucién y prondstico.

Por lo que se puede concluir que la enfermedad de Rosai-Dorfman es una
enfermedad infrecuente cuya causa y tratamiento no se conocen con exactitud, que
debuta por lo general con linfadenopatia cervicales masivas y puede tener
diseminacién extraganglionar con manifestacion bucal, como en el caso presentado
y nunca antes visto, el que recibid tratamiento quirdrgico y oncoespecifico y que

hasta la actualidad se mantiene con favorable evolucion.
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