PRESENTACION DE CASO

Histiocitosis sinusal con linfadenopatia
masiva (Enfermedad de Rosai Dorfman)

MARIA DEL PILAR PEREZ, ALEJANDRO VELEZ

Se presenta el caso de una joven de 14 afios
con adenomegalias cervicales bilaterales masi-
vas, con diagndstico clinico de linfoma y cuyo
estudio anatomopatolégico demostro los ha-
llazgos morfologicos de la histiocitosis

sinusal con linfadenopatia masiva. Esta enti-
dad debe tenerse en cuenta en todo
diagndstico diferencial de adenomegalias masi-
vas en hifios o pacientes jovenes, pues el
curso clinico y el pronostico en general son
benignos.

PALABRAS CLAVE
HISTOCITOSIS SINUSAL CON
LINFADENOPATIA MASIVA
EMPERIPOLESIS

INTRODUCCION

La histiocitosis sinusal con linfadenopatia ma-
siva (HSLM) o enfermedad de Rosai Dorf-
man es un trastorno proliferativo de los histiocitos,
que afecta de manera caracteristica, aunque no ex-
clusiva, los ganglios linfaticos y les ocasiona un
crecimiento prominente.
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El cuadro histolégico distintivo de esta entidad fue
descrito en 1965 por Destombes (1), en 4 pacientes
originarios de Mali y las Antillas; en 1969 Rosai y
Dorfman (2) la describieron en Estados Unidos y
propusieron uno de los nombres con que se la cono-
ce hoy en dia: HSLM.

La entidad se ha descrito en todos los continentes,
grupos humanos y estratos socioeconémicos; el re-
gistro de casos en la Escuela Médica de la Universi-
dad de Yale a fines de julio de 1990 contenia 452
casos (3). Endiferentes ciudades de Colombia se ha
hecho este diagndstico (4).

En el Departamento de Patologia de la Facultad
de Medicina de la Universidad de Antioquia se han
documentado en los dltimos 5 afos cinco casos de
HSLM; con uno de ellos se ilustraran los aspectos
mas caracteristicos de la enfermedad.

PRESENTACION DEL CASO

Joven mestiza de 14 afios, procedente de El Ba-
gre, Antioquia, quien consulté al médico por la apa-
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FIGURA N2 1
ASPECTO DE LAS MASAS EN CUELLO
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FIGURA N23
EMPERIPOLESIS
(Véase descripcién en el texto)

ricién bilateral de masas cervicales de gran tamafo
(Figura N2 1) de 6 meses de evolucién, acompanada
de pérdida de aproximadamente 5 kilos de peso, sin
otros sintomas generales.

Al examen fisico se hallaron adenomegalias cer-
vicales bilaterales, méviles, de 8 x 4 x 4 cm, de
consistencia elastica, no dolorosas. El resto del exa-
men fue normal.

Una primera biopsia no fue representativa de la
lesién; la segunda fue una masade 3 x2.5x2cm,,
de color pardo amarillento y consistencia blanda. Los
hallazgos microscépicos cumplieron con los criterios
histolégicos caracteristicos de la HSLM (1-3,5), a
saber: fibrosis capsular, dilatacién sinusoidal (Figura
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FIGURA N22
ASPECTO MICROSCOPICO DE LA LESION
(Véase descripcién en el taxto)

FIGURA N24
INMUNOHISTOQUIMICA
(Véase descripcion en el texto)

N2 2), proliferacion de histiocitos que contienen en su
citoplasma escasos o numerosos linfocitos, fenéme-
no denominado emperipolesis (Figura N2 3); plasmo-
citosis medular y foliculos hiperplasicos residuales.
La inmunohistoquimica demostré positividad para la
proteina S100 (Figura N 4) y CD68 (Kp1) en el
citoplasma de los histiocitos.

EVOLUCION
Se instauré tratamiento con Acyclovir y a los dos
meses las adenopatias cervicales izquierdas habian

disminuido notoriamente de tamano; las derechas
continuaban sin cambio.
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DISCUSION

La HSLM es una entidad de etiopatogenia oscura
(5); se sospecha que tiene una etiologia viral dado el
hallazgo de altos titulos de anticuerpos contra el virus
Epstein Barr y la presencia en muestras de tejido
ganglionar de DNA de Herpes Virus tipo 6 (6,7);
también por la respuesta de algunos pacientes al
tratamiento con Acyclovir (8).

La enfermedad es mas frecuente en hombres
(1.4:1) y en nifos y adultos jévenes pero puede
afectar personas de cualquier grupo de edad. El
curso clinico es variable pero la mayoria de los casos
evolucionan después de meses o afos hacia la
regresion (9); en otros persiste durante largo tiempo
y unos pocos mueren. El prondstico ha sido peor en
los pacientes con alteraciones inmunolégicas seve-
ras (10).

Hasta en el 30% de los casos se ha descrito
presentacion extranodal; los sitios mas afectados
han sido: piel, tejidos blandos, huesos y tracto respi-
ratorio superior (9,11-16).

El diagnéstico clinico en la mayoria de los pacien-
tes con HSLM es linfoma o tumor maligno; el diag-
nostico de certeza sélo puede establecerse por
medio del estudio histopatolégico de la biopsia (17-
20).

No existe una terapia especitica pero se han utili-
zado la radioterapia, la quimioterapia, los corticoste-
roides y, recientemente, el acyclovir, con resultados
variables.

Esta entidad debe ser tenida en cuenta como
diagnéstico diferencial en nifos y adultos jévenes
con adenomegalias masivas; creemos conveniente
recomendar un estudio inmunolégico completo en
estos pacientes pues el estado inmune es uno de los
paramétros que puede predecir y separar los grupos
de comportamiento méas agresivo.

SUMMARY '

SINUSAL HISTIOCYTOSIS WITH MASSIVE LYM-
PHADENOPATHY. REPORT OF A CASE

The case of a 14 year-old girl with massive,
bilateral, cervical adenopathies is reported. The
initial diagnosis was a lymphoma but histologi-
cal study revealed typical changes of sinusal
histiocytosis with massive lymphadenopathy.
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The patient was treated with acyclovir and two
months later left adenopathies had consider-
ably decreased while the right ones remained
unchanged. This disease should be taken into
account In the differential diagnosis of massive
adenopathies in children or young people. Its
clinical course and prognosis are usually
benign.
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