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CASOS CLINICOS

ENFERMEDAD DE ROSAI-DORFMAN MAMARIO*

Drs. Gladys Ibanez R.!, Omar Chavez M.2, Int. Rocio Jara C.2,
Drs. Manuel Figueroa G.2, Fernando Olguin H.2, Carla Molina C.*

Unidad de Patologia Mamaria Complejo Hospitalario San José.
Departamento de Cirugia Hospital Clinico de la Universidad de Chile.
Interna Medicina Universidad de Chile.

Servicio de Anatomia Patologica Complejo Hospitalario San José.
Santiago, Chile.

Abstract

Mammary Rosai Dorfman disease

Background: Rosai Dorfman disease is uncommon and consists in a benign fibrous and hematopoietic
tissue proliferation, usually located in the head or neck. It is self-limited and the treatment is the surgical
excision of the lesion. Case Report: We report a 69 years old woman consulting for a palpable right breast
nodule with a mammography and mammary ultrasound informed as BIRADS 4 and 5, respectively. A core
biopsy was informed as a mammary Rosai Dorfman disease. Two years later, due to a lesion growth, the
patient was subjected to a partial mastectomy. The pathological study of the surgical piece confirmed the
diagnosis of the core biopsy. This disease may resemble a malignant disease and the clue for its diagnosis is
the pathological study

Key words: Rosai Dorfman, breast, tumor.

Resumen

Introduccion: La enfermedad de Rosai Dorfman es una entidad infrecuente, que consiste en la prolife-
racion benigna del tejido fibroso y hematopoyético ubicado generalmente en cabeza y cuello. Se trata de una
enfermedad benigna, autolimitada, cuyo tratamiento generalmente se limita a la reseccion quirdrgica, con
elevada tasa de recidiva. Objetivo: Exposicion de un caso de Enfermedad de Rosai Dorfman mamario, inicial-
mente sugerente de patologia maligna. Caso Clinico: Mujer 69 afios derivada de atencion primaria por nédulo
palpable en mama derecha, mamografia y ecografia mamaria BIRADS 4 y 5, respectivamente. Biopsia Core
informa Enfermedad de Rosai Dorfman mamaria. A los dos afios de diagnostico se objetiva lesion de mayor
tamano. Se realizo mastectomia parcial con biopsia de pieza quirdrgica compatible con diagnodstico de Biopsia
Core previa. Discusion: La similitud clinica de esta enfermedad con patologias malignas mamarias, asociado
a su baja prevalencia, dificultan la pesquisa de casos como el expuesto. En los estudios de imagenes raramente
se sospecha. La clave del diagnostico son los hallazgos histologicos en el que caracteristicamente se observa
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emperipolesis con tinciones inmunohistoquimicas positivas para S 100 y negativo para CD 1. Dado que es

una enfermedad benigna y autolimitada su tratamiento generalmente se limita a la reseccion quirurgica. Este

permite extirpar el tumor en estudio, realizar el diagndstico, y aliviar la sintomatologia producida por el efecto

masa de la lesion. A pesar de lo anterior la recidiva es alta, por lo que el seguimiento debe ser a largo plazo.
Palabras clave: Mama, cancer, Rosai-Dorfman, benignidad.

Introduccion

La Histiocitosis Sinusal con Linfoadenopatia Ma-
siva, también conocida como Enfermedad de Rosai
Dorfman, fue descrita en 1969' y ha sido clasificada
por consenso como una histiocitosis idiopatica.
Es una entidad rara, benigna y autolimitada, con
acumulacion patoldgica de macrofagos activados
especificos, principalmente en los ganglios linfaticos
cervicales. La afectacion extraganglionar ocurre
en un 43% de los casos, y puede comprometer
cualquier 6rgano y/o sistema, con o sin enfermedad
ganglionar concomitante. La mama es un sitio raro
de presentacion extraganglionar?, con s6lo 18 casos
reportados en la literatura Inglesa hasta la fecha’.

La etiologia de esta patologia alin estd en dis-
cusion. Se presumia que se tratase de un proceso
neoplasico o pseudolinfoma, sin embargo, las seme-
janzas con la histiocitosis son mucho mayores. Otros
autores plantean el origen de esta enfermedad en un
desorden inmunoloégico o como respuesta desenca-
denada por alglin agente infeccioso*.

La Enfermedad de Rosai Dorfman es mas fre-
cuente en nifios y jovenes, pero los casos con afec-
tacion extraganglionar aislada son mas frecuentes
en adultos’. Reportamos un caso de compromiso
mamario aislado.

Caso clinico

Mujer de 69 afios, con antecedentes de HTA y
DM2. Derivada desde atencion primaria en mayo
de 2010 por lesion palpable de 3 cm de didmetro en
mama derecha y mamografia que evidencia nddulo
denso de 2,5 cm mal definido que se confunde con
parénquima adyacente en cuadrante superior izquier-
do (CSI) de mama derecha, BIRADS 4 (Figura 1).

Ingresa a la unidad en junio de 2010 donde se
realiza ecografia mamaria que muestra nodulo de
2,4 x 1,4 x 2,7 cm hipoecogénico, heterogéneo, de
contornos lobulados ubicado en el CSI de mama
derecha, vascularizado al doppler color, informada
como BIRADS US 5 (Figura 2).

Por la sospecha de malignidad se decide exten-
der estudio con Biopsia Core, la que se realiza bajo
vision ecografica, cuyo examen microscopico es in-
formado como tejido fibroconectivo denso, con pro-
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ceso inflamatorio crénico histocitario no supurativo
sin células gigantes, con predominio de histiocitos
espumosos, asociado a emperipolesis, acumulos lin-
foides y abundantes células plasmaticas; hallazgos
compatibles con enfermedad de Rosai- Dorfman de
glandula mamaria.

En los controles siguientes, afio 2012, se cons-
tata aumento de tamafio de ndédulo mamario, con
mamografia que indica lesion densa polilobulada de
la mama derecha, en unién de cuadrantes internos
(UCI), de 4,7 cm (Figura 3). Por aumento de tamaio
y sospecha de malignidad se decide realizar mastec-
tomia parcial del CSI mama derecha, que es llevada
a cabo sin incidentes.

Pieza Quirurgica: 37 g, con lesién blanquecina
lobulada de bordes bien definidos, 3 x 3 x 2,1 cm.
En la microscopia destaca parénquima mamario
con presencia de acimulos de macrofagos de gran
tamafo, de citoplasma espumoso, nicleo vesicu-
loso y nucléolo prominente. Abundantes zonas de
emperipolesis. En el estudio inmunohistoquimico
destaca positividad de células para S-100, y CD68,
corroborando origen histiocitario, y negatividad de
CD1, confirmando enfermedad de Rosai-Dorfmann
mamaria (Figura 4).

Figura 1. Mamografia que motivo la derivacion. Se ob-
serva nddulo denso, de 2,5 cm de diametro, mal definido
que se confunde con parénquima adyacente en CSI de
mama derecha. BIRADS 4.
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Figura 2. Ecografia mamaria. Se observa nodulo de 2.4
x 1,4 x 2,7 cm hipoecogénico, heterogéneo, de contornos
lobulados ubicado en el CSI de mama derecha, vasculari-
zado al doppler color. BIRADS US 5.

En el seguimiento posterior no se observaron
signos de recidiva ni complicaciones.

Discusion

La enfermedad de Rosai Dorfman es un desorden
proliferativo e idiopatico de los histiocitos. Es una
entidad de baja prevalencia, descrita por primera
vez en 1969 por Rosai y Dorfman, desde entonces
se han registrado mas de 400 casos. Tipicamente se
describia como una alteracion limitada a ganglios
linfaticos de cabeza y cuello, los que son afectados
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Figura 3. Mamografia de control (preoperatorio). Se
evidencia lesion densa polilobulada de la mama derecha,
en UCI, de 4,7 cm de diametro.

en un 87%, sin embargo, la evidencia actual ha
documentado el compromiso extraganglionar, con-
comitante o no, en aproximadamente la mitad de los
casos. Las principales manifestaciones extranodales
se reproducen en piel, tejido celular subcutaneo, via
aérea superior y glandulas salivales®. El compromiso
de la glandula mamaria es muy poco frecuente, y lo
es aun mas la presentacion aislada’.

Es considerada una enfermedad benigna y auto-
limitada, con un curso variable, que se agrupan en 5
patrones evolutivos: 1) Remision completa y espon-
tanea (50%); 2) Curso crénico con exacerbaciones

Figura 4. Microscopia de pieza qui-
rurgica. A: Se observa un proceso
inflamatorio crénico granulomatoso,
caracterizado por la presencia de
abundantes histiocitos espumosos,
infiltrado inflamatorio linfoplasmo-
citario y acumulos linfoides. 4B:
Los histiocitos presentan un nucleo
vesiculoso con uno o mas nucléolos
y en el citoplasma presentan linfoci-
tos fagocitados, fendmeno conocido
como emperipolesis.
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y remisiones; 3) Enfermedad persistente y estable;
4) Enfermedad progresiva y 5) Diseminacioén nodal
y extranodal con evolucion fatal (7%) ya sea por
compresion o por alteraciones inmunologicas®®.
Estudios sugieren que los pacientes con enfermedad
de Rosai-Dorfman mamaria tienden a evolucionar de
forma benigna, similar a lo que se observa en sitios
extraganglionares viscerales'.

En la mamografia suele manifestarse como una
lesion de bordes no definidos sin calcificaciones,
caracteristicas compartidas con los tumores ma-
lignos de la mama. Ecograficamente se evidencian
imagenes solidas, hipoecogénicas y vascularizadas’.
Tales hallazgos fueron concordantes con los de la
paciente.

La muestra puede ser obtenida por puncioén con
aguja fina (PAAF), biopsia CORE o biopsia excisio-
nal’. Se han descrito casos en que el uso de PAAF no
logroé diagnoéstico definitivo e incluso indujo a error,
por lo que finalmente fue necesaria una biopsia
excisional !,

La enfermedad de Rosai Dorfman se define por
sus hallazgos histopatologicos: ganglios linfaticos
infiltrados por abundantes histiocitos, que pueden
mostrar atipia moderada con pleomorfismo nuclear
y nucléolo prominente. Caracteristicamente se puede
observar emperipolesis, fendmeno mas dificil de
apreciar en lesiones extranodales que en linfonodos,
y que consiste en la presencia de linfocitos, eritroci-
tos y ocasionalmente células plasmaticas dentro del
citoplasma de los histiocitos. Entre los sinusoides se
puede observar una marcada plasmocitosis'>!3.

Los estudios de inmunohistoquimica muestran
positividad para la proteina S100, CD 68, lizosima,
alfa-1- antitripsina y antiquimiotripsina’. En efecto,
nuestros analisis anatomopatoldgicos fueron compa-
tibles con lo reportado en la literatura.

El diagnostico diferencial microscopico es difi-
cil, sobre todo en la enfermedad extranodal, y en
la glandula mamaria debe realizarse con mastitis
granulomatosa idiopatica, histiocitosis de células
de Langerhans, enfermedad de Erdheim-Chester,
histiocitoma fibroso y carcinoma mamario invasor'.
Esta ultima de especial importancia a descartar en
una paciente con las caracteristicas clinicas e ima-
genologicas como las de nuestra paciente.

El manejo esta dirigido en gran medida al con-
trol de sus manifestaciones locales'?, dado que no
existe tratamiento etioldgico de la enfermedad®. La
reseccion quirurgica de las lesiones no pretende
ser curativa, dado que en un alto porcentaje de los
pacientes existe reaparicion de éstas. La recidiva
tiene un caracter no progresivo y solo en el 1%
de los casos ocurre lo contrario'. En nuestro caso
clinico, hasta la fecha, no se ha observado recidiva
de la patologia.
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Conclusiones

La enfermedad de Rosai-Dorfman es una pato-
logia que se manifiesta principalmente como una
proliferacion de los ganglios linfaticos de cabeza
y cuello. En aproximadamente la mitad de los ca-
sos afecta otros organos y sistemas. Entre éstos el
compromiso de la glandula mamaria es atin menos
frecuente. La importancia de reconocer esta entidad
es diferenciarla del carcinoma mamario invasor,
similares en la presentacion clinica y en sus caracte-
risticas imagenologicas. En tal situacion el analisis
anatomopatoldgico es clave para diferenciar ambas
patologias. Por lo anterior la calidad de la muestra
debe ser optima para asegurar el diagndstico co-
rrecto. Las intervenciones quirdrgicas tienen su rol
central en el estudio por biopsia y contribuyen al
manejo de las complicaciones locales, sin embargo,
no tiene caracter curativo ya que en un 20% existe
recidiva. Aun quedan interrogantes por resolver,
por lo que el reporte de casos de baja prevalencia
contribuye a esclarecer el estudio y manejo de esta
patologia.
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