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Abstract
Fuente de financiamiento: Rosai-Dorfman disease is a rare pathology that usually presents as painless cervical adenopathies. Bone
Autofinanciado compromise as an extra nodal presentation is even more uncommon. We present the case of a 38 years

old woman with a 3 months history of pain and functional limitation of her right lower limb. X-ray and CT
images showed a lytic bone lession at the distal metaphysis and epiphysis on her right femur. Histological
and immunohistochemical study of the lession determined that it was a case of Rosai-Dorfman disease with
bone involvement.
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INTRODUCCION

La histiocitosis sinusal con linfadeno-
patia masiva (HSLM), también conocida
como enfermedad de Rosai-Dorfman
(ERD), fue descrita por primera vez por
Rosaiy Dorfman en el afio 1969 (¥, Se tra-
ta de una enfermedad proliferativa histio-
citica benigna poco comun y de etiologia
desconocida que se caracteriza por la
presencia de linfadenopatia cervical pe-
riférica bilateral, indolora, masiva . Los
pacientes con ERD también pueden pre-
sentar otros sintomas como fiebre y alte-
raciones laboratoriales como neutrofilia,
aumento de la velocidad de sedimen-
tacién de eritrocitos séricos (VSG), leu-
cocitosis, linfopenia, hiperglobulinemia
policlonal y anemia ©®. La presentacién
extraganglionar, que se observa en una
minoria de casos, puede afectar practica-
mente a cualquier sitio anatémico, pero
suele asociarse con linfadenopatia con-
comitante ®4. La ERD dsea en ausencia
de linfadenopatia, es decir, enfermedad
primaria ésea, representa menos del 1%
de todos los casos ® y se presenta como
una lesidn solitaria en la mayoria de los
pacientes ®). El diagndstico definitivo se
basa en el estudio histoldgico de las lesio-
nes para identificar la presencia de histio-
citos grandes, caracteristicos, dentro de
un infiltrado celular inflamatorio crénico
denso ©.

Se presenta un caso de enfermedad
de Rosai-Dorfman primaria dsea y se
describen los principales hallazgos radio-
|6gicos e histopatoldgicos encontrados,
asi como el tratamiento recibido.

REPORTE DE CASO

Paciente mujer de 38 afios sin ante-
cedentes de importancia con historia de
3 meses de dolor en miembro inferior
derecho, de mayor intensidad por las no-
ches y al realizar esfuerzo, que calmaba
inicialmente con el uso de antiinflama-
torios no esteroideos (AINES). La inten-
sidad del dolor fue incrementandose
progresivamente hasta llegar a presentar
dificultad para la marcha, por lo que de-
cidié acudir al servicio de emergencia. Al
examen fisico se evidencié dolor a la di-
gitopresion en la cara anterior del tercio

distal del muslo asi como limitacién a la
movilizacion activa y pasiva del miembro
inferior derecho. No presentaba adeno-
patias popliteas, inguinales, axilares ni
cervicales.

Como estudio inicial se tomaron ra-
diograffas simples de rodilla en proyec-
cion frontal y lateral, hallandose una le-
sion oOsea litica en la metéfisis y epifisis
distal del fémur derecho (Figura 1).

En relacién al hallazgo descrito, se de-
cidié complementar el estudio mediante
tomografia computarizada (TC) de miem-
bros inferiores. Se observd una lesion os-
teolitica a nivel de la metafisis y epifisis
distal del fémur derecho, de localizacion
central, de 47x45x47 mm; no se identi-
ficod presencia de matriz ésea ni condral,
presentaba algunos septos internos vy
mostraba bordes irregulares parcialmen-
te esclerdticos. Ademas, condicionaba
disrupcion de la cortical ésea e impre-
sionaba comprometer las partes blandas
adyacentes (Figuras 2 y 3).

Se realiz6 biopsia de la lesiéon con agu-
ja fina mediante guia fluoroscdpica. El

estudio histoldgico mostro la presencia
de tejido éseo con infiltrado inflamato-
rio crénico linfoplasmocitico asociado a
acumulos de histiocitos largos con em-
peripolesis (Figura 4), el cual fue com-
plementado con estudio de inmunohis-
toquimica: proteina S100 positivo, CD1a
negativo (Figura 5). Estos hallazgos fue-
ron compatibles con la enfermedad de
Rosai-Dorfman con compromiso dseo.

La paciente fue tratada mediante cu-
retaje y electrofulguracion de la lesion,
asi como reduccién abierta y fijacion
interna (RAFI) con colocacion de placa
de compresién de bloqueo (LCP) y ce-
mentacién. Tras el procedimiento la pa-
ciente fue dada de alta con seguimiento
por consulta externa, en los cuales no se
ha evidenciado signos de recurrencia ni
otras manifestaciones de la enfermedad
tras un seguimiento de 10 meses.

DISCUSION

La enfermedad de Rosai-Dorfman es
una entidad poco frecuente. La serie de

Figura 1. Radiografia simple de rodilla derecha, vistas frontal y lateral. Se evidencia una lesion dsea litica
parcialmente circunscrita, de bordes poco definidos, localizada en la metéfisis y epifisis distal del fémur derecho.
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Figura 2. TC de miembros inferiores, ventana dsea. Las vistas axial (a), coronal (b) y sagital (c) muestran la presencia de una lesion litica de margenes irregulares a

casos mas grande fue publicada por Fou-
cary col. en el afio 1990 con 423 casos;
en ella, 43% de los pacientes presentaron
manifestaciones extra ganglionares, 7%
de ellos con compromiso 6seo y adeno-
patias ©¥. Sin embargo, la presentacion
Osea primaria de esta enfermedad, ais-
lada y sin adenopatias asociadas, es in-
cluso aun mas rara (0,7%), siendo muy
pocos los casos descritos en la literatura
mundial %7, Estos trabajos reportan una
edad media de presentacion de entre 28
y 41 afios ©9, rango de edad en la que
se encontraba nuestra paciente. Descri-
ben también que se presenta como una
lesién ésea uni o multifocal 7 en distin-
tos huesos del cuerpo, siendo la tibia, el
fémury el humero los huesos largos com-
prometidos con mayor frecuencia, a nivel

nivel de la metafisis y epffisis distal del fémur derecho.

de su metéfisis > semejante a la lesion
femoral de nuestra paciente.

Parekh en el 2016 reportd un caso de
ERD primaria de hueso de lesion Unica en
radio distal de una paciente adulta joven @,
a pesar de ser una enfermedad benigna, el
comportamiento en ese caso tenia caracte-
risticas agresivas por la destruccion cortical
significativa que presentaba; en contraste
Ross © en el 2019 reportd dos pacientes
con ERD antagdnicos: adulta mayor con
patologia poliostética y adulto joven con
patologia monostdtica, ambos casos no
presentaban signos de agresividad, por lo
que es importante considerar la heteroge-
neidad de las caracteristicas radioldgicas
y de grupo etario al momento de afrontar
entidades de similares caracteristicas.

El estudio imagenoldgico puede reali-
zarse inicialmente mediante la radiografia
simple y complementarse con estudio to-
mografico para definir mejor las caracte-
risticas de la lesion. Los casos reportados
describen la presencia de una lesion litica
central que involucra el canal medular,
multilobulada, en algunos casos con sep-
tos internos y con un borde esclerdtico
variable, siendo inusual que muestre ca-
racteristicas agresivas como destruccion
cortical, reaccion peridstica o compromiso
de partes blandas ©. El caso de nuestra pa-
ciente mostraba una lesion Unica, litica, con
septos internos y bordes parcialmente es-
cleroticos; sin embargo, condicionaba dis-
rupcion de la cortical dsea y compromiso
de partes blandas, por lo que contaba con
algunas caracteristicas de agresividad.

Figura 3. TC de miembros inferiores, ventana dsea. Los cortes en vista axial progresivos (a,b,c) muestran que la lesion litica tiene localizacién central, presenta
septos internos y bordes parcialmente escleréticos; condiciona disrupcion de la cortical dsea e impresiona compromiso de las partes blandas adyacentes.
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Figura 4. Estudio anatomopatoldgico de biopsia de la lesidn descrita, cortes histoldgicos con tincién hematoxilina-eosina. El primero (a), a menor aumento (10x),
muestra el tejido 6seo comprometido. Los cortes a mayor aumento (b) (40x) y (c) (100x) muestran la presencia de histiocitos largos con emperipolesis en medio de
un marcado infiltrado inflamatorio crénico, compatible con Enfermedad de Rosai-Dorfman.

La inespecificidad de los hallazgos
radioldgicos en estos casos hace que en
pacientes jovenes se incluya en el diag-
noéstico diferencial la posibilidad de os-
teomielitis, histiocitosis de células de Lan-
gerhans (HCL), linfoma, plasmocitoma y
lesiones metastasicas, por lo que resulta
importante considerar los datos clinicos y
laboratoriales ©. Es por ello que el diag-
néstico final de esta entidad se realiza
mediante el estudio histoldgico, siendo el
hallazgo mas caracteristico la presencia
de histiocitos grandes abundantes o dis-
persos con emperipolesis (capacidad de
incluir a otras células en su citoplasma),
dentro de un infiltrado crénico de células
inflamatorias ®. Cuando estos histiocitos
se encuentran dispersos, pueden no apa-
recer en la muestra de la biopsia y cata-
logarse como osteomielitis, requiriendo
la toma de una segunda muestra ©. La
inmunohistoquimica ayuda a diferenciar
respecto a otras enfermedades como la
histiocitosis de células de Langerhans, ya

que la ERD es positiva para los marcado-
res CD68 y proteina S100, y negativa para
el marcador CD1a.

El diagnodstico reciente de ERD dsea
amerita estudios complementarios para
descartar la presencia de otros focos de
enfermedad, lo que incluye un examen
fisico completo, TC de tdérax, abdomen
y pelvis, asi como gammagrafia ésea. En
los ultimos afios se ha propuesto el uso
de la tomografia por emision de positro-
nes (PET-CT) como método mas sensible
para la deteccion de lesiones no palpa-
bles con actividad metabdlica activa *©,

El tratamiento estandar en los pacien-
tes con lesiones dseas sintomaticas es el
curetaje, soélo o con cementacion, el cual
ha demostrado controlar la extension de
la lesion y disminuir la intensidad del do-
lor . Este es el tratamiento que recibié
nuestra paciente, una vez realizado el
diagndstico. Otros tratamientos no qui-
rdrgicos descritos son la radioterapia,

Figura 5. La imagen de la izquierda (100x) evidencia histiocitos grandes fuertemente tefiidos por
inmunotincion S100 que muestran claramente linfocitos intracitoplasmaticos (emperipolesis), que es
caracteristico de la enfermedad de Rosai-Dorfman. S100 delinea negativamente los linfocitos dentro del
citoplasma. A la derecha (40x), CD1a negativo apoya el diagndstico definitivo.

quimioterapia y corticoterapia a largo
plazo; sin embargo, son considerados de
segunda linea **'? por lo que no fueron
utilizados en nuestra paciente.

El prondstico de esta enfermedad en
su presentacion habitual es considerado
benigno vy los pacientes suelen tener una
buena evolucién. Sin embargo, la infor-
macion disponible sobre los pacientes con
ERD primaria d6sea es mucho mas limitada,
siendo aun incierto si presentan una evo-
lucién similar favorable o si el riesgo de re-
currencia o extension de la enfermedad es
mayor ©. En el caso de nuestra paciente,
no se han registrado signos de recurrencia
o extension de la enfermedad tras 10 me-
ses de seguimiento.

La enfermedad de Rosai-Dorfman
primaria ésea es una entidad muy rara
cuyo diagndstico se apoya en el estudio
por imagenes y se confirma mediante el
analisis histopatoldgico, siendo el trata-
miento principal el curetaje de la lesion.
Se sugiere el desarrollo de estudios longi-
tudinales que ayuden a esclarecer el pro-
ndstico de estos pacientes a largo plazo.
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