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ReEsUMEN

OBsjETIVO: La enfermedad de Rosai Dorfman es una forma inusual de histiocitosis que cursa con prominente adenomegalia cer-
vical no dolorosa y compromiso extranodal. Se presenta caso clinico de afeccion orbitaria de la enfermedad de Rosai Dorfman.
Caso: Paciente de 23 afios de edad con exoftalmos bilateral severo y adenomegalias cervicales, toracicas y abdominales de
9 afios de evolucion. En la tomografia computada presentaba engrosamiento de los musculos extraoculares y compromiso de
ambas glandulas lagrimales. Se realizé una biopsia orbitaria que reveld la enfermedad de Rosai Dorfman. Se comenzo tratamiento
con corticoides que controlé en forma adecuada la enfermedad durante un afio de seguimiento.

CONCLUSION: La enfermedad de Rosai Dorfman orbitaria es una entidad benigna poco frecuente de causa desconocida que
se debe tener en cuenta entre los diagndsticos diferenciales de exoftalmos con adenomegalias asociadas. Ofrawmor Cun Exp
2008;3:82-84
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Orbital involvement in Rosai-Dorfman’s disease: case report

ABSTRACT

Purpose: Rosai-Dorfman’s disease is an unusual form of benign histiocytosis with involvement of lymph nodes and extranodal
sites.We present a case of a patient with history of systemic lymph node enlargement associated with orbital manifestations.
CaSE REPORT: A 23-year-old man was seen in consultation because severe bilateral exophthalmus and systemic adenomegalies.
CT-scan of the orbits showed massive thickening of extraocular muscles and enlargement of lacrimal glands.A biopsy of the orbit
disclosed a histiocytic infiltrate consistent with Rosai and Dorfman disease. The patient underwent oral corticosteroid therapy
with resolution of the orbital and lymph node disease 6 months after consultation.

ConcLusions: Although rare, Rosai-Dorfman’s disease should be considered within the differential diagnosis in young patients

with exophthalmus associated with lymph node involvement. Orramor Cun Exe 2008;3: 82-84
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a enfermedad de Rosai Dorfman (his-

tiocitosis  sinusal con lifadenopatia

masiva) es una forma poco comun de

histiocitosis benigna caracterizada por
una proliferacién linfohistiocitica que compro-
mete usualmente ganglios linfiticos cervicales
y tejidos extraganglionares'?. Se ha postulado
su etiologia genética, infecciosa ¢ inflamato-
ria, sin embargo su origen adn sigue siendo
desconocido®. El diagnéstico definitivo se rea-
liza mediante biopsia ganglionar o del tejido
comprometido a través de la identificacién de
células linfofagociticas positivas para anticuer-
pos proteina S-100 y CD68 y la presencia de
fibrosis capsular. Se presenta un paciente joven
con linfadenopatias de 9 aios de evolucion que
consulté por exoftalmos y el diagndstico se rea-
lizé a través del estudio histopatolégico de una
biopsia de drbita.
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Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 23 afos de
edad que consulté para evaluacién de exoftal-
mos severo bilateral (fig. 1). Habia comenzado
3 meses antes de la consulta con edema en los
cuatro pdrpados, no doloroso. No presentaba
otro sintoma ocular. Como antecedentes sis-
témicos referfa adenomegalias cervicales con
biopsias previas no diagnosticadas, dificultad
para respirar y ancmia moderada. Al examen
oftalmoldgico presentaba AV: 10/10 sin correc-
cién en ambos ojos, reflejos pupilares y visién
de los colores normales, motilidad ocular con
moderada limitacién a la abduccién sin diplo-
pia y retropulsion firme. La biomicroscopia
mostraba queratitis punctata superficial del ter-
cio inferior en ambos ojos, cdmara anterior li-
bre, fondos de saco y fondo de ojo normales. La
tomografifa computada mostré ocupacién de los
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Figura |.lzquierda: marcado edema
de parpados, exoftalmos bilateral y
aumento de tamafio de las glandulas
lagrimales. Obsérvese el tamafio de
las glandulas parotideas. Derecha:
postratamiento con meprednisona.

senos paranasales, engrosamiento masivo de los misculos
extraoculares y de la glandula lagrimal (fig. 2). Presentaba
ademas adenomegalias cervicales, toracicas y abdominales.
Las glandulas parotideas estaban aumentadas de tamafo.
Se realiz6 biopsia de la glandula lagrimal, grasa orbitaria y
tejido celular subcutdneo. El anilisis histopatolégico mos-
tré células linfofagociticas (emperipolesis) de citoplasma
claro e infiltrado linfoide conteniendo células plasmaticas
(fig. 3); la inmunomarcacién fue positiva para proteina S-
100 y CD 68 y se diagnosticé como enfermedad de Ro-
sai Dorfman. Se inicié tratamiento con esteroides orales
(meprednisona 60 mg/dfa) y se logré la resolucion de la
linfadenopatia cervical y de las lesiones extranodales a los 6
meses de tratamiento (fig. 4).

Figura 4.

Discusién

La enfermedad de Rosai Dorfman es un desorden idio-
patico poco frecuente de proliferacién histiocitica. La ade-
nopatia no dolorosa es cervical en el 80% de los casos ,
inguinal en el 44% y axilar en 38% de los pacientes. Entre
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Figura 2. Tomografia computada. Notable
exoftalmos bilateral, engrosamiento muscular
bilateral difuso, agrandamiento de las gldndulas
lagrimales y ocupacion de senos paranasales.

Figura 3. Infiltrado histiocitico con emperipolesis
tipica de la enfermedad (flecha).

las localizaciones extranodales (43% de los casos) se ha des-
crito el compromiso orbitario (10%) y del globo ocular,
piel, tracto respiratorio superior, aparato genitourinario,
sistema nervioso central, huesos, glandulas salivales, cavi-
dad nasal y senos paranasales®.

Afecta més frecuentemente a varones (58%) en edad
media de la vida (20,6 afos en promedio)’. Los estudios
de laboratorio no son especificos pero la enfermedad puede
cursar con anemia, eritrosedimentacién acelerada y leuco-
citosis con neutrofilia. Los pacientes también pueden refe-
rir disminucién de peso y fiebre.

En la enfermedad de Rosai Dorfman la histopatologia
muestra proliferacién de los histiocitos con grandes nd-
cleos redondeados y un nucleolo pequefio. Dichos histioci-
tos presentan citoplasma claro que contienen linfocitos en
su interior, fenémeno que se conoce como emperipolesis o
linfofagocitosis. Dichas células se encuentran especialmen-
te en el seno de los ganglios linfaticos y tejidos extranoda-
les; la capsula de los ganglios involucrados puede presentar
fibrosis pronunciada. La inmunomarcacién presenta posi-
tividad para la protefna S-100 y el marcador macrofigico
CD68’.

Los diagnésticos diferenciales deben establecerse con
aquellas masas orbitarias de comienzo lento asociadas con
cambios infiltrativos y cicatrizales, incluyendo enfermeda-
des xantogranulomatosas, inflamacién esclerosante de la
6rbita, infiltraciones linfoproliferativas y granulomatosis
de Wegener, entre otras. Tanto la hiperplasia linfoidea reac-
tiva como el linfoma no suelen presentar fibrosis como la
enfermedad de Rosai Dorfman. Las xantogranulomatosis,
particularmente la enfermedad de Erdheim Chester son
multisistémicas con compromiso del mediastino y del re-
troperitoneo, pero en esta tltima enfermedad suelen verse
las células gigantes de Touton.
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