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ue descrita en 1969 por Rosai y

Dorfman y se han comunicado

cerca de 500 casos en todo el
mundo. La manifestacion clinica mas
frecuente consiste en la afectacion
ganglionar generalizada, con ganglios
de gran tamafio, sobre todo cervicales,
pero pueden afectarse ganglios de
cualquier 6rgano (en casi la mitad de
los casos). El diagnostico es anatomo-
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FIGURA 1:
Corte coronal con ocupacion de los senos etmoidales
etmoides.

de eleccion, la evolucion suele ser el
alivio espontaneo. En la cuarta parte
de los casos se comprometen otros
6rganos Yy sistemas constituyendo,

en raras ocasiones, la Unica mani-
festacion de la enfermedad. Entre las
localizaciones mas frecuentes estan
oOrbita, tracto respiratorio superior, piel
y sistema nervioso central. La localiza-
cién naso-sinusal constituye una de las

patoldgico y no existe un tratamiento mas frecuentes.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

e Varon de 27 afos, fumador, en estudio por neumologia por asma bronquial,
que consulta por nueva obstruccion nasal por poliposis nasal. Tiene ante-
cedentes de intervencion de cirugia endoscépica naso-sinusal por poliposis
desde hace 6 afios, la poliposis se reprodujo a los 2 afios precisando nueva
intervencion quirdrgica, finalmente se tuvo que realizar una tercera inerven-
cién de cirugia endoscépica por obstruccién de las fosas nasales con polipos
a los 2 afios siguientes. El estudio anatomopatolégico de los pélipos, solo
indica polipos alérgicos inflamatorios.

e Como antecedentes destaca una intervencion de un ganglio inguinal hace 12
afos, por adenopatias cervicales, axilares e inguinales, que resulté ser una
histiocitosis sinusal (enfermedad de Rosai-Dorfman).

e Desde entonces los ganglios no han aumentado, y solo refiere dolor ocasional
submandibular de 1-2 dias, que ceden espontaneamente cada 3-4 meses.

FIGURA 2:
Corte tomogréfico axila a nivel de los senos etmoidales que
estan ocupados por mucosa polipoidea.

DISCUSION

La enfermedad de Rosai-Dorfman es una histiocitosis tipo Il de
fagocitos mononucleares distintos a células de Langerhans.

Son histiocitos grandes, aislados predominantemente, pero que

en ocasiones constituyen pequefos grupos. El hallazgo clave

es el fenémeno de emperipolesis, con linfocitos dentro del cito-

plasma histiocitario, que con el estudio de Papanicolaou puede

observarse un halo claro de membrana histiocitaria alrededor de
los linfocitos fagocitados.

La enfermedad, en su forma tipica, generalmente en jévenes
varones, consiste en un aumento de volumen indoloro de los
ganglios linfaticos del cuello, aunque en los adultos pueden estar
afectadas otras regiones ganglionares, como la axilar, inguinal,
paraadrticas y mediastinales, asociado a fiebre, leucocitosis y
eritrosedimentacion aumentada.
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Estos ganglios hipertrofiados son indoloros, de gran
tamafio, facilmente detectables y suelen producir
deformidad de la region afectada.

La enfermedad se considera de curso benigno por la
remision espontanea de forma permanente en una
proporcion considerable de los casos, pero clinica-
mente se han descrito cinco patrones de evolucion:

1) remisién completa y esponténea (50% de los
casos);

2) curso cronico con exacerbaciones y remisiones;

3) enfermedad persistente y estable (con permanen-
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FIGURA 3:

cia hasta por 19 afios); ; i
4) enfermedad progresiva y fcrg:]télsagltal con la veladura de los senos etmoidales y

5) diseminacién ganglionar y extraganglionar con
evolucion fatal (7% de los casos).

En orden de frecuencia descendente, después de

la afectacion en la piel, en aproximadamente 15%
de los casos, se ve afectada la cavidad nasal y los
Senos paranasales, ocasionalmente, hay alteraciones
en las regiones maxilares que se diagnostican como
poliposis, cancer nasofaringeo y rinoescleroma.

La etiologia de esta rara patologia es desconocida. El
tratamiento no esté claro, los corticoides puede dis-
minuir la fiebre en ocasiones, también se ha probado
el Metrotexate pero todavia esta en estudio.
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