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RESUMEN

e presenta el caso de un paciente de 23 anos

de edad, sexo masculino, con cuadro clinico de

ocho meses de evolucion de nddulos eritemato-
violaceos en cara y térax, sin ningun sintoma sistémico.
La histopatologia muestra un infiltrado histiocitario en
dermis con emperipolesis, caracteristico de la enfermedad
de Rosai-Dorfman, variedad puramente cuténea.

Palabras clave: enfermedad del seno con linfadeno-
patia masiva, enfermedad de Rosai-Dorfman, emperi-
polesis.

INTRODUCCION

La histiocitosis del seno con linfadenopatia masiva es
una proliferacion benigna e idiopatica de histiocitos,
frecuentemente con emperipolesis, que ocupan los espa-
cios sinusoidales de los ganglios linfaticos. El compromiso
cutaneo puro es raro.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 23 anos de edad, de sexo masculino, con
historia de ocho meses de evolucién de nédulos eritemato-
violaceos, levemente dolorosos al tacto, localizados en area
malar derecha, region toracica anterior y hombro derecho.
(Figura 1). El paciente consulté al cirujano general, quien
le realiza excisidn-biopsia de las lesiones toracicas.

La histopatologia evidencio piel con presencia de un
infiltrado denso e inflamatorio de predominio histiocitico
que ocupa la dermis en todo su espesor. Los histiocitos
son de nucleos vesiculosos y citoplasma amplio, en el cual
se encuentran linfocitos fagocitados (emperipolesis).
Ademas, se observé componente inflamatorio agudo y
linfoplasmocitario (Figura 2).
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Figura 1. Lesion eritematoviolacea infiltrada en region
malar.

El laboratorio y el examen fisico del paciente no reve-
laron compromiso sistémico. El paciente se manej6é con
esteroides intralesionales en la lesion de area malar, con
una buena respuesta clinica. Posteriormente presenté
recidiva de una lesion del térax, a la cual se le realizd
excision quirurgica sin recidiva local.

COMENTARIO

La histiocitosis sinusoidal con linfadenopatia masiva
(enfermedad de Rosai-Dorfman) es una enfermedad
sistémica benigna, de origen desconocido, caracterizada
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Figura 2. Histopatologia de la lesion que evidencia un
infiltrado inflamatorio mixto, e histiocitos con emperi-
polesis.

por una proliferacion histiocitica que ocupa los espacios
sinusoidales de los ganglios linfaticos.'?

Las caracteristicas clinicas tipicas de esta enfermedad
incluyen una linfadenopatia usualmente cervical, no dolo-
rosa, fiebre, leucocitosis, aumento de la velocidad de
eritrosedimentacion e hipergamaglobulinemia policlonal.?

La gran mayoria de los casos ocurren en la primera o
segunda década de la vida; en un 45% de los casos existe
enfermedadextranodaly la piel es el 6rgano mas frecuente-
mente comprometido, existiendo lesiones cutaneas hasta
en un 27% de los pacientes'**. Puede afectar la orbita,
vias respiratorias superiores, sistema esquelético y sistema
nervioso central; en algunos casos las manifestaciones

extraganglionares representan la unica manifestacion de
la enfermedad, y el compromiso cutaneo es raro.*

La histologia revela en los ganglios una pronunciada
dilatacion de los senos linfaticos, los cuales se encuentran
ocupados por numerosos histiocitos, con un gran ntcleo
vesicular y un citoplasmaclaro abundante, ademas de otras
células inflamatorias. Con frecuencia los histiocitos con-
tienen en su interior linfocitos fagocitados, hallazgo deno-
minado emperipolesis. En los casos extranodales la
histopatologia es similar, aunque puede presentarse
fibrosis mayor.®

El tratamiento de esta patologia, en los casos de pre-
sentacion cutanea, se realiza con excision quirurgica de
los ndédulos®; también se ha descrito respuesta a los
esteroides?®, radioterapia y quimioterapia.”

SUMMARY

The case of a 23 year-old man with an 8-month course
of erythematous nodular lesions in face and thorax is pre-
sented. Complete physical examinations and laboratory
tests demonstrated that the lesions were limited to the skin.

Histologically, the lesion consisted of proliferative large
histiocytes, frequently exhibiting emperipolesis.

These findings suggested that this was a case of si-
nus histiocytosis with massive lymphadenopathy, Rosai-
Dorfman disease, emperipolesis.

Key words: sinus histiocytosis with massive lympha-
denopathy, Rosai-Dorfman disease, emperipolesis.
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