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RESUMEN

La frecuencia de presentacion de la enfermedad de Rosai Dorfman en la mama es
baja, dentro del 43% de los casos de localizacién extranodal. La importancia de
poder realizar este diagndstico radica, en las formas clinicas de presentacion,
cuyas imdgenes, tamafio de los nédulos y la preocupacion despertada en los
portadores de estas masas mamarias, ante la posibilidad de que pueda tratarse de
una lesion maligna. Se habia planificado la exéresis de la lesién, su estudio
intraoperatorio e informado acerca de la posibilidad de continuar con una diseccion
de la axila o de una ampliacion del lecho quirdrgico y el vaciamiento axilar. La
biopsia intraoperatoria puso de manifiesto una poblacion de naturaleza benigna
constituida fundamentalmente por linfocitos maduros y otras de hdbito
histiocitario, con abundante citoplasma acidofilo. Se hace una descripcion de las
caracteristicas del caso, sus mamografias y hallazgos anatomopatoldgicos y una
extensa revision de la literatura para sustentar el diagnéstico final.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Rosai Dorfman fue descrita en 1969 por primera vez y se
trata de un desorden proliferativo, histiocitario, relativamente poco frecuente
e idiopdtico.!?

Los pacientes afectados son jovenes con unas adenopatias aumentadas de
volumen en la region cervical, con frecuencia en ambas a la vez y acompafiadas
de fiebre y alteraciones variadas como anemia, neutrofilia, eritrosedimen-
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tacién elevada y en ocasiones una hiperglobulinemia policlonal o rangos inade-
cuados de CD4/CD8.3*

La entidad sigue usualmente un curso favorable a no ser que se complique con
otros trastornos inmunoldgicos que modifiquen su evolucién.”

A pesar de que se describié inicialmente en los ganglios linfdticos, existen
reportes de localizaciones extranodales en casi todos los drganos del cuerpo
humano, tales como piel, tejido subcutdneo, ojos y anejos, membranas mucosas
del aparato respiratorio y en el sistema nervioso central 2®

La frecuencia en que se ha presentado en las diferentes localizaciones es
variable. La mama femenina afectada fluctia entre 1 a 7 casos en los trabajos
revisados, en series de miles de casos. Generalmente estd limitada a la mama,
aunque también pueden estar tomados los ganglios ipsilaterales. La edad de las
pacientes abarca desde la juventud hasta la octava década de la vida.

A veces ha resultado un hallazgo casual en el franscurso de la vida y no se han
observado sintomas adicionales que hicieran planteables la existencia de algun
proceso maligno, como seria la pérdida de peso, astenia, anorexia, palidez
cutdneo -mucosa u otros.

En nuestra experiencia en el Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia
de Cuba, con una incidencia de procesos malignos de la mama, que se ha
incrementado en los dltimos afios y alcanzan volimenes de 500 casos anuales
aproximadamente, este caso es el primero que hemos diagnosticado en nuestro
laboratorio.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente de 59 afios de edad, del sexo femenino, que acude a
nuestro centro por presentar un nédulo de la mama derecha.

Historia de la enfermedad anterior: Paciente con antecedentes de salud que
hace aproximadamente 6 meses se nota "T" en su mama derecha, por lo que
acude a su médico, el cual la remite al INOR donde se inscribe para estudio y
tratamiento.

Menarquia: 12 afios



Menopausia: 49 afios

Primer embarazo: 19 afos

Partos: 3

Primer parto: 19 afios

Anticonceptivos: No

Antecedentes de cdncer de mama en la familia: No

Examen Fisico:
Cardiorrespiratorio: Negativo  TA: 110/70 Pulso radial: 80/min
Hemolinfopoyético: Negativo, no se detectan adenopatias.

Mamas:

Izquierda: Normal

Derecha: Hacia el CSE se palpa "T" de 25x15 mms de didmetro, de consistencia
duro eldstico, superficie irregular, contornos no bien delimitados, movible y no
dolorosa. Se considera la posibilidad de un proceso maligno y se le clasifica
seglin TNM actual como T2NOMO Etapa ITA

Al examen fisico, tanto las axilas, como las fosas supraclaviculares son de
caracteristicas normales.

Estudios de imagenolégicos:

MI: Normal

MD: Nédulo sélido, irregular, mal delimitado de 24x14 mms, con distorsién del
tejido vecino, altamente sugestivo de malignidad. BIRADS 5 en el cuadrante
superior externo y la axila negativa.

En la mamografia se observa el nodulo en CSE de la mama derecha, de
contornos irregulares, de 15 mms de didmetro con drea nodular difusa
alrededor del nédulo y el resto del parénquima es de aspecto normal.’o!!

Se decide realizar biopsia transoperatoria y se recibe un espécimen que mide
7 x 6x 5 cms, constituido por tejido mamario recubierto por segmento de piel
de 6 cms de longitud y a la palpacion se constata la presencia de un nédulo de
aspecto tumoral, aunque semejaba mds un ganglio linfdtico, que una neoplasia
maligna primaria de mama.

Se tomaron improntas y raspados de la superficie de corte de la lesién y se
determina que no habia elementos de malignidad en las laminillas examinadas.
Llamaba la atencion la existencia de una poblacién discohesiva de células de



pequefio famafio, interpretadas como linfocitos maduros y abundantes células
con citoplasma eosindfilo, nicleos regulares sin nucleolos, reconocidas como
histiociticos en el contexto de los elementos linfoides habituales, en los
ganglios linfdticos y en ausencia de células epiteliales anapldsicas.'?*®

La sorpresa mostrada por el cirujano al recibir nuestro diagnéstico de
proceso inflamatorio benigno, fue notable ya que hasta entonces se habia
interpretado el caso como sospechoso o maligno dada la presencia de la masa
tumoral en la mama.

DISCUSION DEL CASO

La posibilidad de que la enfermedad de Rosai Dorfman se presente en
localizacién extranodal, ha sido planteada desde el mismo momento en que fue
descrita la entidad."* "

Cuando se analizaron los casos registrados, se reporta la coexistencia de
afectacién nodal y extranodal en aproximadamente el 43 % de los casos,
mientras que sélo el 23 % de los casos extranodales, no presentan al mismo
tiempo tfoma nodal.

Los sitios extranodales mds frecuentes son la piel, el higado, cavidad nasal,
los pdrpados y sus anejos, los tejidos blandos y los huesos.'*'8

La mama estad involucrada de forma inusual en la forma extranodal de la
enfermedad de Rosai Dorfman y sin embargo, debe ser conocida por los
especialistas, ya que los hallazgos clinicos e imagenoldgicos asemejan a las
neoplasias malignas de esta localizacion y preocupan a las pacientes por su
crecimiento.

Tavassoli y Pérez Guillermo reportaron 11 casos que interpretaron como
originados en adenopatias intramamarias.

El cuadro histopatoldgico es semejante, independientemente de la localizacion
nodal o extranodal, aunque en estas existe mayor fibrosis y dondequiera hay
vasos linfdticos dilatados con los histiocitos y los infiltrados celulares que
recapitulan la arquitectura de los ganglios linfdticos e inclusive forman centros
germinales.



La empiropolesis consiste en la presencia de linfofagocitosis sefialada por
Humble y colaboradores, quienes comprobaron la entrada y salida desde el
citoplasma sin que mostraran degradaciones nhi otros cambios y constituye una
caracteristica fundamental de esta entidad, para muchos autores, es su sello
de distincién.

Las otras consideraciones diagnésticas han sido: mastitis granulomatosas,
tumor inflamatorio miofibrobldstico, lipogranuloma esclerosante, paniculitis
ldpica y ndédulos reumatoides, en ocasiones hasta con granulomas infecciosos,
histiocitosis de células de Langerhans, histiocitomas fibrosos malignos y
melanomas malignos.

Las técnicas de inmunohistoquimica con S-100, algunos antigenos para las
células linfoides y en casos seleccionados también mediante la microscopia
electrénica, se hace el diagndstico de certeza, o mejor adn se confirma el
diagnéstico en cada caso seqlin sea necesario.’**°
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Figura 1. Vista lateral y craneo caudal de la mama derecha de la paciente.

Figura 2. Fotografia de cortes tefiidos con Hematoxilina y Eosina y con S-100.



