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Enfermedad de Rosai-Dorfman
primario en maxilar; reporte de
caso y revision de la literatura

Primary Rosai-Dorfman disease in the
maxilla; a case report and literature review

Resumen

La enfermedad de Rosai-Dorfman es una enfermedad benigna, poco frecuente, de etio-
logfa desconocida, reconocida ampliamente como una histiocitosis sinusal con linfade-
nopatia masiva. Afecta principalmente a nifios y adultos jévenes de descendencia africana
¥, si bien, su tratamiento no es claro el prondstico suele ser favorable. Presentamos una
manifestacién clinica rara e inusual de tumor maxilar derecho unilateral en una mujer de
59 anos diagnosticada con enfermedad de Rosai-Dorfman luego de un riguroso estudio
clinico, imagenolégico, histolégico e inmunohistoquimico. El tratamiento con corticoi-
des sistémicos y radioterapia result ser exitoso en este caso, sin embargo, se requieren
mids estudios para comprobar su efectividad para el tratamiento de esta enfermedad.

Palabras clave: Histiocitosis sinusal; Maxilar (fuente: DeCS BIREME).

Abstract

Rosai-Dorfman is a rare benign disease of unknown etiology, recognized as sinus histio-
cytosis with massive lymphadenopathy. It mainly affects children and young adults of
African descent and although its treatment is not clear, the prognosis is usually favorable.
We present a rare and unusual clinical manifestation of a unilateral right maxillary tumor
in a 59-year-old woman diagnosed with Rosai-Dorfman disease after a rigorous clinical,
imaging, and histological study. The treatment with systemic corticosteroids and radio-
therapy for this unusual clinical manifestation turned out to be successful in this case,
however, more studies are required to verify its effectiveness.

Keywords: Histiocytosis, sinus; Maxilla (source: MeSH NLM).

oboNToLoGIA SANMARQUINA
ISSN-L 1560-9111; elSSN: 1609-8617
Caso Clinico

Valentina Vergara Garate ', Felipe Lillo Valdés 2°,
Rolando Carrasco Soto 34¢

" Universidad de Chile, Facultad de Odontologia, Santiago,
Chile.

2 Hospital San Juan de Dios, Servicio de Anatomia
Patoldgica, Santiago, Chile.

® Hospital San Juan de Dios, Servicio de Cirugia Oral y
Méxilo-Facial, Santiago, Chile.

4 Clinica Las Condes, Departamento de Cirugia Oral y
Méxilo-Facial, Santiago, Chile.

2 Cirujana dentista.

® Especialista en Patologia Buco-Maxilo-Facial.

¢ Especialista en Cirugia y Traumatologia Bucal y
Maéxilo-Facial.

Correspondencia:

Rolando Carrasco Soto: rcarrasco@clc.cl

Huérfanos 3255, Santiago, Regién Metropolitana, Chile.
ORCID: 0000-0001-9751-3045

Coautores:

Valentina Vergara Garate: valentina.vergara2003@gmail.com
ORCID: 0000-0003-0301-075X

Felipe Lillo Valdés: felipealillovaldes@gmail.com
ORCID: 0000-0003-2454-4291

Editor:
Juan Carlos Cuevas-Gonzalez
Universidad Autonoma de Ciudad Juarez, México.

Conflicto de intereses: los autores declaran no
tener conflictos de interés.

Fuente de financiamiento: autofinanciado.
Recibido: 01/04/20

Aceptado: 24/05/20
Publicado: 04/08/20

© Los autores. Este articulo es publicado por la revista Odontologia Sanmarquina de la Facultad de Odontologia, Universidad Nacional Mayor de San Marcos. Este es un
articulo de acceso abierto, distribuido bajo los términos de la licencia Creative Commons Atribucion - No Comercia_Compartir Igual 4.0 Internacional. (http://creativecom-
mons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/) que permite el uso no comercial, distribucion y reproduccién en cualquier medio, siempre que la obra original sea debidamente citada.

313



Vergara Garate et al.

Introduccion

La enfermedad de Rosai-Dorfman, también conocida
como histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva,
fue descrita por primera vez por Rosai y Dorfman en el
ano 1969 '°. Es una patologia benigna poco frecuente y
de causa desconocida que se caracteriza por la prolifera-
cién de histiocitos distintivos que usualmente exhiben
emperipolesis, definida como la presencia de células fa-
gocitadas -en este caso linfocitos- en un histiocito, proli-
feracién de linfocitos y por presentar una linfadenopatia
cervical masiva bilateral e indolora, asociada con sinto-
matologfa sistémica cuyos signos y sintomas incluyen
fiebre, rinorrea, otitis, diaforesis nocturna, pérdida de
peso y sensacién de malestar general 1. Afecta levemen-
te mds a hombres de descendencia africana preferente-
mente entre la primera y segunda década de vida ®’. Los
tumores pueden aparentar ser un linfoma u otro tumor
maligno tanto clinica como histolégicamente *, este re-

porte de caso fue realizado bajo la pauta CARE .

Reporte del caso

Paciente mestiza, sexo femenino, 59 afnos. Con antece-
dentes de neurocisticercosis operada y con vélvula ven-
triculoperitoneal derecha desde los 20 afios aproxima-
damente, sin antecedentes familiares de relevancia. En
mayo del afio 2017 la paciente consulta inicialmente en
el Hospital Clinico de la Universidad de Chile por un
aumento de volumen en zona geniana derecha y en el
control dental se objetivé un aumento de volumen en
encfa maxilar derecha, progresivo, sin sintomatologia
asociada. Se solicité una tomografia computada (TC)
de cavidades perinasales que muestra una masa de as-
pecto neopldsico con epicentro en el proceso alveolar
del hueso maxilar derecho y un cintigrama déseo que
muestra aumento intenso de la fijacién del radiotra-
zador en hueso maxilar derecho, no se observan otras
lesiones osteobldsticas y, ademds, se realizé biopsia de
la lesién cuyo diagnéstico histopatoldgico indica que es
compatible con un proceso inflamatorio crénico y en
donde se solicita mds informacién clinica, imageno-
légica y técnica inmunohistoquimica, plantedndose la

posibilidad de enfermedad de Rosai-Dorfman, por ra-
zones previsionales es derivada al Hospital San Juan de
Dios (HSJD) para continuar estudio, no se cuenta con
las imdgenes de los exdmenes complementarios previos,
solo los informes mencionados anteriormente. Llega a
la Unidad de Cirugia Méxilo-Facial derivada de hema-
tologia, en donde nuevamente se objetiva una asimetria
facial (Figura 1A) e intraoralmente se evidencia un au-
mento de volumen en reborde posterior maxilar dere-
cho con 1 afo de evolucién, asintomdtico, mucosa que
lo recubre color rosado violdceo, firme a la palpacién
y parcialmente moévil (Figura 1B), asi como adenopatia
cervical ipsilateral palpable. Durante marzo del 2018 se
interconsulta las placas histolégicas del Hospital Clinico
de la Universidad de Chile, obteniéndose el mismo po-
sible diagndstico no concluyente.

Se solicita TC del macizo facial que evidencia una masa
tumoral sélida, captante del contraste, radiolégicamente
agresiva, centrada en la arcada maxilar derecha, la que
ocupa parcialmente la cavidad del seno maxilar, la cavi-
dad oral, la fosa nasal y la regién geniana derecha alcan-
zando didmetros aproximados de 4,2x4,8x3,6 cm. Este
tumor destruye parte del hueso alveolar y paladar del
maxilar derecho. No hay extensién tumoral a la cavidad
orbitaria (Figura 2) y presenta una pequefa adenopa-
tia cervical derecha (nivel Ila), la cual se descarté como
foco de enfermedad debido a que, por sus caracteristicas
clinicas en base a una adenopatia inflamatoria, dolorosa
a la palpacion, no adherida a planos profundos, unila-
teral, de 5 mm de didmetro aproximadamente, no se
consideraron necesarios mds estudios.

Se realiza una nueva biopsia incisional en junio del afio
2018 en HSJD para reevaluacion y precision diagnos-
tica dado que se consideré que las placas histoldgicas
interconsultadas eran insuficientes lo que generd dudas
diagndsticas.

Los resultados histolégicos de la biopsia incisional des-
criben al examen macroscdpico, dos fragmentos tisu-
lares irregulares, renitentes, pardo-marrén, que miden
1,2x0,8x1,0 cm y 1,4x0,8x0,7 cm.

Figura 1. Imagenes clinicas A. Imagen extraoral, asimetria facial por aumento de volumen en zona geniana derecha. B. Imagen
intraoral, aumento de volumen en reborde posterior maxilar derecho, mucosa que lo recubre color rosado violaceo
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El examen microscépico describe una muestra cons-
tituida por epitelio plano pluriestratificado y tejido
conectivo subepitelial que presenta una proliferacion
de células de la linea macrofigica/histiocitica del tipo
macréfagos espumosos con emperipolesis, fibroblastos,
plasmocitos, cuerpos de Russell y acimulos linfoides

(Figura 3).

Inmunohistoquimica: CD-68, CD-163 y S-100 po-
sitivos en las células histiociticas y Ki67 menor a 1%
(Figura 4), dando como diagnéstico anatomopatoldgico
enfermedad de Rosai-Dorfman.

Tratamiento. Se solicita biopsia de médula ésea la cual
estd libre de compromiso por histiocitosis de Langer-
hans, descartando dicho diagnéstico. Se discute caso en

Figura 2. Tomografia computarizada corte coronal que evidencia
masa tumoral sélida, centrada en la arcada maxilar derecha,
ocupa parcialmente la cavidad del seno maxilar, la cavidad oral, la
fosa nasal y la regién geniana

Figura 3. Microfotografias de corte histoldgico tincion hematoxilina-eosina. A. Células de la linea macrofagica/histiocitica espumosas
(10x). B. Plasmocitos y cuerpos de Russell (20x). C. Macrdfagos espumosos con emperipolesis (40x)
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Figura 4. Microfotografias de corte histoldgico inmunohistoquimica. A. CD68 positivos en las células histiociticas (20x). B. CD163
positivos en las células histiociticas (10x). C. S-100 positivos en las células histiociticas (40x). D. Ki67 menor a 1% (20x)

Comité Oncolégico HSJD el cual confirma diagnéstico
de enfermedad de Rosai-Dorfman primario en maxilar
derecho, iniciando tratamiento con corticoides prescri-
biéndose pulsos de dexametasona oral planificado, ade-
mds, radioterapia para distribuir localmente una dosis
de 1,8 Gray fraccién al dia hasta concentrar 36 Gray
(Figura 5).

La paciente mostr6 adherencia y una respuesta favorable
al tratamiento con corticoides sistémicos y radioterapia.
Es citada a controles periédicos cada 6 meses para eva-
luacién con TC de macizo facial. Su enfermedad en en
control de los 6 meses permanece estable no objetivdn-
dose variaciones significativas en el tamafio de la lesién
ni hallazgos de otras lesiones destructivas y sin alteracio-
nes funcionales.

Discusioén

La enfermedad de Rosai-Dorfman, corresponde a una
enfermedad benigna, rara, con una incidencia aproxima-
da en Estados Unidos de 100 casos por afo, de etiologia
desconocida “¢?, sin embargo, se ha postulado una rela-
cién con inmunodeficiencia subyacente, desorden de los
mecanismos inmunes o infecciones virales como el virus
del herpes, el virus de la varicela zoster, el virus de Eps-
tein-Barr, el citomegalovirus y la Klebsiella que pueden
crear un entorno inmunoldgico que dard como resulta-
do la activacién del sistema de macréfagos e histiocitos.

Por otro lado, algunos autores proponen la posibilidad
de predisposicién genética a la enfermedad a través de su
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observacién de la ocurrencia en pares de hermanos »'°. Se
reconoce ampliamente como una histiocitosis sinusal con
linfadenopatfa masiva “*°. La presentacién clinica mds
habitual es la linfadenopatia cervical masiva, bilateral e
indolora, sin embargo, los signos y sintomas cambian se-
gln sitio de aparicién®>®’. En este caso se presenté como
un aumento de volumen progresivo y asintomdtico.

La enfermedad de Rosai-Dorfman, a diferencia de este
reporte, afecta preferentemente a hombres de descen-
dencia africana entre la primera y segunda década de
vida involucrando principalmente a nifos y adolescen-
tes, sin embargo, se ha observado un rango de edad
entre 1 a 69 anos de edad >'"'*. En aproximadamen-
te el 78% de los casos reportados puede comprometer
sitios nodales como ganglios cervicales, mediastinicos,
axilares, inguinales y retroperitoneales, por otro lado, la
aparicion extranodal se describe en un rango que oscila
entre 25% y 43% de los casos aproximadamente #>!"13,
los sitios extranodales mds comunmente afectados son
cavidades nasales y senos paranasales (tracto respiratorio
superior), piel, ojos y tejido retro-orbital y tejidos 6seos.
También se han notificado localizacién en pulmones,
mama, tiroides, tracto urogenital y gastrointestinal e in-
cluso corazén. El compromiso del sistema nervioso cen-
tral y las gldndulas salivales ocurre en un 5% y la menor
incidencia se reporta en la cavidad oral con un 3%, que
es la ubicacién presentada en nuestro caso*>7!''.

Se realiz6 una revisién de la literatura de los casos pri-
marios en maxilar con una busqueda en la base de datos

Odontol. Sanmarquina 2020; 23(3)
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PubMed y Epistemonikos con la estrategia de busque-
da “Rosai-Dorfman disease maxilla” se utilizé el filtro
metodolégico “10 afios de publicacién”. Se obtuvieron
un total de cinco resultados de los cuales tres estudios
fueron incluidos en PubMed y un total de 45 resultados
de los cuales dos estudios fueron incluidos en Epistemo-
nikos y entre los estudios incluidos uno se repetia, por
lo cual, se incluyeron finalmente en la revisién cuatro
estudios (Tabla) comprobdndose la baja incidencia que
tiene esta enfermedad en cavidad oral siendo su mayor
localizacién en zona maxilar 7.

Es primordial indicar que esta enfermedad es frecuen-
temente confundida con histiocitosis de células de Lan-
gerhans, neoplasias malignas como linfomas ", también
con tumor metastdsico, osteomielitis, sarcoidosis '*° y
con el xantoma central/intradseo de los huesos gndticos,
el cual no se caracteriza por presentar linfadenopatia

Junio.2018

masiva, tiene caracteristicas radiogréﬁcas con lesiones
osteoliticas, en su estudio histolégico presenta predomi-
nio de macréfagos espumosos con infiltrado linfoplas-
mocitirio y su estudio inmunohistoquimico muestra
CD-68 y CD-163 positivos al igual que en nuestro caso
1819 Sin embargo, el xantoma central/intradseo de los
huesos gndticos es negativo a S-100 a diferencia de la
enfermedad de Rosai-Dorfman que es S-100 positiva y
se presenta mds en mandibula '®. Histol6gicamente la
presencia de histiocitos puede mostrar nicleos atipicos
y puede llevar también a un diagnéstico errado de ma-
lignidad, como el sarcoma histiocitico o el melanoma *°.

Los exdmenes imagenoldgicos pueden ser utiles para
realizar un diagndstico diferencial. Sin embargo, estos
tltimos no son patognomonicos por lo que el diagndsti-
co final solo se puede realizar mediante andlisis histopa-
tolégico de los tejidos afectados, como fueron realizados

Se realiza la segunda biopsia
incisional en el Hospital San Juan
De Dios y se discute caso en
Comité Oncologico Hospital San
Juan De Dios el cual confirma
diagnéstico de enfermedad de

Rosai-Dorfman

maxilar

derecho |,

primario en
iniciando

tratamiento con  corticoides y

radioterapia.

Enero.2018

Consulta Hospital
San Juan de Dios en
la Unidad de Cirugia
Maxilefacial. Se

O

Chile.

O

Mayo.2017

Consulta Hospital Clinico de
la Universidad de Chile,
donde se realizo la primera
biopsia incisional.

Marzo.2018

interconsulta las
histolégicas

placas
del Hospital

de la Universidad de

Enero.2019

Su enfermedad en el control
de los 6 meses permanece
estable, no  objetivandose
variaciones significativas en el
tamafio de la lesién, ni
hallazgos de ofras lesiones
destructivas o alteraciones
funcionales. Es importante
recalcar que la lesion
permanece igual a lo largo del
tiempo y no se ha reducido de
tamafio, por lo gque, los
controles  periddicos son
fundamentales.

Clinico

Figura 5. Linea de tiempo que describe la dificultad del proceso diagndstico y posterior tratamiento

Tabla. Estudios seleccionados y principales caracteristicas de la revisién de la literatura

Autor y afio Tipo de estudio Ubicacion Caracteristicas Tratamiento
jha y cols, 2019 *  Reporte de serie de casosy 3 mandibula. Observacion
y P y
revision de la literatura 2 cavidad nasal Obstruccién nasal Dolor Curetaje agresivo
1 maxilar y seno maxilar Lesiones osteoliticas Extirpacion quirtrgica
1 cavidad nasal y seno Extirpacion quirtirgica + curetaje
paranasal agresivo
Miniello y cols, Reporte de caso Maxilar Movilidad dental Dolor ala  Corticoides sistémicos
2016 ° percusion Lesion osteolitica
Demicco y cols, Reporte de serie de 1 en maxilar Dolor
2010 '¢ casos Lesiones osteoliticas
jha y cols, 20107  Reporte de caso Maxilar posterior Movilidad dental Dolor ala Radioterapia
y P P P

percusion Lesion osteolitica
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a nuestra paciente. La asociacién entre emperipolesis
y un patrén inmunohistoquimico tipico caracterizado
por la positividad para la proteina S-100, CD-68 y CD-
163, confirmando el inmunofenotipo histiocitico de la
lesién. 34.

Con respecto al tratamiento de la enfermedad de Ro-
sai-Dorfman no existe un consenso estandarizado y
efectivo a pesar de ser una patologia cominmente be-
nigna. Esta dificultad radica en las multiples presenta-
ciones clinicas de ella, que van desde la regresion espon-
tdnea, linfadenopatias persistentes o bien llegar hasta
recurrencias sintomatoldgicas intermitentes segin su
ubicacién *'. La observacién y el seguimiento pueden
ser recomendados en los casos asintomdticos y en los
que no hay compromiso de érganos vitales, en los casos
en que el paciente presenta sintomatologia dolorosa o
impotencia funcional por compromiso de érganos vi-
tales se recomienda la extirpacién quirtrgica parcial o
completa, radioterapia, quimioterapia o uso de corticoi-
des sistémicos 217,

El diagnéstico diferencial de la patologia es primordial
debido a que el tratamiento es radicalmente distinto a
neoplasias malignas como linfomas, es por esto que es
fundamental realizar un estudio imagenoldgico, histo-
patolégico e inmunohistoquimico con muestras repre-
sentativas para obtener un diagnéstico certero. Si bien,
el tratamiento sigue siendo controversial, el manejo
indicado en nuestro caso resulté ser bien tolerado por
la paciente, demostrando una respuesta favorable al
tratamiento con corticoides sistémicos y radioterapia,
actualmente permanece estable. Es citada a controles
periddicos para evaluacién con TC de macizo facial y su
enfermedad permanece estable no objetivindose varia-
ciones significativas en el tamano de la lesion ni hallaz-
gos de otras lesiones destructivas, sin embargo, es im-
portante recalcar que la respuesta positiva en este caso
se refiere a que la lesién permanece igual a lo largo del
tiempo y a no su reduccién de tamafio o regresion, por
lo que, los controles periédicos son fundamentales.

En conclusién, este reporte presenta un caso de enfer-
medad de Rosai-Dorfman primario en maxilar. Mien-
tras que la mayoria de los pacientes con dicha enfer-
medad presentan linfadenopatias cervicales, simétricas
y bilaterales, nuestra paciente presentaba un aumento
de volumen unilateral ubicado en maxilar derecho, por
otro lado, difiere en el sexo y edad de presentacién de
la enfermedad. Es fundamental realizar un estudio ima-
genoldgico, histopatoldgico e inmunohistoquimico con
muestras representativas para obtener un diagndstico
certero y por otro lado es importante recalcar la impor-
tancia de la interconsulta y el trabajo interdisciplinario
e interinstitucional para el adecuado diagnéstico y tra-
tamiento de estos casos que son extremadamente raros
en la cavidad oral.
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