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Resumen La enfermedad de Rosai-Dorfman es una patologia histiocitaria con 423 casos des-
critos que afecta normalmente a mujeres jovenes en forma de linfadenopatia cervical bilateral
asociada a fiebre, pérdida de peso y sudoracion nocturna. La forma extranodal es la mas rara,
existiendo 30 casos con afectacion mamaria, 4 de ellos siendo en hombres.

Presentamos el caso de un varon de 50 afos con un nodulo sélido de 24 x 18 mm a nivel de
cuadrante superior externo de la mama derecha con papulas a nivel cutaneo, sin otros sintomas.
Las biopsias mostraron cambios inflamatorios inespecificos. Se realizo una exéresis limitada con
margenes adecuados. El estudio anatomopatoldgico mostré una infiltracion linfoplasmocitaria
e histiocitaria del parénquima mamario, con expresion de S-100 de forma intensa y una ratio
I1gG4/1gG mayor al 40% y emperilopesis en los histiocitos, hallazgos tipicos de la enfermedad
de Rosai-Dorfman. Se objetivo una recidiva a los 2 afos, tratandose con metilprednisolona con
una remision completa.

La enfermedad de Rosai-Dorfman es una rara afeccion histiocitaria cuyo tratamiento depende
de la localizacion de la enfermedad y la sintomatologia. En las formas cutaneas parece adecuada
la observacion, recomendandose la cirugia en casos sintomaticos y no filiados con seguridad.
La terapia con corticosteroides se reserva para casos sintomaticos y recidivantes.
© 2021 SESPM. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Recurrent Rosai-Dorfman disease of the breast in a male patient

Abstract Rosai-Dorfman disease is a histiocytic pathology with 423 described cases. It usually
affects young women with bilateral cervical lymphadenopathy associated to fever, weight loss,
and night sweats. The cutaneous form is the rarest, with 30 cases with breast involvement, 4
of them in men.
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We present the case of a 50-year-old man with a solid 24 mm x 18 mm nodule in the upper exter-
nal quadrant of the right breast with skin papules, without other symptoms. Biopsies showed
nonspecific inflammatory changes. A limited exeresis was performed with adequate margins.
The pathological study showed a lymphoplasmacytic and histiocytic infiltration of the mammary
parenchyma, with an intense expression of S-100 and an 1gG4/1gG ratio greater than 40% and
emperipolesis in the histiocytes, typical findings of Rosai-Dorfman disease. A recurrence was
observed at 2 years, and he was treated with methylprednisolone with a complete remission.
Rosai-Dorfman disease is a rare histiocytic condition whose treatment depends on the loca-
tion of the disease and the symptoms. Observation seems appropriate in cutaneous forms.
Surgery is recommended in symptomatic cases or diagnostic doubts. Corticosteroid therapy is
reserved for symptomatic and recurrent cases.
© 2021 SESPM. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights reserved.

Figura 1 Lesion palpable por el paciente con presencia de
papulas a nivel de cuadrante superior derecho externo de mama
derecha.

Introduccion

Descrita por Destombes en 1965 y posteriormente por Rosai
y Dorfman en 1969, la enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD)
es una patologia histiocitaria rara de la que tan solo se tiene
referencia de 423 casos'™>.

Esta patologia afecta normalmente a mujeres jovenes de
origen africano en forma de linfadenopatia cervical bilate-
ral asociada a fiebre, pérdida de peso y sudoracion nocturna
(forma nodal). El resto de presentaciones de la enfermedad
incluyen la forma extranodal (con afectacion 6sea, cutanea,
visceral y diseminada), la asociada a neoplasias o enferme-
dades autoinmunes y la forma familiar®®. Existen descritos
menos de 30 casos de afectacion mamaria, siendo 4 de ellos
en hombres®.

Caso clinico

Se presenta el caso de un paciente varon de 50 anos que es
derivado a la Unidad de Patologia Mamaria de nuestro centro
por autopalpacion de un nédulo de unos 3cm en cuadrante
superior externo de la mama derecha, con papulas a nivel de

Figura 2

Ecografia:
24 x 18 mm en cuadrante superior derecho con un componente
de edema circundante. Mamografia: se muestra como un nddulo
denso de margenes mal definidos.

nodulo soélido y heterogéneo de

la superficie cutanea (fig. 1), no asociado a otros sintomas
como mastodinia o telorrea.

Se realizd estudio con ecografia y mamografia, obje-
tivandose un nodulo solido de 24 x 18 mm en la zona
anteriormente descrita, con un componente de edema cir-
cundante (fig. 2). Se realizaron biopsias de la lesidn y la piel,
que mostraron cambios inespecificos con infiltrado inflama-
torio crénico sin signos de malignidad ni de infiltracion por
microorganismos. Dados estos hallazgos se orient6 el caso
como una mastitis granulomatosa, realizandose tratamiento
con corticoides.

Al mes se realizd control con ecografia y mamografia,
mostrandose una persistencia de la lesion. A la inspeccion
se aprecid una disminucion del componente cutaneo, con
una palpacion donde hubo resolucién del componente infla-
matorio con persistencia del nédulo, por lo que se decidio
realizar una exéresis limitada del nodulo y la piel con mar-
genes adecuados.

El estudio anatomopatoldgico de la pieza mostré una
infiltracion linfoplasmocitaria e histiocitaria del parénquima
mamario, con una expresion de S-100 de forma intensa y
una ratio 1gG4/1gG mayor al 40%, asociado a emperilopesis
en los histiocitos. Los hallazgos se consideraron compatibles
con ERD.

El control postoperatorio y al afio fue normal, con buena
evolucion y sin hallazgos patolégicos en la exploracion.
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Posteriormente, a los 2 anos el paciente reconsulté por
tumoracion a nivel de mama izquierda, siendo la explora-
cion radioldgica similar a la anteriormente objetivada en los
estudios previos en la mama contralateral; en la mama dere-
cha se apreciaron 2 lesiones nodulares de nueva aparicion.
La piel perinodular mostraba hallazgos similares a la pri-
mera valoracion, con papulas violaceas. Ante la sospecha de
ERD recidivante se indicé tratamiento con metilprednisolona
durante un mes, objetivandose en los controles posteriores
una desaparicion de las lesiones.

Discusion

La ERD es una rara afeccion histocitaria que se clasi-
fica segun la Histiocyte Society en formas esporadicas no
cutaneas (nodal, extranodal y asociada a neoplasia o a
enfermedades autoinmunes), formas familiares y formas
cutaneas’.

Entre las caracteristicas de las forma cutaneas que la
diferencian de las formas nodales (mas prevalentes) cabe
destacar la mayor edad al diagndstico (superior a 40 afnos),
una mayor proporcion de mujeres y una mayor afecta-
cion de pacientes caucasicos y asiaticos®. Los hallazgos
microscopicos caracteristicos incluyen la emperipolesis de
los histiocitos y una abundante presencia de células plas-
maticas positivas para 1gG4%°. La forma cutanea presenta
afectacion de la piel, incluyendo la dermis y del tejido sub-
cutaneo y linfograso en un tercio de los casos'®.

El tratamiento de la enfermedad se basa en la localiza-
cion de la enfermedad y la sintomatologia, siendo la cirugia
y los tratamientos sistémicos (corticosteroides, quimiotera-
pia, farmacos inmunomoduladores) los utilizados para las
formas extranodales'. En las formas cutaneas parece ade-
cuada la observacion, recomendandose la cirugia en los
casos sintomaticos y no filiados con seguridad. La terapia
con corticostiroides se reserva para los casos sintomaticos y
recidivantes’.

El caso presentado muestra una afectacion mixta cutanea
y mamaria recidivante de ERD en un vardn de 50 anos. En la
bibliografia tan solo hay un caso publicado de afectacion
mamaria recidivante en hombres, siendo esta puramente
mamaria sin afectacion cutanea. En su caso se llegé al diag-
nostico a través de la exéresis de las lesiones y la recidiva
fue tratada con corticoides®.

En nuestro caso, previamente a la exéresis se realizo
un tratamiento con corticoides, con cierta disminucion del
componente inflamatorio y cutaneo, pero sin remision com-
pleta, muy probablemente por falta de tiempo (un mes de
tratamiento) con dosis similares a las usadas en el trata-
miento posterior de la recidiva.

Como hemos descrito, se realizé una reseccion completa
de la lesion para su correcta caracterizacion histopato-
logica. Aunque la ERD siga un curso indolente siendo la
observacion y seguimiento la opcion recomendada por el
Unico consenso publicado’, el diagnéstico de esta se basa
en el analisis histopatologico, por lo que en nuestra opi-
nion se debe valorar la exéresis de las lesiones de este tipo
para su correcta caracterizacion y un adecuado diagnostico
diferencial. Dada la rareza de la ERD cutanea mamaria reci-
divante (nuestra aportacion seria el segundo caso publicado
y el primero con afectacion mamaria y cutanea) y la escasez

de evidencia consecuente, la recomendaciones realizadas
deben ser tomadas con cautela individualizandose en cada
caso.
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