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La enfermedad de Rosai-Dorfman es una rara entidad de etiologia
desconocida con afectacion nodal y extranodal (43% de casos) y un
curso prolongado habitualmente benigno. En ocasiones y generalmente
en relacion con un diagnéstico tardio y una amplia afectacién extrano-
dal puede incluso provocar la muerte del paciente. Presentamos un ca-
so de enfermedad de Rosai-Dorfman en una paciente con afectacion
renal, describiendo los hallazgos radiopatoldgicos y recalcando la
importancia de su conocimiento para no demorar un diagnéstico ade-
cuado.
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Rosai-Dorfman’s disease (sinus
histiocytosis with massive
lymphadenopathy) with renal
complications. A case report

Rosai-Dorfman disease is a rare condition of unknown etiology with
nodal and extranodal involvement (43% of cases) and follows a benign
protracted course. Occasionally and related with a late diagnosis and
extranodal involvement may lead to death. We report a case of Rosai-
Dorfman disease in a patient with infiltrating kidney, describe the ra-
dio-pathologic features and emphasize the awareness of this disease
for early and correct diagnosis.
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L a histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva es una rara
entidad descrita por primera vez en 1969 por Rosai y
Dorfman!. Se caracteriza por linfadenopatias principalmente en
el drea cervical con fiebre, leucocitosis, gammpatia policlonal y
una velocidad de sedimentacion eritrocitaria elevada. La afecta-
cién extranodal aparece en el 43% de los casos®. Aunque la pre-
valencia de la afectacion renal es baja, las lesiones pueden variar
en severidad y ambos rifiones pueden estar extensamente infil-
trados**. Histolégicamente se caracteriza por una inflamacién
histiocitaria y linfoplasmocitaria asociadas con las llamadas cé-
lulas de Rosai-Dorfman. Tales células se reconocen por la fago-
citosis de leucocitos y por su inmunofenotipo S-100 positivo,
CD-1 negativo®. En general el prondstico se correlaciona tanto
con el nimero de grupos nodales afectados como con los siste-
mas extranodales afectos. La mayoria de los pacientes presentan
un curso benigno con remisién espontdnea’ o después de un tra-
tamiento con corticosteroides a bajas dosis?.
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La afectaciéon genitourinaria (caso descrito) se ha asociado
con pobre prondstico en parte por la destruccién renal masiva®.

CASO CLINICO

Mujer de 33 afios de edad que acude a urgencias por febricula
y masa abdominal palpable. Tiene antecedentes de poliartritis y
adenopatias cervicales. Analiticamente presentaba anemia por
trastorno crénico e hipergammaglobulinemia.

Se realiza de urgencias ecografia abdominal observdndose una
gran masa solida dependiente de rifién izquierdo, homogénea, de
contorno definido y con calcificaciones internas. Existen zonas
anecogénicas en probable relacidn con dilatacion de sistema ex-
cretor (fig. 1).

Ante estos hallazgos se realiza una TC que visualiza la masa
renal de 20 x 18 X 16 cm captante, con rifién comprimido poste-
rolateralmente pero con su parénquima conservado. Existen mul-
tiples adenopatias retro y peritoneales.

El diagnéstico inicial ante estos hallazgos fue de carcinoma de
células renales o proceso linfoproliferativo (fig. 2).

La RM describié una masa en los espacios perirrenal y prerre-
nal anterior izquierdo con invasién de la pelvis, el seno y el pa-
rénquima renal, compatible con neoformacion de estirpe sarco-
matosa (figs. 3y 4).
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Fig.1.—Gran masa hipoecogénica respecto al seno renal, de aspecto
solido emergiendo del rifién izquierdo.

Tras PAAF y biopsia no concluyentes se interviene al paciente
al que se le realiza nefrectomia izquierda y linfadenectomia.

La descripcién macroscépica muestra una tumoracién de su-
perficie lisa totalmente encapsulada de consistencia uniforme-
mente blanda de limites muy bien definidos que se extiende des-
de el seno renal limitdndose en superficie por la cdpsula renal
(fig. 5). En la drescripcién microscépica de la tumoracién se ob-
servan histiocitos de amplios citoplasmas cargados de detritus en-
tremezclados con células inflamatorias, sobre todo linfocitos y
células plasmadticas. Estos elementos forman una masa que susti-
tuye la arquitectura normal renal. Las adenopatias macroscopica-
mente son de superficie lisa y de coloracién parda, observandose
dilatacién de sinusoides ganglionares ocupados por una pobla-
cion celular uniforme compuesta por histiocitos de citoplasma

Fig. 2.—TC abdominal con contraste i.v. Obsérvese la homogeneidad

de la masa (puntas de flecha blancas) que se acompafia de multiples

adenopatias periadrticas (puntas de flecha negras). Las dreas hipoeco-
génicas se corresponden a dilatacion de la via excretora.

amplio cargados de detritus (fig. 6). La conclusién fue de histio-
citosis sinusal con linfadenopatia masiva (enfermedad de Rosai-
Dorfman).

DISCUSION

La enfermedad de Rosai-Dorfman puede afectar a uno o am-
bos riflones con o sin afectacién ganglionar. Las manifestaciones
renales varian desde pacientes asintomadticos a sintomas obstruc-
tivos, fiebre o uremia, estando descrito como causa de fallo
renal®. Histolégicamente origina una inflamacién difusa linfo-
plasmocitaria e histiocitaria.

La histogénesis de las células de Rosai-Dorfman no estd clara.
Comparte con las células de Langerhans la expresién de la pro-

Figs. 3 y 4—RM mostrando secuencias TSE T2 en planos sagital y coronal, presentando dreas con distinta intensidad de sefial dentro de la masa.
La imagen sagital refleja con claridad la dilatacion del sistema excretor.
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Fig. 5.—Tumoracién encapsulada de consistencia uniformemente
blanda que se adapta tanto al sistema excretor pielocalicial como a la
capsula renal.

tefna S-100 con el tefiido histoquimico, pero contrasta con ellas
en un marcador CD1 no reactivo, carecer de granulos de Birbeck
y principalmente por una gran actividad fagocitaria?.

Para la mayoria de los pacientes sigue un curso prolongado
benigno. La resolucién puede ser espontidnea o con bajas dosis
de corticosteroides®. La enfermedad genitourinaria tiene un po-
bre prondstico debido a que el 40% muere de ella y en un alto
porcentaje persiste en la enfermedad. En nuestro caso la paciente
sigue revisiones en el Servicio de Hematologia con remisién to-
tal de la enfermedad.

Basdndonos en los hallazgos radiolégicos (ecografia, TC y
RM) no podiamos diferenciar esta entidad de otros tumores re-
nales, recomendando en primer lugar la realizacién de PAAF,
considerada no concluyente por los anatonopatélogos. Por ello
se realiza biopsia guiada por ecografia que muestra cambios in-
flamatorios inespecificos descartando infiltracién tumoral. A pe-
sar de ello, se decide la nefrectomia y biopsia abierta que deter-
mind el diagnéstico definitivo.

De todo lo expuesto se deriva la importancia de conocimiento
de esta enfermedad, sobre todo en aquellos casos en los que la

Fig. 6.—Mltiples adenopatias de superficie lisa sin zonas de necrosis
o hemorragia.

biopsia percutdnea no proporcione el diagndstico, debiendo su-
gerirse en ellas un tefiido especial®.
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