MALALTIA DE ROSAI-DORFMAN EN PAAF
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INTRODUCCIO

La malaltia de Rosai-Dorfman es una proliferacion
histiocitaria benigna e inusual que pot afectar a
qualsevol edat pero es més frequent en la infancia.

HISTORIA CLINICA

Nena de 9 anys que consulta a urgencies per tumoracio
prearicular esquerra persistent després de tractament
antibiotic, sense milloria.

Es troba afebril i sense altra sintomatologia.
Les serologies que es practiquen son negatives.

Ecografia: varies adenopaties preauriculars i
submandibulars, la major de 3 cm. de diametre maxim.

Es decideix practicar una PAAF de ladenopatia
preauricular.

Troballes citoldogiques

Les extensions mostraven abundants limfocits, cel.
lules plasmatiques i nombrosos histiocits grans amb
citoplasmes amplis que presentaven a linterior cel
lules inflamatories (emperipolesi), i nuclis, un o més
, arrodonits a vegades amb petits nucleols (Fig 11 2).
Al bloc cellular s'observaven nombrosos histiocits
que van mostrar positivitat per a CD68 i S-100(Fig.3)i
negativitat per a CDla.

El diagnostic diferencial es va plantejar entre:

- Procés inflamatori-infeccids: les técniques
histoquimiques per a identificacion d'elements
patogens (PAS, Zielh, Giemsa, WS..) van resultar
negatives.

- Xantogranuloma juvenil: no s'observen cel.
lules de Touton caracteristiques d'aquesta entitat.

- Histiocitosis de cellules de Langherhans: la
tincié immunohistoquimica per a CDla va resutar
negativa.
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- Reticulohistiocitosis: afecta predominantment
la pell.

- Malaltia de Rosai-Dorfman: es caracteristic
l'emperipolesi.

Figura 1. Extensions amb abundants limfocits, cel.lules plasmatiques i
nombrosos histidcits grans amb citoplasmes amplis.
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Figura 2. Els histiocits presentaven a linterior céllules inflamatories

(emperipolesi), i nuclis, un o més , arrodonits a vegades amb petits
nucléols




Diagnostic citologic

¢ INFLAMACIO LIMFOPLAMOCITARIA AMB
REACCIO HISTIOCITARIA AMB EMPERIPOLESI.

4 SUGGESTIU DE MALALTIA DE ROSAI-
DORFMAN

mostrar positivitat per a CD68 i S-100.

Es va practicar una biopsia que va mostrar les mateixes
caracteristiques amb hitidcits amb emperipolesi
(Fig. 4) que mostraven positivitat per a CD68 i S-100 i
negativitat per a CDla i Langerina. El diagnostic va ser
de MALALTIA DE ROSAI-DORFMAN.
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Figura 4. La biopsia va mostrar les mateixes caracteristiques amb
hitiocits amb emperipolesi.

Bibliografia

RODA DE CASOS

DISCUSSIO

La malaltia de Rosai-Dorfman es considera una
malaltia indolent, benigna, amb linfadenopatia, febra
i leucocitosi , que afecta predominantment nens o
joves, amb regressid espontania en alguns casos,
pero a vegades asociada a malaties neoplasiques com
limfomes, leucemies o transtors inmunologics.

S'ha descrit també afectacid extracutania.

Histologicament es caracteriza per histiocits grans
amb fenomens d'emperipolesi i amb expressié per a
marcadors histiocitaris (CD68, CD163) i per a S-100 i
negativitat per marcadors de céllules de Langerhans
(CD1 a, Langerina). També presenta abundants cellules
plasmatiques i fibrosi.

Ultimament s’han descrit ,en alguns casos, allteracions
moleculars relacionades amb la via de la MAPKinasa ,
que suggereix una naturaleza neoplasica de la malaltia.

Evolucio

Es van practicar estudis per a descartar patologias
associades que van resultar negatius. Els ganglis van
invalucionar espontaniament. Actualment estd en
seguiment i asimptomatica.

CONCLUSIO

La presencia d'una reaccién hitiocitaria amb fenomens
d'emperipolesi 1 lexpressid immunohistoquimica
per a marcadors histiocitaris amb positivitat per a
S-100, juntament amb una clinica compatible son
caracteritiques de la malatia. B
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