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INTRODUCCION I OBJETIVO

La enfermedad de Rosai-Dorfman es una entidad rara, que consiste en una Presentar un caso clinico de esta rara entidad una
enfermedad benigna de estirpe linfomatosa. Es de etiologia desconocida, con mujer de 40 afios derivada a nuestro centro de
una variante sistémica tipica, propia de ninos y adolescentes varones con cuadro referencia en tumores musculoesqueléticos.
clinico sistémico autolimitado (fiebre, adenopatias) y manifestaciones
extranodales en diversos 6rganos. Pero también se puede presentar como una
variante atipica extranodal en un 3% de los casos, propio de mujeres de
mediana edad, afectando a la piel y a las partes blandas como érgano diana sin
las manifestaciones sistémicas tipicas.

MATERIAL Y METODOS

Mujer de 40 anos que consulta por tumoracion en cara medial del muslo de un afo de evolucion, sin otros antecedentes. Presenta una
tumoracion dura, con bordes bien definidos y movil de unos 3x4 cm en tercio proximal y medial del muslo. Aporta estudio de RMN en el
que se objetiva tumoracion de partes blandas de estirpe glandular-fibrosa o muscular, con potencial de malignidad indeterminado.
Solicitamos biopsia ecoguiada en la que se objetiva tejido fibroso inflamatorio con abundantes células plasmaticas.

Se decide intervencion quirdrgica para estudio anatomopatologico completo de la lesion.

RESULTADOS

Se interviene mediante abordaje medial longitudinal sobre la tumoracion y se realiza una reseccion marginal de la misma incluyendo la
fascia aductora adyacente pero preservando los compartimentos musculares. La paciente evolucion6 favorablemente sin complicaciones.
En la anatomia patoldgica se evidencian grandes histiocitos con un infiltrado polimorfo de linfocitos y células plasmaticas. Estas
imagenes histiopatologicas son tipicas de la enfermedad de Rosai-Dorfman y se conocen con el nombre de emperipolesis
(linfocitofagocitosis). El diagnostico de certeza de esta entidad se realiza mediante la histologia y marcadores inmunohistoquimicos,
siendo positivos el CD68 y la proteina S100, como en el caso de esta paciente.
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CONCLUSIONES

Se trata de una entidad rara, infrecuente, diagnosticada fundamentalmente por la histologia e inmunohistoquimica caracteristicas. Es una
enfermedad normalmente autolimitada que en algunos casos por su localizacion, se maneja con corticoides o cirugia, llegando incluso a
utilizarse la quimioterapia y radioterapia en algunos casos refractarios al resto de terapias.
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