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Abstract

Rosai Dorfman’s disease is a rare, lymph node predilec-
tion, of unknown origin, which shows overproduction of 
histiocytes under microscopy. It is a benign pathology, 
however, it can mimic a cancer.

We present the case of a female patient of 70 years with 
tumor in the left breast of 3 months of evolution, clinical 
and imaging evidenced data of malignancy. The biopsy 
determined Rosai Dorfman’s Disease.

In a multidisciplinary consensus, due to the aggressive-
ness of the lesion and the large tumor size in relation 
to small breast, simple mastectomy was decided with 
immediate breast reconstruction using a prosthesis ex-
pander.

The clinical case is presented given the uncommon 
mammary location with association to aggressive char-
acteristics.

Resumen

La enfermedad de Rosai Dorfman es una patología rara, 
de predilección ganglionar, origen desconocido, que 
presenta sobreproducción de histiocitos a la microsco-
pia. Es una patología benigna, sin embargo, puede si-
mular un cáncer. 

Se presenta el caso de una paciente femenina de 70 años 
con tumor en mama izquierda de 3 meses de evolución, 
clínica e imagenológicamente presentó datos de ma-
lignidad. La biopsia determinó Enfermedad de Rosai 
Dorfman. 

En consenso multidisciplinario, por la agresividad de la 
lesión y el tamaño tumoral grande en relación a mama 
pequeña, se decide mastectomía simple con reconstruc-
ción mamaria inmediata mediante expansor prótesis, a 
un año de la cirugía no presento recidiva.

Se presenta el caso clínico dada la infrecuente locali-
zación mamaria con asociación a características agre-
sivas. 

PRESENTACIÓN DE CASO CLÍNICO

Mujer de 70 años, natural de Lima Perú, sin antecedentes 
patológicos de importancia, acude al Instituto Nacional de 
Enfermedades Neoplásicas, por presentar tumoración en 
mama izquierda de 3 meses de evolución. 

Al examen físico se evidencia tumor irregular de 6 cm de 
diámetro en cuadrante superior externo de mama izquierda, 
indurado, con afectación de piel y eritema local, no adeno-
patías axilares ni supraclaviculares. La mama contralateral 
sin alteraciones.  

La ecografía informa neoformaciones laminares con engro-

INTRODUCCIÓN. 

La enfermedad de Rosai - Dorfman es también conocida 
como histiocitosis sinusal, fue descrita por Destombes 

en 1965, Juan Rosai y Ronald Dorfman en 1969 1,2,4,7.

Se presenta con más frecuencia en ganglios linfáticos de la 
cabeza y cuello. Se han descrito otras localizaciones como 
piel, tejidos blandos, sistema nervioso central, estómago, 
intestinos y mama4,5,6,9.

Clínicamente se presenta con alzas térmicas, leucocitosis y 
linfadenopatía no dolorosa 4,5. Es una enfermedad autolimi-
tada, sin embargo, puede persistir o progresar 5,8. 
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sensibilidad local. Puede afectarse el tejido subcutáneo en la mayoría de los 
casos, muy raramente afecta el parénquima mamario 2. Nuestro caso presen-
tó afectación de piel, celular subcutáneo y parénquima mamario; siendo la 
presentación agresiva, aparentemente, por el tiempo de evolución de la en-
fermedad (3 meses).

Figura 3. Inmunohistoquímica: a. CD68 (+) b. S100 (+) c.CD1a(-)  d. 
Keratina (-)

Silotti describe una recopilación de casos de la enfermedad de Rosai Dorfman 
en 16 años, encontrando 19 pacientes de los cuales 18 correspondían al sexo 
femenino. La edad media de presentación correspondió a 45 años, el paciente 
masculino tenía 23 años7.

Histológicamente la enfermedad se caracteriza porpresentar histiocitos con 
abundante citoplasma eosinófilo pálido, de núcleos redondos con un solo nu-
cléolo prominente. El determinante de esta enfermedad es la emperipolesis o 
linfofagocitosis, que puede ser infrecuente en casos extraganglionares 5,6,7,8.  
Inmunohistoquímicamente se caracteriza por CD68, S100 positivos y CD1a 
negativo 1,6,9. 

El diagnóstico diferencial incluye carcinoma de mama, malacoplaquia, 
mastopatía diabética, necrosis grasa, mastitis granulomatosa,histiocitosis de 
celulas de Langerhans, sarcoma histiocítico, linfoma de Hodgkin, enferme-
dad de Erdheim-Chester, melanoma y fibrohistiocitoma 1,7,8. 

Al ser una enfermedad autolimitada generalmente no requiere tratamiento. 
Se han descrito uso de corticoides, quimioterapia, o tratamientos quirúrgicos 

1,2,5. Nuestro caso requirió mastectomía simple por la agresividad y la relación 
tamaño tumor - glándula mamaria.

En casos de diseminación con afectación multisistémica el pronóstico es des-
favorable. Se han reportado casos agresivos con muerte del paciente8.

Puede presentarse recidiva local posterior a una cirugía6. Nuestra paciente a 
un año de control no presentó recidiva de la enfermedad.
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Se realiza biopsia core la cual concluye Enfermedad de Rosai Dorfman.  
(Figura 1).

Figura 1. A: Muestra intenso infiltrado inflamatorio compuesto por 
plasmocitos, histiocitos y linfocitos. B: Se observa característicamente la 
emperipolesis

En consenso multidisciplinario, por la agresividad de la lesión y el tamaño tu-
moral grande en relación a mama pequeña, se decide mastectomía simple con 
reconstrucción mamaria inmediata mediante expansor prótesis (Figura 2).

Figura 2. Mastectomía simple.

El resultado final de patología más estudio de inmunohistoquímica confirma 
Enfermedad de Rosai Dorfman de mama izquierda con compromiso de piel, 
bordes quirurgos libres de enfermedad (Figura 3). A un año de control no 
presenta recidiva.

DISCUSIÓN

La enfermedad de Rosai Dorfman (linfadenopatia masiva con histiocitosis 
sinusal) es una entidad rara, benigna, que se presenta a cualquier edad 1,5,9. El 
caso presentado corresponde a mujer adulta de 70 años. 

Si bien se describe mayormente en ganglios linfáticos del cuello, puede ser 
de localización extraganglionar en un 40 % 2,6.  la localización mamaría es 
infrecuente, como el caso presentado.

Cuando la localización es mamaria, reportan masa palpable y trastorno de 
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