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HISTIOCITOSIS DE ROSAI-DORFMAN GANGLIONAR/EXTRANODAL Y XANTOGRANULOMAS JUVENILES
MULTIPLES EN UNA MISMA PACIENTE: REVISION BIBLIOGRAFICA A PROPOSITO DE UN CASO.

Isabel Sanjurjo Jiménez, Paula Elisa Melero Guardia, Eduardo Rodriguez Pascual, Marina Garcia Morin, Beatriz
Ponce Salas, Elena Carceller Ortega, Eduardo Jesus Bardon Cancho, Jorge Huerta Aragonés
Oncohematologia Infantil. Hospital General Universitario Gregorio Maranon.

INTRODUCCION

Diagnadstico diferencial de adenopatias:
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XANTOGRANULOMA

Enfermedades infecciosas
Procesos autoinmunes \
Neoplasias

Enfermedades metabolicas

Causas iatrogénicas (farmacos, vacunas)
Inmunodeficiencias

Enfermedades histiociticas.

Se presenta el caso clinico de una nifa que presento evolutivamente dos desérdenes histiociticos no Langerhans,
situacion que hasta la fecha se han reportado en 3 pacientes en |la literatura.

m EF: adenopatias submandibulares bilaterales dolorosas,
moviles (3x4cm izquierdas), hepatomegalia (1cm)y
7 esplenomegalia (2 cm).

Analitica de sangre: anemia (Hb 10g/dl),
normocitica/normocrémica con trombopenia
(134.000/mm3), VSG T* (94 mm/hora), T~ RFA (PCR
8 5mg/dl, PCT 3,97 mcg/L), no signos de lisis tumoral.
Microbiologia: Mantoux - y serologias virales -
Ecografia cervical: conglomerado adenopatico en
cadena cervical lateral izquierda con infiltracion
glandular parotidea/submaxilar.

PET-TAC/18F-FDG: 1 patoldgico metabolismo en
adenopatias cervicales, toracicas y abdominales,
infiltracion parotidea/esplénica y lesion extranodal
(0sea) en astragalo izquierdo.

Biopsia ganglionar = enfermedad de Rosai-Dorfman
(histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva), con
células histiocito/dendriticas S100/CD68(+)-
CD1a/CD23/FXllla(-).

% EVOLUCION
Papulas marronaceas/amarillentas (3 mm) multiples localizaciones =2 xantogranulomas
juveniles.

Biopsia (lesion nodular de histiocitos/células gigantes multinucleadas con infiltrados linfoides
perivasculares), S100/CD1a(-).

«

JUVENIL

Imagen extraida de BENITEZ, C P et Caracter benigno de la enfermedad = actitud expectante = normalizacion de adenopatias
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e potio e Ui e, Ao cervicales, resolucion de las lesiones 0seas y desaparicion de las lesiones cutaneas de forma
dermatol. 2019, vol.100, n.2. esponténea.

COMENTARIOS:

6- mercaptopurina o reseccion quirurgica, con eficacia vanab\e en cqsﬁos compli
: :I,L'antogranuJoma Juveml es de caracter benigno vy, t|en'de a autorre

La enfermedad de Rosai-Dorfman, de etiologia desconocida, es una enfermedad proliferativa benigna derivada de fagocitos
mononucleares no-Langerhans.

En un 40% de los pacientes puede haber afectacion extranodal (piel, partes b\andas hugsos digestivo...), con peor
pronostico.

En algunos casos pueden existir complicaciones severas por el efecto masa.
EN genﬁghsu curso es insidioso, indolente y autolimitado, pero se han de
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