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Rosai-Dorfman disease presented with involvement
of the adrenal gland. A clinical case reported

Background: Adrenal gland involvement is a very rare extranodal pre-
sentation of sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy (Rosai-
Dorfman disease). Its pathogenesis still remains unknown with many
theories about its probable cause. Symptoms and signs of adrenal
involvement presentation are uncertain. Although, it is a disease with
a good prognosis and a favorable clinical course in most cases, the low
index of suspicion and difficulty in radiological differential diagnosis lead
to radical treatment.

Clinical case: We present a case of Rosai-Dorfman disease with right
adrenal plus left infrahiliar nodal involvement. It was treated with adre-
nalectomy and node exeresis. The infrahilial involvement evolution was
appropriate.

Conclusions: Rosai-Dorfman disease is a rare disease and the extra-
nodal presentation is even more rare. The incidence and evolution of this
disease in the adrenal gland is unknown. The presence of this pathology
should be considered if the patient shows adrenal gland affected and
lymph node growth, in order to consider the individualized treatment,
which may vary (treatment with corticosteroids, chemotherapy and/or
radiotherapy).
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a enfermedad de Rosai-Dorfman o histioci-
tosis sinusal es una enfermedad descrita por
Rosai y Dorfman en 1969 y 1972, respecti-
vamente."> Se cree que es secundaria a alteraciones
del sistema inmunitario. Histologicamente se carac-
teriza por proliferacion histiocitica no maligna, con
trastorno linfatico y, ocasionalmente, extraganglio-
nar.’ La linfadenopatia indolora es la presentacion
mas frecuente, con afeccion cervical hasta en 90 %
de los casos; la enfermedad extranodal esta presente
en 43 % de los casos, relacionada o no con linfadeno-
patia. El lugar de la enfermedad extranodal mas fre-
cuente es la piel.>* El tracto genitourinario se afecta
en 3 % de los casos y junto con la afectacion hepatica
y de las vias respiratorias inferiores se relacionan con
evolucioén clinica desfavorable.?
A continuacion se describe el caso de una paciente
con enfermedad de Rosai-Dorfman extranodal en la
glandula suprarrenal derecha y en la linfa paraadrtica.

Caso clinico

Mujer de 54 afios de edad con diabetes mellitus tipo 2 de
10 afios de evolucién (tratada con insulina), hipertension
arterial de 10 aflos de evolucion (tratada con metopro-
lol y losartan), sindrome antifosfolipido de dos afios de
evolucion (tratado con acenocumarina), quiste de ovario
izquierdo de cuatro aflos de evolucion (manejado con-
servadoramente), antecedentes de histerectomia abdo-
minal por miomatosis uterina y noduloma en mama
derecha.

La paciente fue referida al Servicio de Urologia del
Hospital de Especialidades, Centro Médico Nacional
La Raza, Instituto Mexicano del Seguro Social, por
hallazgo tomografico de tumor en glandula suprarre-
nal derecha durante el seguimiento ginecoldgico. No
se encontraron adenomegalias ni tumoraciones durante
la exploracion fisica. Los resultados del hemograma y
examenes analitico general, renal y hepatico fueron nor-
males; asi como el perfil hormonal, las metanefrinas en
orina y la morfologia de la sangre periférica. Las deter-
minaciones de la eritrosedimentacion, anticoagulante
Iupico y anticuerpos anticardiolipinas fueron positivas.
Fueron negativos los resultados de las pruebas del fac-
tor reumatoide y de los anticuerpos antinucleares, asi
como las serologias para identificar los virus de la hepa-
titis B y C y de la inmunodeficiencia humana.

En la tomografia se detectd un tumor suprarrenal
derecho s6lido, heterogéneo, de 97 x 99 x 68 mm, con-
finado a glandula suprarrenal sin invadir estructuras
adyacentes, ademas de una masa so6lida heterogénea
infrahiliar izquierda de 61 x 58 x 57 mm (figura 1).

Se hizo adrenalectomia derecha. El estudio macros-
copico mostro un tumor de 11 x 8.5 x 4.8 cm, de 340 g,
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Introduccién: la afectacion extranodal de la glandula
suprarrenal es una forma infrecuente de la histiocitosis
sinusal con linfadenopatia masiva o enfermedad de
Rosai-Dorfman. Aln se desconoce la etiopatogenia
de esta enfermedad. Los sintomas y signos de pre-
sentacion en la afectacion adrenal son inciertos. Aun-
que es una enfermedad de buen prondstico y curso
clinico favorable, el bajo indice de sospecha y el dificil
diagndstico radioldgico diferencial llevan a tratamiento
radical en la mayoria de los casos.

Caso clinico: se describe el caso de una paciente con
enfermedad de Rosai-Dorfman en quien se identificd
tumor adrenal derecho de 97 x 99 x 68 mm y tumor

nodal infrahiliar izquierdo de 61 x 58 x 57 mm. El tra- Resumen

tamiento incluy6 adrenalectomia y vigilancia activa del
tumor infrahilial mediante tomografia y gammagrama
renal. La evolucion de la paciente fue adecuada.
Conclusiones: la enfermedad de Rosai-Dorfman es
una patologia poco comun y su presentacion extrano-
dal es todavia mas extrafia. La incidencia y evolucion
de la enfermedad en glandula suprarrenal se descono-
cen. Esta patologia debe ser considerada en glandula
suprarrenal cuando hay afeccién adrenal y crecimiento
nodal, para plantear el tratamiento individualizado que
puede variar entre vigilancia activa, tratamiento con
corticosteroides, quimioterapia y radioterapia.

Figura 1 Tomografia abdominopélvica con contraste intravenoso, corte coronal. A) Un tumor de 97 x 99 x 68 mm deforma la glandula
suprarrenal derecha, la cual desplaza al rifién derecho. B) Tumor infrahilial izquierdo de 61 x 58 x 57 mm, sin evidencia de invasion a rifibn

con superficie lisa y areas color café claro y rojizas de
aspecto hemorragico (figura 2a). En el estudio micros-
copico se apreci6 infiltracion de histiocitos, algunos
multinucleados, prominente emperipolesis, asi como
numerosas cé¢lulas plasmaticas; los histiocitos fueron
positivos para S100, CD68 y a-1-quimiotripsina, y
negativos para sinaptofisina y cromogranina (figura
2b). Se formuld el diagndstico de enfermedad de
Rosai-Dorfman en glandula suprarrenal, por lo que
se decidio realizar solo vigilancia activa del tumor
infrahilial con tomografia y gammagrama renal para
tener un panorama de la funcion renal.

Al afio de seguimiento, solo se palpaba un ganglio
cervical izquierdo de 2 x 2 cm, que aparecio después
de la cirugia y que no habia crecido desde entonces; la
linfadenopatia parahiliar izquierda habia desaparecido
(figura 3). Mediante gammagrama renal se identificd
disminucion importante de la funcion renal derecha:
funcién de 15 % del total del filtrado glomerular.
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Discusion

Los tumores suprarrenales son inusitados, con una
incidencia de 1 entre cada 1.7 millones de habitantes,
lo que representa 0.2 % de los tumores malignos. Los
incidentalomas suprarrenales tienen una prevalencia
de 1 % y son mas frecuentes en las mujeres respecto
a los hombres (1.5:1) y en mayores de 50 afios.’ Los
tumores suprarrenales de mas de 4 cm son altamente
sospechosos de carcinoma.®

Hasta el momento no se han encontrado datos
radioldgicos especificos que pudieran hacer sospe-
char que hay enfermedad de Rosai-Dorfman, la cual
se manifiesta con linfadenopatia en el area cervical en
90 % de los pacientes, pero también con afeccion gan-
glionar axilar, paraadrtica, inguinal y de mediastino.
Ocasionalmente puede estar acompafiada de fiebre,
leucocitosis, sudoracion nocturna y pérdida de peso.
Es comun el aumento de la eritrosedimentacion y
gammapatia monoclonal en 90 % de los pacientes.*’#
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La etiopatogenia es aun desconocida. La hipotesis
mas aceptada postula la existencia de una acumula-
cioén y activacion funcional de monocitos mediada por
citocinas (fundamentalmente factor estimulante de
colonias de macréfagos) e inducida por una reaccion
inmunoldgica posiblemente secundaria a una infeccion
viral (los virus implicados con mas frecuencia son el
herpesvirus 6 y el virus de Epstein-Barr).® El marcador
inmunohistoquimico mas util es la expresion de la pro-
teina S100, pero también se pueden utilizar tinciones
especificas de macrofago, como los antigenos CD68,
CD14, KI-M1P, MRP8 y MRP14; los histiocitos son
caracteristicamente negativos con la tincion CDla.>?
La poliartralgia y la artritis reumatoide complican la
enfermedad de Rosai-Dorfman.*?

La biopsia percutanea esta indicada cuando se sos-
pecha la presencia de enfermedad de Rosai-Dorfman;

Figura 2 A) Tumor suprarrenal de 11 x 8.5 x 4.8 cm, 340 g, de superficie lisa color café claro con areas color café. B) Infiltracion de histioci-
tos, algunos multinucleados, con prominente emperipolesis, junto a numerosas células plasmaticas

con ella se puede evitar la cirugia si no esta compro-
metido el 6rgano vital.?

El tratamiento de la enfermedad continua en dis-
cusion y la resolucion puede ser espontanea o por la
administracion de dosis bajas de corticosteroides.
La mitad de los pacientes no requiere tratamiento;
cuando es asi, la opcion mas usada es la adminis-
tracion de esteroides. La respuesta a quimioterapia,
inmunomoduladores, radioterapia y sus combinacio-
nes es variable. La reseccion quirurgica y las distintas
combinaciones de terapias son usadas cuando algin
organo vital estd comprometido.>”

El prondstico es impredecible, desde la remision
espontanea hasta la enfermedad persistente con epi-
sodios de exacerbacion y remision; entre 5y 11 % de
los pacientes fallece por la enfermedad, casi siempre
debido a alteraciones inmunolodgicas coexistentes (ane-

Figura 3 Tomografia abdominopélvica en fase simple, a un afio de la adrenalectomia derecha. Se observan hipotrofia renal derecha, au-
sencia quirargica de glandula suprarrenal derecha, enfermedad ganglionar infrahilial izquierda solo con restos de tumoracion previa
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mia hemolitica autoinmune, glomerulonefritis, factor
reumatoide o anticuerpos antinucleares positivos).®

En la literatura especializada no se ha informado
la afectacion adrenal por la enfermedad de Rosai-
Dorfman, aunque se ha identificado trastorno renal en
aproximadamente 4 % de los casos, en ocasiones como
Unica manifestacion. La mayoria de los casos presenta
crecimiento nodal, principalmente en pacientes entre
la cuarta y novena décadas de la vida, relacionado con
peor pronostico y con 40 % de las muertes.>*®

Conclusiones

La enfermedad de Rosai-Dorfman es una patologia
poco comin y su presentacion extranodal es inusi-

tada; su incidencia y evolucion en la glandula supra-
rrenal se desconoce porque no se han informado
casos en este sitio. Debe considerarse la enferme-
dad en pacientes que presenten afeccion adrenal y
crecimiento nodal, para de esta forma instaurar el
tratamiento individualizado, que puede variar entre
vigilancia activa, tratamiento con corticosteroides,
quimioterapia y radioterapia. En general, la enferme-
dad de Rosai-Dorfman tiene buen pronoéstico, pero su
evolucion es incierta.
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