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Resumen

Un hombre de 59 afios consulté por disminucién de
la agudeza visual y pérdida auditiva progresiva. Tenia
antecedentes de hipertension, diabetes mal controla-
day cirugia de polipos nasales. El examen oftalmolo-
gico mostré agudeza visual muy reducida en ambos
0jos, presion ocular normal y papilas palidas. Los es-
tudios revelaron escotomas generalizados, disminu-
cion de la capa de fibras nerviosas y células ganglio-
nares, rinorrea, anosmia e insuficiencia ventilatoria.
La rinoscopia identificé una lesion papilomatosa en
ambas fosas nasales y la tomografia computada mos-
tré densidades de partes blandas en varios senos pa-
ranasales.

La resonancia magnética evidencio tejido difuso en las
fosas nasales y senos paranasales con engrosamiento
paquimeningeo cerca de los nervios dpticos. La biopsia
rino-sinusal confirmé el diagnéstico de Rosai-Dorf-
man, una enfermedad rara caracterizada por la proli-
feracion benigna de histiocitos en ganglios linfaticos y
tejidos extraganglionares. Esta condicion puede mani-
festarse con linfadenopatia masiva, fiebre y sintomas
sistémicos. A nivel ocular puede causar afectacion de
estructuras adyacentes —como nervios opticos— lo
que provoca pérdida visual. E1 PET-CT mostr6 activi-
dad metabdlica en el esqueleto sugiriendo enfermedad
activa. Debido a la rareza y gravedad de la enfermedad
de Rosai-Dorfman, el equipo multidisciplinario con-
siderd cirugia descompresiva junto con tratamiento
sistémico antiinflamatorio e inmunomodulador para
abordar la progresion de esta condicion.
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ferativo.

Optic atrophy due to Rosai-Dorfman
disease: case report

Abstract

A 59-year-old man presented with decreased visual
acuity and progressive hearing loss. He had a histo-
ry of hypertension, poorly controlled diabetes, and
nasal polyp surgery. The ophthalmologic examina-
tion showed severely reduced visual acuity in both
eyes, normal intraocular pressure, and pale optic
discs. The studies revealed generalized scotomas,
thinning of the nerve fiber layer and ganglion cells,
rhinorrhea, anosmia, and ventilatory insufficien-
cy. Rhinoscopy identified a papillomatous lesion
in both nasal cavities, and computed tomography
showed soft tissue densities in several paranasal
sinuses. Magnetic resonance imaging revealed dif-
fuse tissue in the nasal cavities and paranasal sinus-
es, with pachymeningeal thickening near the optic
nerves. A nasal sinus biopsy confirmed the diag-
nosis of Rosai-Dorfman disease, a rare condition
characterized by benign proliferation of histiocytes
in lymph nodes and extranodal tissues. This disease
can manifest with massive lymphadenopathy, fever,
and systemic symptoms. Ocular involvement can
lead to the impairment of adjacent structures, such
as the optic nerves, resulting in vision loss. PET-CT
showed metabolic activity in the skeleton, suggest-
ing active disease. Due to the rarity and severity of
Rosai-Dorfman disease, a multidisciplinary team
considered decompressive surgery, along with sys-
temic anti-inflammatory and immunomodulatory
treatment, to address the progression of this condi-
tion.

Keywords: Rosai-Dorfman disease, optic atrophy,
lymphadenopathy, histiocytic proliferative disorder.

Atrofia optica por enfermedad de Rosai-
Dorfman: reporte de un caso

Resumo

Um homem de 59 anos apresentou diminui¢do da
acuidade visual e perda auditiva progressiva. Ele ti-
nha historico de hipertensao, diabetes mal controla-

do e cirurgia de pélipo nasal. O exame oftalmolégico
mostrou acuidade visual bastante reduzida em ambos
os olhos, pressao ocular normal e papilas palidas. Es-
tudos revelaram escotomas generalizados, diminui-
¢ao da camada de fibras nervosas e células gangliona-
res, rinorréia, anosmia e insuficiéncia ventilatria. A
rinoscopia identificou lesdo papilomatosa em ambas
as narinas e a tomografia computadorizada mostrou
densidades de partes moles em varios seios parana-
sais.

A ressonincia magnética mostrou tecido difuso nas
fossas nasais e seios paranasais com espessamen-
to paquimeningeo préximo aos nervos oOpticos. A
bidpsia rinosinusal confirmou o diagnéstico de Ro-
sai-Dorfman, doenga rara caracterizada pela prolife-
ragao benigna de histidcitos em ganglios infaticos e
tecidos extragangliolares.

Esta condi¢ao pode se manifestar com linfadenopatia
masiva, febre e sintomas sistémicos. No nivel ocular,
pode afetar estruturas adjacentes — como os nervos
dpticos — o que causa perda visual. PET-CT mostrou
atividade metabolica no esqueleto sugerindo doenga
ativa. Devido a raridade e gravidade da doen¢a de Ro-
sai-Dorfman, a equipe multidisciplinar considerou a
cirurgia descompressiva juntamente com tratamento
anti-inflamatério e imunomodulador sistémico para
abordar a progressao desta condigao.
Palavras-chave: doenga de Rosai-Dorfman, atrofia
Optica, linfadenopatia, disturbio histiocitico prolife-
rativo.

Introduccion

La enfermedad de Rosai-Dorfman o linfade-
nopatia masiva con histiocitosis sinusal es una
enfermedad rara que se manifiesta al afectar los
ganglios linfaticos cervicales en pacientes jévenes'.
Fue descrita en 1969 como un cuadro de prolifera-
cion histiocitaria que se acomparia frecuentemente
de fiebre, leucocitosis, elevacion de la velocidad de
sedimentacién globular e hipergammaglobuline-
mia policlonal®>. Ademas, puede presentar com-
promiso de otros érganos y sistemas, que en orden
de frecuencia incluyen: piel, area otorrinolaringo-
légica, ojos, huesos, glandulas salivales y sistema
nervioso central’. La forma extranodal representa
alrededor del 43% de los casos®.

e403


https://www.linguee.com.br/portugues-espanhol/traducao/g%C3%A2nglios.html

Oftalmologia Clinica y Experimental « ISSNe 2718-7446 « Volumen 17 « Niimero 3 * Septiembre 2024

Su afectacioén ocular puede ser variada, por
lo cual, para poder realizar el diagndstico de la
afectacion se requiere de un trabajo en equipo
multidisciplinario®®. Por lo tanto, el objetivo de
este trabajo es describir la forma de presentacion
clinica y las pruebas diagnosticas realizadas en
un caso clinico de un paciente con compromiso
visual severo, secundario a la enfermedad de
Rosai-Dorfman extranodal.

Caso clinico

Paciente masculino de 59 afios que consulto al
servicio de neurooftalmologia por disminucién
delaagudeza visual y pérdida auditiva progresiva.
Como antecedentes personales presentaba hiper-
tension arterial, diabetes mellitus mal controlada
y cirugia de polipos nasales.

En el examen oftalmolégico se constaté una
agudeza visual de cuenta dedos a 50 cm en
ambos ojos, visidn cromatica no evaluable por
su baja vision, pupilas hiporreactivas y movi-
mientos oculares conservados. La presion ocular
era normal en ambos ojos y en el fondo de ojos
se observaron papilas palidas de bordes netos,
normo-excavadas.

El campo visual computarizado evidencid
escotomas generalizados en los cuatro cuadran-
tes y en la tomografia de coherencia dptica, mar-
cada disminucion de la capa de fibras nerviosas
peripapilares y de células ganglionares.

Como parte de sus signos y sintomas sisté-
micos presentaba, ademas, rinorrea, anosmia e
insuficiencia ventilatoria de 4 afios de evolucion,
por lo que se encontraba en seguimiento por el
servicio de otorrinolaringologia.

Se realiz¢ laboratorio infectologico donde dio
positivo anticuerpos IgG para Herpes simplex tipo
I'yII, citomegalovirus e Epstein Barr. En la rinos-
copia anterior se observd una lesion de aspecto
papilomatoso a nivel de ambas fosas nasales. La
tomografia computada de macizo craneofacial
evidenci6 imdgenes densas de partes blandas
a nivel de ambos senos frontales, etmoidales
anteriores y posteriores, maxilares y esfenoidal
izquierdo.

Se realiz6 resonancia magnética de orbita,
donde se constaté —a nivel de las fosas nasales,
senos maxilares, celdas etmoidales y en menor
medida seno esfenoidal y seno frontal— la pre-
sencia de un tejido difuso de baja sefial en T2y
sefial intermedia en T1, con discreto refuerzo
tras administracion de contraste endovenoso.
Asimismo se observé engrosamiento y refuerzo
paquimeningeo por detras del clivus, en el borde
libre del tentorio y a nivel de los senos caverno-
sos. En esta ultima topografia se observa intimo
vinculo anatémico con los nervios épticos (fig.
1).

Con los datos encontrados se procedi6 a soli-
citar biopsia de la region rinosinusal y su estudio
anatomo-patologico inform¢é hallazgos histo-
légicos compatibles con enfermedad de Rosai-
Dorfman (fig. 2).

El estudio de tomografia por emision de posi-
trones (PET-CT, por sus siglas en inglés) mostré
evidencia de actividad metabolica en imagenes
oseas en el esqueleto axial y apendicular, con
aumento de la densidad medular y sectores con
patron trabecular compatibles con actividad de
enfermedad de base (fig. 3).

Con el equipo multidisciplinario, el paciente
realizd tratamiento inmunosupresor con corti-
coides por via oral; se agregd también idebenona
100 mg dia y tuvo seguimiento con el servicio de
hematologia, donde inici6 quimioterapia que-
dando a la espera de su evolucién para consi-
derar otras medidas terapéuticas.

Discusion

La enfermedad de Rosai-Dorfman —descrita
en 1960— es un trastorno proliferativo idiopa-
tico y poco frecuente que puede tener un curso
benigno y autolimitado'?. Consiste en la pro-
liferacién y acumulacién de histiocitos, funda-
mentalmente en los sinusoides de los ganglios
linfaticos generando su aumento de tamafo®°.
Actualmente se cree que se trata de un trastorno
inmunolégico que se produce por causa de un
agente infeccioso’. Los gérmenes involucrados
son Epstein-Barr, Herpes virus y Parvovirus’.
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i :
Figura 1. Resonancia magnética de cerebro y orbitas con contraste y presencia de un tejido difuso de baja senal en T2 y sefal intermedia en T1 que
afectaba fosas nasales, senos maxilares, celdas etmoidales y en menor medida, seno esfenoidal y seno frontal.
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Figura 2. A) Células histiocitoides de amplio citoplasma eosindfilo claro con presencia de células intactas dentro de él, conocido como fenémeno
de emperipolesis (flechas negras). Se evidencian, ademds, cristales de inmunoglobulinas (asterisco), numerosos plasmocitos y linfocitos y escasos
polimorfonucleares (hematoxilina-eosina X400). B) Positividad nuclear y citoplasmatica para $100 en histiocitos, destacando el fendmeno de
emperipolesis (x1000). C) Positividad citoplasmdtica para CD163 que destaca el fenémeno de emperipolesis (x1000).
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Figura 3. PET-TC que evidencia actividad metabélica.

Clinicamente la enfermedad se manifiesta
con adenopatias gigantes a nivel cervical, axilar
o inguinal de consistencia dura y generalmente
multiples, fiebre y disminucién de peso”*. En el
43% de los pacientes con Rosai-Dorfman la enfer-
medad puede manifestarse de manera extranodal
que afecta piel, via aérea superior, rbita, hueso,
glandulas salivales y sistema nervioso central’*.
La afectacion de este ultimo suele ocurrir sin
lesiones extracraneales®”.

Las manifestaciones oftalmicas ocurren en
aproximadamente el 11% de los casos, pero la
enfermedad oftalmica aislada sin linfadenopatia
es extremadamente rara*®. La orbita es el sitio que
mas se involucra en su forma ocular’. También
puede presentarse como una masa epibulbar,
escleritis, uveitis o desprendimientos de retina
serosos con afectacion coroidea®*. Existen infor-
mes de neuropatia dptica compresiva y lesiones
que limitan el nervio dptico y los tumores lagri-

males generando complicaciones por efecto de
masa’.

Al hacer referencia al caso reportado, la forma
de manifestacion en el paciente fue extranodal
con compromiso rinosinusal multiple y dseo a
nivel del esqueleto axial y apendicular. La exten-
sion de las lesiones de partes blancas a nivel de
los senos (etmoidales anteriores y posteriores,
maxilares, esfenoidal izquierdo y seno cavernoso)
generaron compromiso orbitario y subsecuente-
mente atrofia de papila bilateral con compromiso
visual severo por atrofia dptica compresiva. La
afeccion visual y la afeccion anatomica del nervio
optico fueron registradas respectivamente en el
campo visual computarizado y en la medicion de
la capa de fibras peripapilares y capa de células
ganglionares medidas objetivamente mediante la
OCT. La exploracion ocular realizada para este

tipo de casos esta acorde con lo encontrado en
la bibliografia>®1°,
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En cuanto a la histopatologia, presenta empe-
ripolesis, histiocitosis con abundante citoplasma
eosindfilo palido de nucleos redondos con un
s6lo nucléolo prominente’. Entre los diagndsti-
cos diferenciales se destaca el linfoma difuso de
células B grandes que muestran también empe-
ripolesis extensa, por lo que la inmunohistoqui-
mica es mandatoria para el diagndstico diferen-
cial (S-100 siempre positivo para enfermedad de
Rosai-Dorfman)”!'. Otras patologias a descartar
incluyen lesiones infecciosas, lesiéon granuloma-
tosa, hiperplasia linfoide reactiva con histiocitos
sinusales, histiocitosis de células de Langerhans
y sindrome hemofagocitico’.

El tratamiento de la enfermedad de Rosai-
Dorfman no es especifico y depende del sitio
de la afectacion® . Es posible que la linfadeno-
patia aislada no se trate, excepto por razones
estéticas; sin embargo, si algin 6rgano vital esta
afectado puede estar indicado un tratamiento
agresivo. El tratamiento médico incluye corti-
costeroides, quimioterapia, interferén en dosis
bajas, antibidticos y radioterapia'®. La respuesta
al tratamiento es muy variable con episodios
de remisidon y exacerbacion. El tratamiento
quirurgico puede ser en forma de resecciones
parciales o totales. El seguimiento debera ser a
largo plazo debido a las recidivas y a sus posibles
complicaciones'.

Conclusion

Si bien la enfermedad de Rosai-Dorfman es
poco frecuente, debe tenerse presente en pacien-
tes jovenes con adenopatia cervical y/o compro-
miso de otros drganos y sistemas. La afeccion
extranodal, rinusinusal y optica compresiva es
una de las formas de presentacion menos fre-
cuente comunicada en la literatura.

La importancia del diagndstico precoz radica
en la posibilidad de realizar una cirugia des-
compresiva a tiempo y asi evitar la ceguera por
compresion. La afeccién neuroldgica e incluso
la muerte también pueden ser las consecuencias
mas fatales de la extension de tales lesiones.
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