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RESUMEN

Introduccion: La histiocitosis sinusal cutanea constituye una forma
clinica de la enfermedad de Rosai-Dorfman o histiocitosis sinusal con
linfadenopatia masiva (HSLM). Esta variedad limitada a piel se considera
poco frecuente. Objetivo: Conocer la incidencia, epidemiologia y carac-
teristicas clinico-patoldgicas de esta entidad en el Centro Dermatolégico
«Dr. Ladislao de la Pascua» (CDP). Material y métodos: Se realizé un
estudio retrospectivo, transversal, descriptivo y observacional con los
archivos del Servicio de Dermatopatologia del CDP en un periodo de 34
afios (1985-2019) y se seleccionaron los casos con diagndstico histolégico
de histiocitosis sinusal y por correlacién clinica, con manifestaciones
Unicamente cutaneas. Resultados: Se encontraron en total 33 casos,
predominé el género femenino con 24 mujeres. La edad fluctu6 entre
nueve y 81 afios, con una media de 36 afios. La topografia mas frecuente
fue en la cabeza, la morfologia muy diversa; la evolucion crénica y en
su mayoria asintomatica. Histolégicamente, el cuadro fue muy caracte-
ristico, se observé emperipolesis en todos los casos. Conclusiones:
La histiocitosis sinusal cutanea (HSC) no es tan rara como se pensaba,
consideramos que su incremento en estos Ultimos afios se debe al mayor
conocimiento tanto clinico como histolégico de la entidad, de ahi nuestro
interés de comunicar esta casuistica.

Palabras clave: Histiocitosis sinusal cutanea, emperipolesis, enfermedad
de Rosai-Dorfman.
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ABSTRACT

Introduction: Cutaneous sinus histiocytosis (CSH) is a clinical
form of Rosai-Dorfman disease or sinus histiocytosis with massive
lymphadenopathy (SHLM), this variety limited to the skin is considered
rare. Objective: To know the epidemiology and clinical-pathological
characteristics of this entity in the Centro Dermatoldgico «Dr. Ladislao de
la Pascua» (CDP) in Mexico City. Material and methods: A retrospective,
cross-sectional, descriptive and observational study was performed with
the records of the CDP Dermatopathology department in 34 years (1985-
2019). Cases with histological diagnosis of sinus histiocytosis and only
cutaneous disease (by clinical data) where selected. Results: A total of
33 cases were found, the female gender predominated in 24; the age
was between nine and 90 years, with a median of 36. The most frequent
location was the face, the clinical aspect was diverse; most cases were
chronic and with an asymptomatic evolution. Histologically, the image was
characteristic, emperipolesis was observed in all cases. Conclusions:
Cutaneous sinus histiocytosis (CSH) is not as rare as was previously
thought, we consider that its recently increase in diagnosis relies on
greater clinical and histological knowledge of this disease, hence our
interest in communicating this series of cases.

Keywords: Cutaneous sinus histiocytosis, emperipolesis, Rosai-Dorfman
disease.
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INTRODUCCION

La histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva
(HSLM) o enfermedad de Rosai-Dorfman es una entidad
poco frecuente, de causa desconocida y caracterizada
por linfadenopatia cervical, fiebre, leucocitosis, velo-
cidad de sedimentacion acelerada e hipergammaglo-
bulinemia; todo esto asociado a un cuadro histologico
caracteristico."

Puede afectar otros 6rganos como 0jos, tracto res-
piratorio, testiculos, hueso y piel."?

Destombes, en 1965, fue el primero en llamar la aten-
cion sobre esta patologia, al publicar cuatro casos con el
nombre de Adenitis con sobrecarga lipidica del nifio o del
adulto joven, observados en las Antillas y Mali, sefialando
todos los hallazgos clinico-patolégicos que mas tarde, en
1969, describieron Rosai y Dorfman con el nombre de
«histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva».®

En 1978, Thawerani y colaboradores publicaron
por primera vez las manifestaciones cutaneas de esta
entidad, sefialando el mismo cuadro histoldgico que en
los ganglios.*

Epidemiolégicamente, la HSLM afecta todas las ra-
zas, especialmente la negra, con predileccién en nifios
y jovenes de sexo masculino.™*

MATERIAL Y METODOS

Se realizd un estudio retrospectivo, transversal, des-
criptivo y observacional.

Se revisé el material del Servicio de Dermatopa-
tologia del Centro Dermatolégico «Dr. Ladislao de la
Pascua» de la Ciudad de México, en un lapso de 34
anos (1985-2019).

Se tomaron los datos epidemioldgicos y clinicos de
las solicitudes de los estudios histopatolégicos y se
revisaron las laminillas correspondientes.

Todas las piezas fueron trabajadas por el método
de parafina y tefiidas con tincién de rutina (H&E), asi
como proteina S100.

RESULTADOS

Los resultados finales se resumen en la Tabla 1. Se
encontro un total de 33 casos, de los cuales 24 corres-
pondieron al sexo femenino y nueve al masculino. Con
respecto a la edad, el menor fue de nueve afios y el
mayor de 81, existiendo dos picos: la tercera y quinta
décadas de la vida.

Clinicamente, la topografia fue localizada en 25 ca-
sos y de éstos, 12 sélo en la cabeza, siguiendo el tronco
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con seis, extremidades inferiores con tres, dos en cuello
y dos en extremidades superiores. La dermatosis fue
diseminada en ocho pacientes.

Morfolégicamente: 21 mostraron nédulos, nueve
placas y tres morfologia combinada (nddulos y placas).

El tiempo de evolucion fue de dos meses a cinco
afos, consultando 18 de ellos en el primer afo de la
dermatosis.

Los diagndsticos clinicos enviados fueron de tumores
en 24 casos, inflamatorias cinco, HSC en dos y dos en
estudio.

Histopatol6gicamente, la epidermis presenté atrofia
en 19 casos, acantosis en 10, ulceracion en uno y tres
sin alteraciones. Otros cambios epidérmicos: paraque-
ratosis en seis casos e hiperpigmentacion de la capa
basal en dos. Se observé en 16 la presencia de una
banda subepidérmica de tejido colageno normal (zona
de Grenz).

Los cambios importantes se localizaron principalmen-
te en toda la dermis en 15 casos e invadiendo tejido
celular subcuténeo en 18.

El infiltrado estuvo constituido en todos los casos
por acumulos de células histiociticas, grandes, de cito-
plasma eosindfilo, abundante y palido, algunas de las
cuales contenian células inflamatorias como linfocitos,
células plasmaticas y neutréfilos, fendbmeno que se
conoce con el nombre de «emperipolesis», mismo que
se presentd en todos los casos, variando unicamente
el grado de intensidad.

Por otro lado, estas células histiociticas se disponian
en mantos en algunas areas y en otras se entremez-
claban con neutrdfilos, los cuales se presentan gene-
ralmente formando microabscesos; asimismo, como
parte del infiltrado, se observaron abundantes células
plasmaticas, linfocitos y eosindfilos.

Los cuerpos de Russell estuvieron presentes en
todos los casos, la formacion de centros germinales
(foliculos linfoides) en 14 y fibrosis en 12.

Los cambios vasculares constantes en todos los
casos fueron: intensa dilatacion, congestiéon y engro-
samiento de paredes vasculares.

La proteina S100 fue positiva en todos los casos.

DISCUSION Y COMENTARIOS

La histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva, se
considera, desde 1972, como una entidad clinico-pato-
I6gica.2 Desde entonces, se ha asociado el involucro de
otros organos, de los cuales se manifiesta en la piel en
43%, con participacién del tejido linfatico; sin embargo,
la histiocitosis sinusal limitada exclusivamente a la piel,
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que también se conoce como puramente cutanea, se
observa en 3%, por lo que se considera poco frecuente.®
Existen comunicaciones de casos aislados de la forma
puramente cutanea®? y pocas series de casos.?'

La enfermedad de Rosai-Dorfman fue clasificada en
1987 por el grupo de trabajo de la Sociedad del Histio-
cito como una histiocitosis de células No Langerhans, y
posteriormente la reclasifican de acuerdo con caracte-
risticas clinicas, radiograficas, patologicas, fenotipicas,
genéticas y moleculares, separando a la histiocitosis
sinusal clasica ganglionar de la puramente cutanea,?
haciendo ver que el concepto de trastorno histiocitico
reactivo, que carecia de clonalidad, esta cambiando al
menos en un subgrupo de casos donde parece evidente
una naturaleza clonal, ya que se han descrito mutacio-
nes de quinasa en la histiocitosis sinusal ganglionar
y extraganglionar, pero no en la puramente cutanea,
donde no se pudo encontrar datos sobre el perfil mo-
lecular, lo que hace suponer que la enfermedad de
Rosai-Dorfman clasica (ganglionar y extraganglionar)
es una entidad diferente a la puramente cutanea.?”2

En nuestro trabajo, encontramos que desde el punto
de vista epidemioldgico: los 33 pacientes son de raza
mestiza, el sexo correspondi6 al femenino de manera
predominante y la edad mayormente observada fue en
adultos de la tercera y sexta décadas de la vida, lo que
difiere de la HSLM.

Por otro lado, clinicamente la topografia fue muy
variable, ya que tuvimos oportunidad de observar las
lesiones en todos los segmentos, predominando en
caray tronco.

Morfolégicamente vimos gran diversidad de lesiones:
nodulos, en numero y tamafo variable desde unos
cuantos milimetros hasta lesiones de aspecto tumoral
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con presencia de telangiectasias en su superficie; otros
mas que confluian para formar placas de numero, forma
y tamano variable; mientras que en otros mas: combi-
nacién de nddulos aislados en unas zonas y en otras
placas con presencia de nodulos satélites.

Algo que nos parece importante destacar es la pre-
sencia de lesiones en diferentes fases de desarrollo
en un mismo paciente, sobre todo en aquellos cuya
topografia estaba diseminada a varios segmentos y la
morfologia era diversa, incluso en una misma lesion se
pudo observar actividad e involucién de la misma, lo
cual nos habla de lo autolimitado del proceso y el buen
prondstico del mismo.

Nuestros pacientes no presentaron alteraciones de
tipo sistémico ni de laboratorio, exclusivamente lesiones
confinadas a piel.

Con respecto al seguimiento de los casos, la mayoria
mostré tendencia a la involucion de la dermatosis. En los
que presentaron lesiones unicas se realizé extirpacion
de las mismas.

Con estas observaciones y las descritas en la lite-
ratura, nosotros consideramos que la HSC comparte
caracteristicas histopatolégicas con la forma clasica
ganglionar de la enfermedad, mas no las epidemio-
I6gicas ni clinicas como ya se hace ver en estudios
previos.>?32¢ | a forma puramente cutanea presenta
identidad propia, que la ubicaria en un sitio extremo del
espectro de manifestaciones diversas, como seria la de
involucro ganglionar en el intermedio y en el otro extre-
mo del espectro, la forma extraganglionar o sistémica
que afecta otros érganos como hueso (10-20%), tracto
respiratorio (20%), sistema nervioso central (10%),
entre otros,? lo que explicaria la amplia gama de datos
clinicos, teniendo el mismo sustrato histopatoldgico.
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Tabla 1: Datos clinicos.

Paciente  Sexo  Edad Topografia Morfologia Evolucion Dx. clinico
1 F 58  Cabeza (cara) Nodulo 4 cm 5 meses CBC vs Linfoma
2 F 29  Muslo Placa eritematoviolacea 8 cm 8 meses Hemangiolinfangioma
3 F 19 Tronco (mama) Placa eritematoinfiltrada 7 cm 1 afio D. crénica
4 F 28  Tronco (hemitdrax) Exofitica 1 cm 14 meses Pilomatrixoma
5 F 53  Cabeza (cara) Placas 1-3 cm 3 meses Lupus vs Tb luposa
6 F 29  Brazo Nédulos y placa 8 cm 6 meses Piloleiomioma
7 M 49 Cabeza, tronco y extremidad Nodulos 18 meses En estudio
8 F 9 Muslo Nédulo 1 cm 1 afo Tumor de anexos
9 F 53  Cabeza, tronco y extremidad Nddulos y placas 3 afos Histiocitosis sinusal
10 F 81  Cuello Nédulo 4 cm 2 meses Cicatriz queloide
11 F 79  Cabezay cuello Nédulo 0.3 cm 2 meses Espiradenomas
12 M 57  Cabeza (cara) Placas 5 cm 2 meses Sarcoma de Kaposi
13 F 43 Cabeza (cara) y cuello Placas 1-6 cm 8 meses Histiocitosis sinusal
14 F 20  Cuello Nédulo 0.5 cm 6 meses Angioma
15 F 52  Pabellon auricular Placa 8 meses En estudio
16 F 26 Tronco (abdomen) Placa 3.5 cm 1 afio Linfangioma
17 F 48  Abdomen y extremidades Placas y nédulos 3 afos Prarigo nodular
18 F 18  Torax y hombro Nédulo violaceo y doloroso 2 meses Quiste epidérmico
19 F 35  Miembro inferior Nddulo subcutaneo 1 afio Sarcoma
(muslo y region poplitea)
20 F 36  Cabeza (cara: surco Nédulo 1.2 cm 1 afio Neurofibroma
nasogeniano)
21 F 29  Cabeza Nédulos c/telangiectasias 1 afio Enfermedad
(cara: mejillas y regién malar) granulomatosa
22 F 27  Cabeza (cara: region malar) Nddulos (9) 0.2 - 0.5 cm 5 meses Sarcoidosis
23 M 13 Cabeza (cara) Nddulo subcutaneo amarillento 1 afio Lipoma
24 F 18 Brazo Nodulo subcutaneo, indurado 2 anos Fibrolipoma
25 M 33  Tronco (térax y abdomen) Placa infiltrada c/nédulos 2 afos Dermatofibroma, DFSP
26 F 26  Cabeza (cara: frente) y tronco Nédulos c/telangiectasias 5 meses Xantogranuloma
27 M 61 Cabeza, tronco y miembros Nddulos eritematoinfiltrados 6 meses Histiocitosis sinusal
inferiores
28 M 24  Cabeza (piel cabelluda) Nédulo 3 cm ¢/ telangiectasias 5 afos Condroma
29 F 22 Tronco (térax anterior) Placa 4 cm eritematosa 6 meses Sarcoma de Kaposi
30 18  Tronco Nédulo 0.8 x 0.3 cm eritematosos 5 meses Dermatofibroma vs
(torax: region supraclavicular) Linfocitoma
31 M 15  Cabeza (piel cabelluday cara) ~ Nddulo subcutédneo 2 cm 18 meses Tumor de anexos
32 M 72 Cabeza (region retroauricular)  N6dulo subcutaneo 1 cm 11 meses Tumor de anexos
33 M 28  Cabeza (pabellén auricular) Nédulo 5 cm eritematoso 5 meses Tumor de anexos
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Figura 1: Aspectos clinicos de la histiocitosis sinusal cutanea.

Lesiones activas. Lesiones en involucion.
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Figura 4: Inmunohistoquimica (proteina S-100).
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