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i RESUMEN
Aceptado: 25-06 -17
glifgg_“zigl'ge"“”eai La Enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es una forma de histiocitosis caracterizada por

presencia de linfoadenopatia que se presenta con poca frecuencia en nifios. A continuacion se
Palabras clave: presenta el caso de paciente masculino de 8 afios de edad cuyas manifestaciones bucales
Enfermedad  de fueron: retardo en exfoliacion, presencia de reabsorcion interna en molar inferior y anomalia
E‘;f]?;‘e[:t‘;gmé de forma conoidismo en incisivos laterales superiores permanentes. La ERD en muchos casos
bucales, paciente  LIEN€ Una remision espontanea y ha sido catalogada como una enfermedad rara. Es necesario
pediatrico. hacer mayores estudios para conocer las manifestaciones bucales de la misma.
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Rosai-Dorfman disease and its oral manifestations in a pediatric patient. A
case report

ABSTRACT

Rosai-Dorfman Disease (RDS) is a form of histiocytosis characterized by the presence of
lymphoadenopathy that infrequently occurs in children. The case of an 8-year-old male patient is
presented whose oral manifestations were: delayed exfoliation, presence of internal resorption in
the lower molar and conoidism form anomaly in permanent maxillary lateral incisors. RDS, in
many cases, has a spontaneous remission and has been classified as a rare disease. It is necessary
to conduct more studies to know its oral manifestations.

Key words: Rosai-Dorfman Disease, oral manifestations, pediatric patient.

INTRODUCCION

Las enfermedades histiociticas son generalmente raras mayor frecuencia en infancia y en
adolescencia. Se subdividen en histiocitosis de células de Langerhans (HCL) y las denominadas
histiocitosis de células no Langerhans (HCNL), tales como xantogranuloma juvenil, enfermedad
de Erdheim-Chester y enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) *.

Las HCNL incluyen todos los trastornos proliferativos de histiocitos, macréfagos y células
dendriticas que no estéan clasificadas como histiocitosis de células de Langerhans y no pertenecen
al grupo de enfermedades de la linfohistiocitosis hemofagocitica.? Segtn la Histiocyte Society®
se dividen Histiocitosis tipo I:HCL. Histiocitosis tipo Il: Histiocitosis de fagocitos
mononucleares distintos a las células de Langerhans e Histiocitosis tipo I11: 0 malignas. Algunas
tienen un pronostico excelente después de la reseccion o pueden desaparecer espontaneamente en
su mayoria.’

La HCL es la mas comun de los trastornos histiociticos. Por la rareza de la enfermedad, sigue
con un diagnéstico, etiologia, patogénesis y hasta terapia complicados.*

En 1969, Rosai y Dorfman describieron por primera vez la histiocitosis sinusal con
linfadenopatia masiva, en un reporte donde detallaron 4 casos que se diferenciaban de la
histiocitosis X, donde previamente habian sido clasificados. Esta entidad conocida como ERD,
se caracteriza clinicamente por presentar: linfadenopatia cervical masiva, indolora, bilateral,
simétrica, con fiebre y leucocitosis. °
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La etiologia de la enfermedad es desconocida, aunque se ha relacionado con el virus de Epstein-
Barr y con bruscelosis, melanoma, leucemias y cancer tiroideo.®”

Puede afectar ambos sexos, pero predomina en hombres, en primera y segunda décadas de la
vida. Ademas de la afeccidn ganglionar, puede comprometer en 40% de los casos otros érganos
como piel, sistema respiratorio, sistema urinario, huesos y sistema nervioso central (SNC). Las
lesiones cuténeas son por lo general multiples e inespecificas.®

El estudio histologico es determinante para el diagndstico, ya que se evidencia un infiltrado
denso, compuesto principalmente por histiocitos y células plasmaticas y el fendmeno de
emperipolesis, caracterizado por histiocitos con diferentes estructuras celulares en su interior,
que son fagocitadas. Estos histiocitos son positivos para la proteina $100 y CD68.°

A pesar de que en muchos casos hay una remision espontanea, se ha publicado su asociacién con
linfomas, tanto Hodgkin como no Hodgkin, y con mieloma mdltiple. La anemia hemolitica
autoinmunitaria y la infiltracién de pulmones, rifiones, higado o SNC, empeoran el prondstico®®.
También han sido reportados casos de ERD con compromiso cardiaco™’. La afeccion del SNC
puede ser ocasional, siendo excepcional la afectacion intracraneal sin lesiones ganglionares.*?

El objetivo de esta investigacion fue hacer un reporte de caso de ERD, destacando los hallazgos
clinicos y bucales de esta patologia poco comdn.

REPORTE DE CASO

A la consulta odontopediatrica acude escolar masculino de 8 afios de edad, nacido en
Barquisimeto, Estado Lara, procedente de Valencia, Estado Carabobo, Venezuela, quien acude a
consulta por presentar permanencia de unidad dentaria primaria en sector superior. Previa
aprobacién de consentimiento informado por parte del representante se procedio a realizar la
historia clinica, manifestando durante la anamnesis el antecedente de ERD. El diagndstico se
realiz6 a los 3 afios de edad tras presentar linfoadenopatia en circulo pericervical y cuello,
posterior a diagndsticos errados. Finalmente se considera el diagnostico definitivo tras estudio
histopatoldgico (Foto 1), razén por la que recibid tratamiento con esteroides (Prednisona)
remitiendo la enfermedad en su totalidad a los dos meses de comenzar el tratamiento. El
tratamiento fue 15 dias seguido de un reposo durante 1 mes y luego se le repitio el mismo
tratamiento a una dosis menor. Existia la quimioterapia como terapéutica alterativa si la
inflamacion en los ganglios no disminuia pero no fue necesario. No se indico ningun tratamiento
preventivo, solo se recomendd observacion cuidadosa.
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Foto 1. Diagndstico histopatoldgico.

Como antecedente importante el paciente presentd dermatitis atopica desde el primer mes de
vida hasta los 6 afios. Después de encontrarse la linfoadenopatia en cuello, se observaron
ganglios en la cabeza, acompafados de frecuente estadios de fiebre.

Al examen clinico extrabucal no presentd ninguna alteracion en zona ganglionar, pelo fino y
escaso, sin lesiones en piel. Medidas antropométricas: Peso 27 kgrs. Talla 1.34 mts. Signos
vitales: P/A 115/72 mm de Hg, pulso 80 latidos por minuto, temperatura 37°C. Al examen
clinico intrabucal se observd permanencia del incisivo lateral superior derecho primario (Foto 2).
Al examen radiografico con panoramica (Foto 3) se evidencid alteracién de forma de tipo
conoidismo en incisivos laterales superiores permanentes; asi como también una reabsorcion
interna en primer molar inferior izquierdo primario. Se realiz6 Anélisis de Nolla, con un estadio
6 determinando su desarrollo dentario menor a su edad cronoldgica.

Foto 2. Foto extrabucal de frente.
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Foto 3. Radiografia panoramica

El plan de tratamiento consistié en exodoncia de incisivo central superior derecho primario (Foto
4-7) asi como también primer molar inferior izquierdo primario. Una vez erupcionados los
incisivos laterales superiores se procedera a orientacién estética de ser necesario.

Foto 4. Fotografia intrabucal de frente (antes de exodoncia)
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Foto 5. Fotografia intrabucal de frente (posterior a exodoncia)

Foto 7. Oclusal inferior.
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DISCUSION

En este reporte de caso, llama la atencion desde el punto de vista odontopediatrico el retardo en
la exfoliacion dentaria. Se destacan en la literatura pocos reportes de casos de ERD, més hacia lo
dermatolégico™ y con muy poco enfoque bucal. Miniello et al. en radiografias observaron
reabsorcion dsea extensa y seno maxilar lleno de tejido homogéneo, con formacion polipoide en
un paciente con ERD*. Acero-Sanz et al. por su parte reportaron hipoestesia del nervio alveolar
inferior como Gnica manifestacion de la enfermedad en un reporte de caso.™

Kaltman et al. reportaron el caso de un nifio afroamericano de 11 afios de edad que fue remitido
para exodoncia con gran masa en cuello. Inicialmente, diagnosticado como un absceso
odontogenico. Posteriormente, el paciente fue enviado al servicio de urgencias donde la
tomografia computarizada reveld6 multiples masas en cuello. Después de una biopsia incisional a
ganglio linfatico unido a glandula submandibular, se realizé diagndstico. El examen histoldgico
con tincién S-100 confirmé ERD®. En el presente caso también hubo un diagndstico errado
inicial con virus de parotiditis, con una clinica importante de estados febriles frecuentes. Luego
se descart6 presencia de Virus Eipstein-Barr y por tltimo se lleg6 al diagnéstico, confirmandose
que el estudio por biopsia es imperativo para confirmar el diagndstico de ERD.

Es importante mencionar las diferencias entre la HCL y la ERD, que a pesar de ser ambas
histiocitosis y cursar con alteraciones en los histiocitos, presentan manifestaciones bucales
diferentes en cuanto a la exfoliacion de dientes. La HCL es una enfermedad de las células
dendriticas que cursa con manifestaciones bucales, pudiendo ser una de ellas la primera
manifestacion de la enfermedad. Los maxilares pueden ser afectados con relativa frecuencia. En
el estudio radiografico se observan lesiones osteoliticas con bordes bien definidos dando una
imagen de «dientes flotantes», lo cual es el signo patognomoénico®®. La exfoliacién prematura de
los dientes primarios es un evento diagnostico importante, que también se ve en sindrome de
Papillon-Lefevre, sindrome de Chediak-Higashi, hipofosfatasia, neutropenia y leucemia. La HCL
tiene una predileccion por los nifios, aunque puede ocurrir en adultos’. Su diagnéstico requiere
aportacion multidisciplinaria®®.

En el presente caso, el debut de la enfermedad se hizo en etapas tempranas de la nifiez,
especificamente a los 3 afios de edad, sin embargo, la literatura reporta que este tipo de
histiocitosis es mas comin en la edad adulta'?. Ademas es importante destacar que el motivo de
consulta al odontopediatra fue la permanencia de dientes primarios. Hay otras enfermedades que
también cursan con retardo en la exfoliacion y erupcion dentaria como son las enfermedades
renales'. El odontopediatra debe conocer que la conducta es esperar y tranquilizar a los padres
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después de realizar la radiografia panoramica, para constatar que no existe ninguna barrera que
obstruya el corredor de erupcion de las unidades dentarias.

El hallazgo bucal del conoidismo, como anomalia de forma en ese caso, pudiera 0 no estar
relacionado con la ERD; es necesario hacer mayores estudios genéticos en este tipo de
enfermedad, la cual est4 definida como una enfermedad rara. Las enfermedades raras son por lo
general cronicas y discapacitantes y pueden ser potencialmente mortales. Se manifiestan en los
primeros afios de la vida en mas del 50% Yy son responsables de mas del 30% de mortalidad en
lactantes. La complejidad de las enfermedades raras esta relacionada no solo con la variedad de
formas, sino también con la evolucion de los sintomas en la vida del paciente que pueden afectar
su calidad la vida. Para una gran mayoria de ellas, no existe una etiologfa conocida®. La
anomalia dental mas frecuentemente observada entre sindromes han sido las asociadas a forma.
La observacién de anomalias dentales debe dirigir al profesional hacia la consideraciéon de la
presencia de otros signos y sintomas al trazar esquemas de sindromes probables y mas
complejos, a veces recesivos.?

En paises en vias de desarrollo ha aumentado la incidencia de linfoadenopatias cervicales
cronicas en nifios asociadas a infecciones, incluyendo Mycobacterium tuberculosis, pero también
linfomas, leucemia, Virus HIV, sifilis y toxoplasmosis®*, por lo que se justifica la intervencién
agresiva y el examen exhaustivo de esta area. Al momento que se examina el paciente
odontopediatrico no deben dejarse por fuera zonas tan importantes como las cadenas
ganglionares cervicales, mandibulares y submaxilares. El odontopediatra puede ser clave en el
diagndstico de enfermedades raras como la ERD si tiene un conocimiento de la misma.
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