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RESUMEN

La Enfermedad de Rosai Dorfman conocido también como Histiocitosis Sinusal, que se
caracteriza por presentar linfadenopatia masiva, es un trastorno proliferativo benigno de
histiocitos que implica tipicamente los ganglios linfaticos y también pueden implicar sitios
extranodales. Muy rara en mama como presentacion aislada, sélo ha habido aproximadamente
25 casos reportados, sélo 3 casos en varones. Habitualmente se presenta como masa palpable,
la cual es hallada como una anormalidad en la mamografia o con ultrasonido.
Histoldgicamente se caracteriza por la presencia de adenopatias infiltradas por histiocitos,
nucléolo prominente y pleomorfismo nuclear siendo caracteristico encontrar emperipolesis.
La inmunohistoquimica muestra para la proteina S100, CD 163, lisozima, alfa-1- anti
tripsina, CD 68 y anti quimio tripsina, alta positividad.

El objetivo es estudiar las caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de esta enfermedad en
pacientes del Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas durante 16 afios, determinando
la incidencia, la frecuencia segun grupo etario y sexo, la ubicacion topogréfica en la mama y
revisar la reaccion inmunohistoquimica de esta.

Es un estudio retrospectivo, observacional, cuantitativo y descriptivo; este se realizara
obteniendo datos del registro del Departamento de Mamas y Tejidos blandos, se consolidara
una lista de pacientes de los cuales la recoleccion de datos se hara de la revision de historias
clinicas, el analisis y consolidado se realizara utilizando el paquete estadistico SPSS.

PALABRAS CLAVES: Rosai — Dorfman mamario, cancer de mama, caracteristicas clinicas,
caracteristicas histopatoldgicas.



INTRODUCCION

El Globocan 2018 refiere que en el mundo, el cancer de mama es el mas frecuente en mujeres
(2 millones 88 mil 849 casos nuevos, 24.2% del total de mujeres) y primero mas frecuente a
nivel general entre mujeres y hombres. En paises de habla hispana, es el cAncer mas frecuente
en mujeres y el segundo mas frecuente en ambos sexos, ademas es una de las primeras causas
de mortalidad, seguida por el cancer colorectal.

En el Perd, de acuerdo con el Registro de Cancer Poblacional de Lima, Trujillo y Arequipa, se
estima que en el 2012 habrian ocurrido 3952 nuevos casos y que 1208 mujeres fallecieron por
esta causa. En el Instituto Nacional de Enfermedades Neoplésicas, para el 2013, el cancer de
mama se ubica en el segundo lugar, registrando 1232 nuevos casos. (1)

La mayoria de los casos corresponde a la familia epitelial, siendo més frecuente, el carcinoma
ductal. Los tumores fuera de esta estirpe son los sarcomas, melanomas y linfomas. (2)

La Enfermedad de Rosai Dorfman, conocido también como Histiocitosis Sinusal, que se
caracteriza por la presencia de linfadenopatia masiva, es un trastorno proliferativo benigno
raro de histiocitos que implica tipicamente los ganglios linfaticos y también pueden implicar
sitios extranodales. (3, 4, 5) Cuando se encuentra confinado a la mama, es extremadamente
raro, pero importante reconocer, ya que puede imitar malignidad. (4) Su ubicacion extranodal,
representa el 25-40% y se encuentra en areas tales como: el hueso, vias respiratorias altas,
musculo esquelético, piel, tejido celular subcutaneo, tracto gastrointestinal, tiroides, corazon,
y en mujeres, cuello uterino y mama. La Enfermedad de Rosai Dorfman de la mama es
extremadamente rara con un aproximado de 25 casos reportados, siendo 3 casos reportados en
el varon. Habitualmente se presenta como una masa palpable, la cual es hallada como una
anormalidad en la mamografia o con ultrasonido. (5) Esta entidad rara de la mama, lo es aln
mas si se presenta de forma aislada.(3, 8)

A la Enfermedad de Rosai Dorfman se le considera de curso auto limitada y benigna por lo
general , con progresion variable, por lo que se agrupan por su tipo de evolucion, siendo la de
remision espontanea y total, la mas comun, llegando hasta el 50% del total, y la de evolucién
fatal con diseminacion extranodal la menos frecuente con un 7% de ésta, el 43% restante se
encuentra entre la de curso cronico con mejorias y desmejoras, persistente y estable, y la de
evolucion progresiva con diseminacion nodal.(8)

En cuanto a estudios diagnosticos con imagenes, la mamografia, muestra lesiones en su
mayoria de bordes poco definidos sin calcificaciones groseras, caracteristicas similares a los
tumores de caracteristicas malignas de la mama, y con el ultrasonido se describen lesiones
hipoecogenicas, doppler positivas y solidas.(7, 8)

Las caracteristicas histopatoldgicas de la Enfermedad de Rosai Dorfman son la presencia de
ganglios y conductos linfaticos con histiocitos, no siendo frecuente la atipia moderada con
presencia de nucléolo grande y pleomorfismo nuclear; sin embargo es caracteristico hallar
emperipolesis, el cual es mas dificil de hallar en lesiones extranodales que en ganglios, y que
se caracteriza por la presencia de células de serie blanca, glébulos rojos y en algunas
oportunidades histiocitos con células plasmaticas dentro de su citoplasma, ademas entre los
sinusoides se encuentra una elevada plasmocitosis.(3, 8)

En cuanto al estudio de inmunohistoquimica, habitualmente presentan la proteina S100, CD
163, lisozima, alfa-1- anti tripsina, CD 68 y anti quimio tripsina, positivas. (3,5,8,9,10)

La evaluacion clinica se caracteriza por palpar masas en mamas, sin dolor, aunque varios
casos han sido descubiertos en mujeres asintomaticas con hallazgos mamograficos.

En la literatura se describen algunos estudios, sin embargo la muestra de estos es pequeria,
pero se logra describir algunas caracteristicas clinicas e histopatoldgicas, siendo la mas



frecuente la presencia de infiltracion difusa de histiocitos, linfocitos y células plasmaticas,
caracteristicas de la emperipolesis, que se describen como una estructura nodular, de bordes
poco definidos, clara y oscura bajo el microscopio.

En conclusién vemos que la frecuencia de presentacion de esta patologia es poco habitual y de
estas, en mama, aln mas rara, ademas con poca evidencia bibliografica; por lo que se necesita
mayor estudio para definir las caracteristicas clinicas e histoldgicas, ademas de importante
estudio ya que habitualmente por sus caracteristicas morfoldgicas mediante estudios de
imagenes, se confunde con lesiones sospechosas de malignidad, siendo su conocimiento y
estudio de esta necesarias para el manejo de la patologia mamaria oncologica y asi evitar
sobre diagnosticar lesiones malignas.

OBJETIVOS

1. Objetivo General
Determinar las caracteristicas clinicas e histopatologicas de la enfermedad de Rosai
Dorfman de mama en pacientes del Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas
en el periodo 2000 al 2016

2. Objetivos Especificos

1. Determinar la frecuencia de la Enfermedad de Rosai Dorfman en mama en
pacientes del Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas en el periodo 2000
al 2016.

2. Determinar la frecuencia segun edad de los pacientes con la Enfermedad de Rosai
Dorfman de mama en pacientes del Instituto Nacional de Enfermedades
Neoplasicas en el periodo 2000 al 2016.

3. Determinar la frecuencia segun sexo de los pacientes con la Enfermedad de Rosai
Dorfman de mama en pacientes del Instituto Nacional de Enfermedades
Neoplasicas en el periodo 2000 al 2016.

4. Describir la ubicacién topografica en la mama de los pacientes con la Enfermedad
de Rosai Dorfman del Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas en el
periodo 2000 al 2016.

5. Revisar la reaccion inmunohistoquimica en las muestras de patologia de la
enfermedad de Rosai Dorfman de mama en pacientes del Instituto Nacional de
Enfermedades Neopléasicas en el periodo 2000 al 2016.

MATERIAL Y METODO

Disefio de estudio

Es un estudio Retrospectivo que toma datos de las historias clinicas de los pacientes con la
Enfermedad de Rosai Dorfman, en un periodo de tiempo entre el afio 2000 al 2016; sin
manipulacion de variables por lo tanto es observacional, cuantitativo con expresion numerica
y descriptivo ya que la data es recolectada sin variacion del entorno.

Poblacion:

Todo paciente con diagnéstico de Enfermedad de Rosai Dorfman con presentacion en mama
en el Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas desde el afio 2000 hasta el 2016.



Criterios de inclusion:
Se incluyen todos los pacientes con diagnéstico de Enfermedad de Rosai Dorfman en mama,
diagnosticados en el Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas en el periodo de tiempo
del afio 2000 al 2016.

Criterios de exclusion:

e Toda historia clinica de paciente que cuente con registros inadecuados e informacion
incompleta, ademas no registre resultados histopatolédgicos.

e Todas las historias clinicas de pacientes con diagndstico de cancer de mama que no
corresponda a pacientes con Enfermedad Rosai Dorfman de mama.

Muestra:

Todo paciente con diagndstico de Enfermedad de Rosai Dorfman con presentacion en mama
en el Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas en el periodo 2000 al 2016 que
cumplan con los criterios de inclusion y exclusion.

Seleccion de la muestra
No probabilistico

Definicion Operacional de Variables

Las variables por considerar fueron: frecuencia de presentacion, edad de presentacion, mama
enferma, localizacion topografica en la mama, tamafio del tumor, emperipolesis, patrones
evolutivos e inmunohistoquimica.



Tipo de Tipo de :
: . Indicador o .
. o variable variable RSN Escala de Categoriay
Variable Definicion . . definicion L
segun su segun . medicion valores
- operativa
naturaleza su relacion
Frecuencia Casos de tna enfer_medad N | Cuantitativa Dependiente Porcentaje Cuantitativo
un periodo de tiempo
Tiempo en afos entre el
Edad d(_e, nacimiento del individuo Cuantitativa | Independiente | Edad en afios Razon Afos
presentacion hasta que se presenta la
enfermedad
Organo glandular ubicado en Lado de Derecha
Mama enferma el pecho, donde se presenta la | Cualitativa | Independiente mama Nominal
enfermedad afectada Izquierda
CSE: cuadrante supero
externo.
CIE: cuadrante infero
- externo.
Localizacié Parte especifica de la CSI: cuadrante sUpero
ocalizacion C T . s . . . )
topografica subdivision del 6rgano Cualitativa | Independiente | Ubicacién Nominal interno. ]
P afectado CII: cuadrante infero
interno.
RETRO: Retro areolar
TODA: Ocupa 4
cuadrantes
Diametro <5cm
transverso
Tamario del tumor Dimensiones del tumor Cuantitativa | Independiente | Centimetros m?j):srgr?tgr:arfm 5-10cm
informe de
p >
patologia 10cm




Tipo de Tipo de .
: . Indicador o .
. o variable variable NN Escala de Categoriay
Variable Definicion . . definicion L
segun su segun . medicion valores
. operativa
naturaleza su relacion
) . Escaso: (+)
Fendmeno que se caracteriza
por presencia de leucocitos, . .
Emperipolesis neutrdfilos o linfocitos dentro | Cuantitativa | Independiente Cagg:ﬂ?ssde Cuantitativo Intermedio: (++)
del citoplasma de otras .
células Densamente celular:
' (+++)
1. Remisién espontanea
y total.
2. Curso crénico con
mejorias y
desmejoras.
: Variacion de tamafio y forma I , Células o 3. Persistente y estable
Patrones evolutivos celular Cuantitativa | Independiente anormales Cuantitativo | , Progresiva con
diseminacion nodal.
5. Evolucion fatal con
diseminacioén
extranodal.
: US(.) gle anticuerpos para Proteina S-100
identificar ciertos antigenos
Inmunohistoquimica (marc_gdores) en una muestra Cuantitativa | Independiente Can:udad de Cuantitativo CD 163
de tejido. Estos anticuerpos celulas
estan unidos a una enzima o a
CD 68

un tinte fluorescente.




PROCEDIMIENTOS Y TECNICAS

Ya que es un estudio retrospectivo, se recolectaran datos del libro de registro de sala de
operaciones del departamento de Mamas y Tejidos blandos, identificando todo paciente quien
tenga diagndéstico de la Enfermedad de Rosai Dorfman, luego se consolidara una lista de
pacientes y se procederd a la revision de las historias clinicas identificadas, recolectando datos
de forma sistematica a la Ficha de Recoleccion de Datos (Anexo N° 1).

Por ser un estudio retrospectivo, descriptivo no es necesario realizar consentimiento
informado, sin embargo si se necesita evaluacion previa del comité de ética para realizar
dicho analisis.

PLAN DE ANALISIS

Utilizando el paquete estadistico SPSS V22.0, se elaborara la base de datos conveniente y
luego los datos registrados en la herramienta de recoleccidn seran procesados.

Luego de la consolidacion de nuestra base de datos analizaremos cuales son las caracteristicas
clinicas e histopatoldgicas mas frecuentes de esta enfermedad, ademas compararemos si se
encuentra en relacion a los datos reportados en la literatura mundial para lo que se utilizara
una prueba de t para determinar si la diferencia entre nuestras caracteristicas y las de la
literatura mundial son similares o diferentes.
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CRONOGRAMA

MAYO JUNIO JULIO AGOSTO SETIEMBRE OCTUBRE
2019
Semana N° Semana N° Semana N° Semana N° Semana N° Semana N°
Etapas 1112|3411 (2]|3(4]112 (34123 4]1 2 3 4 11123 ]|4
I.  Preparacion del proyecto X[ X]|X]|X
Il. Recoleccion de datos X[ X[ X[X[I[X]X[IX[X]IX|X|X]|X
I11. Procesamiento de datos X | X | X
IV. Andlisis de datos X | X | XX
V. Elaboracién del informe final X | X
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Presupuesto:

MONTO
RECURSO FUENTE FINANCIADORA (SOLES)
Recursos Computadora Personal 0
Disponibles Impresora Personal 0
) Metodologia Personal 500
Asesoriaen : —
Estadistica Personal 500
Papel Personal 30
Tinta Personal 100
o Lapiceros Personal 20
Utileria
Folder Personal 30
Corrector Personal 10
Borrador Personal 10
Servicios Empaste Personal 100
Mantenimiento Computadora Personal 100
Total 1400
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ANEXOS

Anexo 01: Instrumento de recoleccion de datos

FICHA DE RECOLECCION DE DATOS

“Caracteristicas clinico histopatolédgica de enfermedad de Rosai-Dorfman mamario en
pacientes del Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas en el periodo 2000 —

2016”
Iniciales del
paciente
Cadigo asignado
Edad
Sexo
Derecha | lzquierda Ambas
Mama enferma
Cuadrante | Cuadrante | Cuadrante | Cuadrante Retro
Localizacion stpero- supero- infero- infero- Toda
) . areolar
topogréfica externo. interno. externo. interno.
. <5cm 5-10cm >10cm
Tamario del tumor
. . Presente Ausente
Emperipolesis
Remisic - Progresiva
emision Curso crénico . -
Patrones espontanea y | con mejorias y Persistente y _con ) qulua_qn fatal con
. estable diseminacién diseminacion extranodal.
- . total. desmejoras.
evolutivos: nodal.
. . Proteina S 100 CD68 CD 163
Inmunohistoquimica
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