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RESUMEN

En este articulo presentamos el caso de una mujer de 51 afios de edad,

con cuadro clinico de 1 mes de evolucién, que presenté una lesién de

novo, caracterizada por un nédulo violaceo en regién temporal iz-

quierda de 1.5 x 1 cm. Se realiz6 biopsia, donde fue evidente una pro-

liferaciéon dérmica de histiocitos, con negatividad en Cd1a, positividad

en inmunohistoquimica para S100, Ki67 y positividad focal en células

reactivas para Bcl2, CD20, CD3, Bcl6, confirmando el diagndstico de

Enfermedad de Rosai Dorfman Destombes Cutanea (RDD-C) resuelto

de manera exitosa con extirpacion quirdrgica.

INTRODUCCION

La enfermedad de Rosai-Dorfman (RDD) es una histio-
citosis de células no Langerhans, donde los histiocitos
se acumulan excesivamente, presentandose clasica-
mente como una adenopatia bilateral masiva e indolora.
Se clasifica en una forma esporadica, familiar o cutanea
y puede estar asociada a neoplasias o enfermedades au-
to-inmunitarias.t> La RDD extra-nodal se observa hasta
en un 40% vy los sitios incluyen la piel, cavidad nasal,
tejido orbitario y sistema nervioso central (SNC)3 La

forma cutdnea aislada es excepcionalmente rara.

Cuando se manifiesta, tiene predominio por cabeza
y la cara, seguidas por el tronco y las extremidades
Las formas incluyen el tipo papulo-nodular (en su ma-
yoria), tipo placa y tumoral 45 La patogenia no esta bien
establecida. Sin embargo, puede estar asociada a virus

como el Virus de Inmunodeficiencia Humana (HIV),

Revista Dermatolégica Centro Uraga | Vol 8 | N°1 2026

Citomegalovirus (CMV), Virus Herpes Simple (VHS),
o Virus Epstein Barr (VEB). El diagndstico incluye la
biopsia, donde son evidentes sinusoides llenos de his-
tiocitos grandes y en la inmunohistoquimica posi-
tividad para S100, CD68, CD163 con negatividad para
CD1a, CD2073¢ Estudios moleculares han revelado mu-
taciones recurrentes que involucran genes en la via
Proteina Quinasa Activada por Mitégenos (MAPK)/ERK
Quinasa Regulada por Sefiales Extracelulares (MAPK/
ERK)’ La mutacién en ciertos casos de ciertas vias
de las quinasas como Protooncogén KRAS, GTPasa
(KRAS), Homologo del oncogén viral RAS del neuro-
blastoma (NRAS), Via serina/treonina cinasa protoon-
cogénica A-Raf (ARAF) y Via de la Proteina Quinasa
activada por mitégenos (MAP2K1) sugiere que puede

ser una enfermedad mas neopldsica que inflamatoria.4
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Aportamos un nuevo caso a la literatura de Enfermedad
de Rosai Dorfman cutdnea, confirmada por biopsia y

tratada exitosamente con reseccion quirdrgica.

CASO CLINICO

Femenino de 51 afios, procedente de la Capital de Bo-
livia (Sucre), con antecedente de hipotiroidismo en trata-
miento con levotiroxina. Acudid a la consulta por cuadro
clinico de 1 mes de evolucion, caracterizado por un nédulo
eritemato-violaceo en regién temporal izquierda de 1.5 x
1 cm, no doloroso a la palpacion, firme, adherido a planos
profundos. (Figura 1) Sin adenopatias cervicales, axilares

u otro hallazgo significativo al examen fisico.

Figura 2: A la dermatoscopia se evidencian dreas rojizas con algunos
tapones cérneos y aumento de la vasculatura.

Figura 1: Nédulo eritemato-violdceo en regién temporal izquierda,
de bordes delimitados, no doloroso a la palpacién, adherido a planos
profundos, de 1.5 x 1 cm.
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A la dermatoscopia fueron evidentes areas rojizas con
algunos tapones corneos y aumento de la vasculatura.

(Figura 2)

Se realiz6 biopsia de la lesion donde fue evidente la
proliferaciéon dérmica de células histiociticas, con ne-
gatividad para Cdia, positividad en inmunohisto-
quimica para S100, Ki67 y positividad focal en células
reactivas para Bcl2, CD20, CD68, CD3, Bcl6. (Tabla 1)
(Figura 3-5)

Tabla 1: Inmunohistoquimica.

S100 POSITIVO
Bcl2 POSITIVO
Bcl6 POSITIVO
Ki67 POSITIVO
CD3 POSITIVO
CD20o POSITIVO
CD68 POSITIVO
CD1a NEGATIVO

S100: Proteina S100 (positivo). CD3, CD20, CD68 (glicoproteinas):
positivo para histiocitosis (CD68), positividad reactiva para células
linfocitarias (CD3, CD20). Ki67: Marcador de actividad mitética. Bcl2,
Bcl6 (marcadores linfocitarios): Positividad reactiva. CD1ia: negativo
(células dendriticas, particularmente de células de Langerhans).

Figura 3: Proliferacién dérmica de células histiociticas.

Figura 4: Se evidencian multiples histiocitos, monocitos e infiltrado
linfocitico.
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Figura 5: Positividad en inmunohistoquimica para S100 y CD68.

Figura 6: Control a los 3 meses. Cicatriz lineal en regién temporal
izquierda.
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Los datos clinicos y la histopatologia condujeron a la
conclusién diagnéstica de Enfermedad de Rosai Dorfman
Cutanea. Se realizaron estudios de extension de imagen
(Tomografia de Encéfalo), descartando compromiso en
otros drganos. La conducta terapéutica fue la extir-
pacién quirdrgica de la lesién, con seguimiento de la

paciente a los 3 meses, sin recidiva posterior. (Figura 6)

DISCUSION

La Enfermedad de Rosai Dorfman cutdnea representa
el 3% de las formas de Enfermedad de Rosai Dorfman.
Es una entidad autolimitada, con remisiéon espontanea
hasta en un 50%, sin embargo, aun con diagndstico
desafiante2 La biopsia otorga el sello distintivo de esta
enfermedad, donde es muy evidente la emperipolesis
(fenémeno de célula en célula), que hace referencia a
un proceso bioldgico, donde una célula penetra en otra
célula, se mantiene viable durante todo el proceso y
ademads, puede salir en cualquier momento; especifi-
camente la Enfermedad de Rosai Dorfman, se carac-
teriza por la fagocitosis de células plasmaticas y linfo-
citos por los histiocitos.>*" En su presentacion clinica,
tiene un predominio por el sexo masculino y afecta a
adultos jovenes’®° En este determinado contexto, el
caso presentado resulta relevante por su presentacion
demografica menos habitual y que en un inicio, hace
que la sospecha diagndstica sea menor. No obstante,
distintas series de casos mencionan una inversién en
la proporciéon hombre/mujer y edades de presentacion
mas avanzadas No existe un consenso para el tra-
tamiento de la RDD-C, la conducta terapéutica debe
adaptarse a las situaciones clinicas del paciente’ La
reseccion quirurgica es un tratamiento altamente cu-
rativo para lesiones unifocales y pequefias, con una
efectividad del 80%.4 Ademads, se pueden utilizar cor-
ticoides sistémicos, metotrexato, rituximab, imatinib,
verurafenib, isotretinoina o talidomida, todos ellos
con eficacia variable!3+ El diagndstico diferencial in-
cluye el fibroma cutaneo, Enfermedad de Tangier, his-
tiocitosis de células de Langerhans, xantogranuloma,

linfoma B y lepra

-075



Reporte de Caso Clinico

-076

CONCLUSIONES

La RDD-C aislada es excepcionalmente rara, cuyo
diagndstico y abordaje terapéutico continia siendo un
reto. Sin embargo, la extirpacién quirtrgica en lesiones
unifocales, como se evidencié en el reporte de caso,

sigue siendo el tratamiento de eleccion.
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