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C A S O  C L Í N I C O

Enfermedad de Rosai-Dorfman-
Destombes cutánea unifocal: Reporte 
de un caso en adulto
Melany Ayala, * Martin Sangueza, ** Juan Diez De Medina, *** Mirtha Meneses *

R E S U M E N

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

con cuadro clínico de 1 mes de evolución, que presentó una lesión de 

novo, caracterizada por un nódulo violáceo en región temporal iz-

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

liferación dérmica de histiocitos, con negatividad en Cd1a, positividad 

en inmunohistoquímica para S100, Ki67 y positividad focal en células 

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

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

de manera exitosa con extirpación quirúrgica. 
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La enfermedad de Rosai-Dorfman (RDD) es una histio-

citosis de células no Langerhans, donde los histiocitos 

se acumulan excesivamente, presentándose clásica-

mente como una adenopatía bilateral masiva e indolora. 

Se clasifica en una forma esporádica, familiar o cutánea 

y puede estar asociada a neoplasias o enfermedades au-

to-inmunitarias.1,2 La RDD extra-nodal se observa hasta 

en un 40% y los sitios incluyen la piel, cavidad nasal, 

tejido orbitario y sistema nervioso central (SNC).3 La 

forma cutánea aislada es excepcionalmente rara.1

Cuando se manifiesta, tiene predominio por cabeza 

y la cara, seguidas por el tronco y las extremidades.4 

Las formas incluyen el tipo papulo-nodular (en su ma-

yoría), tipo placa y tumoral.4,5 La patogenia no está bien 

establecida. Sin embargo, puede estar asociada a virus 

como el Virus de Inmunodeficiencia Humana (HIV), 

I N T R O D U C C I Ó N

Citomegalovirus (CMV), Virus Herpes Simple (VHS), 

o Virus Epstein Barr (VEB).1 El diagnóstico incluye la 

biopsia, donde son evidentes sinusoides llenos de his-

tiocitos grandes y en la inmunohistoquímica posi-

tividad para S100, CD68, CD163 con negatividad para 

CD1a, CD207.3,6 Estudios moleculares han revelado mu-

taciones recurrentes que involucran genes en la vía 

Proteína Quinasa Activada por Mitógenos (MAPK)/ERK 

Quinasa Regulada por Señales Extracelulares (MAPK/

ERK).7 La mutación en ciertos casos de ciertas vías 

de las quinasas como Protooncogén KRAS, GTPasa 

(KRAS), Homólogo del oncogén viral RAS del neuro-

blastoma (NRAS), Vía serina/treonina cinasa protoon-

cogénica A-Raf (ARAF) y Vía de la Proteína Quinasa 

activada por mitógenos (MAP2K1) sugiere que puede 

ser una enfermedad más neoplásica que inflamatoria.4
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Aportamos un nuevo caso a la literatura de Enfermedad 

de Rosai Dorfman cutánea, confirmada por biopsia y 

tratada exitosamente con resección quirúrgica.

C A S O  C L Í N I C O

Femenino de 51 años, procedente de la Capital de Bo-

livia (Sucre), con antecedente de hipotiroidismo en trata-

miento con levotiroxina. Acudió a la consulta por cuadro 

clínico de 1 mes de evolución, caracterizado por un nódulo 

eritemato-violaceo en región temporal izquierda de 1.5 x 

1 cm, no doloroso a la palpación, firme, adherido a planos 

profundos. (Figura 1) Sin adenopatías cervicales, axilares 

u otro hallazgo significativo al examen físico.

Figura 1: Nódulo eritemato-violáceo en región temporal izquierda, 
de bordes delimitados, no doloroso a la palpación, adherido a planos 
profundos, de 1.5 x 1 cm.

Tabla 1: Inmunohistoquímica.

Figura 2: A la dermatoscopia se evidencian áreas rojizas con algunos 
tapones córneos y aumento de la vasculatura.
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S100: Proteína S100 (positivo). CD3, CD20, CD68 (glicoproteínas): 
positivo para histiocitosis (CD68), positividad reactiva para células 
linfocitarias (CD3, CD20). Ki67: Marcador de actividad mitótica. Bcl2, 
Bcl6 (marcadores linfocitarios): Positividad reactiva.  CD1a: negativo 
(células dendríticas, particularmente de células de Langerhans).

Figura 3: Proliferación dérmica de células histiocíticas.

A la dermatoscopia fueron evidentes áreas rojizas con 

algunos tapones córneos y aumento de la vasculatura. 

(Figura 2)

Se realizó biopsia de la lesión donde fue evidente la 

proliferación dérmica de células histiocíticas, con ne-

gatividad para Cd1a, positividad en inmunohisto-

química para S100, Ki67 y positividad focal en células 

reactivas para Bcl2, CD20,  CD68, CD3,  Bcl6. (Tabla 1) 

(Figura 3-5)

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

Figura 6: Control a los 3 meses. Cicatriz lineal en región temporal 
izquierda.

Los datos clínicos y la histopatología condujeron a la 

conclusión diagnóstica de Enfermedad de Rosai Dorfman 

Cutánea. Se realizaron estudios de extensión de imagen 

(Tomografía de Encéfalo), descartando compromiso en 

otros órganos.  La conducta terapéutica fue la extir-

pación quirúrgica de la lesión, con seguimiento de la 

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

D I S C U S I Ó N

La Enfermedad de Rosai Dorfman cutánea representa 

el 3% de las formas de Enfermedad de Rosai Dorfman. 

Es una entidad autolimitada, con remisión espontánea 

hasta en un 50%, sin embargo, aun con diagnóstico 

desafiante.3 La biopsia otorga el sello distintivo de esta 

enfermedad, donde es muy evidente la emperipolesis 

(fenómeno de célula en célula), que hace referencia a 

un proceso biológico, donde una célula penetra en otra 

célula, se mantiene viable durante todo el proceso y 

además, puede salir en cualquier momento; específi-

camente la Enfermedad de Rosai Dorfman, se carac-

teriza por la fagocitosis de células plasmáticas y linfo-

citos por los histiocitos.9,10,11 En su presentación clínica, 

tiene un predominio por el sexo masculino y afecta a 

adultos jóvenes.3,8,9 En este determinado contexto, el 

caso presentado resulta relevante por su presentación 

demográfica menos habitual y que en un inicio, hace 

que la sospecha diagnóstica sea menor. No obstante, 

distintas series de casos mencionan una inversión en 

la proporción hombre/mujer y edades de presentación 

más avanzadas.10 No existe un consenso para el tra-

tamiento de la RDD-C, la conducta terapéutica debe 

adaptarse a las situaciones clínicas del paciente.3 La 

resección quirúrgica es un tratamiento altamente cu-

rativo para lesiones unifocales y pequeñas, con una 

efectividad del 80%.4 Además, se pueden utilizar cor-

ticoides sistémicos, metotrexato, rituximab, imatinib, 

verurafenib, isotretinoina o talidomida, todos ellos 

con eficacia variable.1,3,4 El diagnóstico diferencial in-

cluye el fibroma cutáneo, Enfermedad de Tangier, his-

tiocitosis de células de Langerhans, xantogranuloma, 

linfoma B y lepra.4



-076 Revista Dermatológica Centro Úraga  |  Vol 8  |  Nº 1  2026

Reporte de Caso Clínico

C O N C L U S I O N E S

La RDD-C aislada es excepcionalmente rara, cuyo 

diagnóstico y abordaje terapéutico continúa siendo un 

reto. Sin embargo, la extirpación quirúrgica en lesiones 

unifocales, como se evidenció en el reporte de caso, 

sigue siendo el tratamiento de elección.
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