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Enfermedad de Rosai-Dorfman cutanea: reporte de un caso

Cutaneous Rosai-Dorfman disease: A case report
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RESUMEN

La enfermedad de Rosai-Dorfman es un trastorno que pertene-
ce al grupo de las histiocitosis; en 90% de los pacientes se ob-
servan linfadenopatias con afeccion sistémica, y en 10% son sélo
cutaneas.’ Clinicamente, la presentacion clasica de esta enferme-
dad en su forma cutdnea es de una placa eritematosa infiltrada
y asintomatica con papulas circundantes. En la histopatologia es
caracteristico encontrar emperipolesis, que es un proceso de
absorcién de células inflamatorias por los histiocitos, asi como
positividad a $100 y CD682 Los pacientes con afeccion cutanea
pueden recibir manejo con esteroide, talidomida, metotrexato
y extirpacion quirdrgica como opciones de tratamiento, con re-
sultados variables. Esta patologia suele tener un curso benigno y
pronostico favorable? Presentamos el caso clinico de un pacien-
te en la cuarta década de la vida, con antecedentes de sindrome
de Marfan que fue valorado porque presentaba neoformacio-
nes de aspecto papular, asintomaticas, de tres meses de evolu-
cién; con los hallazgos histopatoldgicos se integré el diagndstico
de enfermedad de Rosai-Dorfman cutanea.

PALABRAS CLAVE: enfermedad de Rosai-Dorfman, histiocitosis, empe-
ripolesis.

Introduccién
La enfermedad de Rosai-Dorfman es un trastorno que
pertenece al grupo de las histiocitosis; en 9o% de los
pacientes se observan linfadenopatias con afeccién sisté-
mica, y en 10% son sélo cutdneas. Presentamos el caso
clinico de un paciente en la cuarta década de la vida, con
antecedentes de sindrome de Marfan que fue valorado
porque presentaba neoformaciones de aspecto papular,

ABSTRACT

Rosai-Dorfman disease is a disorder that belongs to the his-
tiocytosis group; 90% of patients have lymphadenopathy with
systemic involvement, and 10% are exclusively cutaneous. The
classic presentation of this disease, its a cutaneous form, an
infiltrated and asymptomatic erythematous plaque with the
presence of surrounding papules. On histopathology, it is char-
acteristic to find emperipolesis, as well as positivity for s100
and CD68. Patients with skin involvement can receive steroid,
thalidomide, methotrexate, and surgical removal as treatment
options, with variable results. This pathology usually has a be-
nign course and a favorable prognosis. We present a 31-year-
old case with a history of Marfan syndrome, who was evaluated
for presenting asymptomatic papular neoformations of three
months of evolution.
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asintomaticas, de tres meses de evolucién; con los hallaz-
gos histopatoldgicos se integré el diagnéstico de enferme-
dad de Rosai-Dorfman cutdnea.

Caso clinico

Paciente de 31 afos, originario y residente de la Ciudad
de México, cuenta con antecedente de sindrome de Mar-
fan diagnosticado desde los 13 anos. Acudié al Servicio de
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Dermatologia debido a una dermatosis de tres meses de
evolucién, diseminada en el térax anterior y posterior, asi
como en las extremidades superiores e inferiores, caracte-
rizada por multiples neoformaciones de aspecto papular
de 1 mm de didmetro, de color rosa, algunas umbilica-
das y otras lisas, bordes bien definidos (figura 1). En el
interrogatorio el paciente mencioné que no tenia sinto-
mas; y en la exploracién fisica no se encontraron otras
alteraciones. En los estudios de laboratorio tampoco se
mostraron alteraciones. Se realizé toma de biopsia, con el

ENFERMEDAD DE ROSAI-DORFMAN-°*

siguiente informe histopatolégico: proceso inflamatorio
linfohistiocitico (figura 2) con inmunohistoquimica que
report6 S100 y CD68 positivos (figura 3). Se envi6 al Ser-
vicio de Hematologia donde se descarté dafio sistémico.
El paciente presenté remisién de la dermatosis un mes
después de su valoracién.

Discusion
La enfermedad cutdnea de Rosai-Dorfman en una entidad
rara que se caracteriza por una proliferacién histiocitica
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Figura 2. Tincién hematoxilina-eosina: se observa histiocito con emperipolesis
(HE 40x).
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Figura 3. Inmunohistoquimica para proteina (s100) positiva, se sefiala emperipo-
lesis.
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en la piel.* Aparece en pacientes de edad media, es mds
frecuente en la cuarta década de la vida. Clinicamente los
enfermos se presentan con neoformaciones en la piel,
la mayoria de aspecto papulonodulares.”* Las ubicacio-
nes mds comunes son la cabeza, los muslos y el térax’
En el caso clinico de nuestro paciente, tuvo dermatosis
diseminada caracterizada por multiples neoformaciones
de aspecto papular, en la superficie algunas presentaban
umbilicacién central similares a la infeccién por molusco
contagioso (presentacién infrecuente), bordes bien defi-
nidos, asintomaticas, sin afeccién extracutdnea.

Para realizar un diagnéstico oportuno es necesario to-
mar biopsia de una de las lesiones. La histologfa se carac-
teriza por infiltracién histiocitica, que exhibe emperipo-
lesis, las células de Rosai-Dorfman aluden a histiocitos
caracterizados por emperipolesis de linfocitos; asi como
un inmunofenotipo especifico (Stoo+, CD68+).+5 En el ca-
so que exponemos se realizé biopsia de una de las lesiones,
en la inmunohistoquimica se puede apreciar emperipolesis
con proteina S100+, que ayudé a hacer el diagnéstico.

El curso clinico de esta enfermedad suele ser benig-
no y autolimitado. Se puede emplear un tratamiento ex-
pectante o bien utilizar esteroides lesionales o sistémicos
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como primera opcién de tratamiento. En nuestro pacien-
te se siguié un tratamiento expectante con resolucién de
la dermatosis un mes después de su valoracién.

Conclusién

En nuestro paciente, la presentacién clinica infrecuente
—que recuerda la infeccién por molusco contagioso—y el
hallazgo de células de Rosai-Dorfman en la piel, acom-
pafiado de una resolucién espontdnea, hicieron posible la
correlacién clinico-patoldgica para confirmar el diagnés-
tico de enfermedad de Rosai-Dorfman cutdnea.
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