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RESUMEN

La enfermedad de Rosai-Dorfman se trata de un trastorno proliferativo histiocitico, raro y generalmente benigno,
que afecta principalmente a los ganglios linfaticos cervicales; sin embargo, puede tener afectacién de la piel en
el 10% de los casos y se asocia a sintomas sistémicos inespecificos y a alteracién en algunos paraclinicos. Se ha
descrito una forma cutanea sin sintomas o compromiso sistémico, la cual se muestra en este caso. Su etiologia
es desconocida, aunque se han propuesto varias teorias. Tipicamente compromete el rostro y el tronco, se ma-
nifiesta como papulas, placas o nédulos de color marron rojizo a amarillo, asintomaticas. Esta entidad tiene un
curso cronico. No hay un tratamiento especifico, y este debe individualizarse segiin la gravedad y la extension de
las lesiones. En muchos casos, se propone la vigilancia clinica.
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ROSAI-DORFMAN DISEASE

SUMMARY

Rosai-Dorfman disease it is a rare and generally benign histiocytic proliferative disorder that mainly affects the
cervical lymph nodes; however, it can involve the skin in 10% of cases. It is associated with nonspecific systemic
symptoms and signs in some cases. A cutaneous form without symptoms or systemic involvement has been de-
scribed, which is shown in this case. Its etiology is unknown, although several theories have been proposed. It
typically involves the face and trunk, manifests as asymptomatic reddish-brown to yellow papules, plaques, or
nodules. This entity has a chronic course, treatment is not specific and must be individualized according to the
severity and extent of the lesions, with clinical surveillance often proposed in many cases.

KEY WORDS: Cutaneous Rosai-Dorfman disease; Emperipolesis; Sinus histiocytosis with massive lymphade-

nopathy.

ENFOQUE CLINICO

En la enfermedad de Rosai-Dorfman, histolégicamente
se observa la epidermis con un estrato cérneo ortoque-
ratésico, que reposa sobre un corion cutaneo que con-
tiene ldaminas y nédulos de histiocitos grandes, con ci-
toplasma palido indistinto, ntcleos redondos y nucleo-
los prominentes con un denso infiltrado linfocitario y
de células plasmaticas, como se muestra en la Figura 1.

En la Figura 2 se evidencia un infiltrado prominente de
linfocitos y células plasmaticas; en el centro se observa
un histiocito con dos linfocitos intactos en el interior
de su citoplasma, fenémeno llamado emperipolesis. Se
solicitdé inmunohistoquimica S100 con inmunorreacti-
vidad de los histiocitos para esta proteina; se resalta el
fenémeno de emperipolesis (Figura 3).

Figura 1. Epidermis con un estrato cérneo ortoqueratdsico que reposa
sobre un corion cutaneo que contiene laminas y nédulos de histiocitos
grandes, con citoplasma palido indistinto, niicleos redondos y nucleolos
prominentes con un denso infiltrado linfocitario y de células plasmaticas.
H&E, aumento: 40X y 100X, respectivamente. H&E: hematoxilina y eosina.
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Figura 2. Infiltrado prominente de linfocitos y células plasmaticas. En el
centro se observa un histiocito con dos linfocitos intactos en el interior de
su citoplasma, fenémeno llamado emperipolesis. H&E, aumento: 400x.

H&E: Hematoxilina y eosina.

Figura 3. Inmunohistoquimica S100: inmunorreactividad de los histio-
citos para la proteina S100. Se resalta el fenémeno de emperipolesis; au-

mento: 400X.

GENERALIDADES

La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es un trastorno
proliferativo histiocitico raro ®. Se describi6 por prime-
ra vez en 1969 como una entidad benigna que afecta
principalmente a los ganglios linfaticos cervicales; sin
embargo, puede tener afectacion extraganglionar en
cerca del 43% de los casos @, donde la piel es un sitio
frecuente de afectacion, hasta en un 16% @. En el 2016,
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la Histiocyte Society la clasificd dentro del grupo R de
histiocitosis ®. Se ha identificado una cutanea pura de
RDD, la cual fue descrita por primera vez en 1978. Esta
presenta caracteristicas epidemiologicas y clinicas di-
ferentes, por lo que fue clasificada por separado como
parte del “grupo C” de histiocitosis 6.

213



Enfermedad de Rosai-Dorfman

214

EPIDEMIOLOGIA

La enfermedad de Rosai-Dorfman clasica afecta princi-
palmente a pacientes nifios y jévenes, con un pico de
aparicion a los 20 afios. Se ha descrito que presenta
predominio en la poblacién masculina y en personas
de raza negra @, en comparacioén con la enfermedad de
Rosai-Dorfman forma cutanea, la cual afecta a pacien-
tes de la quinta década de la vida (media de 43 afios),
con predominio por el sexo femenino y la poblaciéon
asiatica &9,

ETIOLOGIA

Se desconoce la etiologia de 1la ERD, aunque se ha des-
crito que se debe a una distorsiéon de la inmunidad ce-
lular o a una infeccién desencadenante. Se ha asociado
a la infeccién por virus de Epstein-Barr, parvovirus Big
y virus herpes 6; sin embargo, no se han podido com-
probar estas asociaciones. También se ha relacionado
con la presencia de algunas neoplasias, principalmente
hematolégicas, y enfermedades del tejido conectivo o
autoinmunes ®3,

MANIFESTACIONES CLINICAS

Clinicamente, la variante clasica se caracteriza por lin-
fadenopatias, sobre todo cervicales, aunque pueden
existir en otras localizaciones, las cuales son indolo-
ras y se acompaifian de sintomas como fiebre, pérdida
de peso y sudores nocturnos. En los estudios de labo-
ratorio pueden identificarse gammapatia policlonal,
aumento de la velocidad de sedimentacién globular y
leucocitosis con neutrofilia ¢ 4. Las manifestaciones en
piel son variadas y se presentan como maculas, papu-
las, placas o nodulos, siendo la forma mas comiin la pa-
pulonodular. En ciertos casos, se asocian a lesiones sa-
télites @. Pueden tener diversos colores, que van desde
el rojo hasta el amarillo, y se distribuyen en diferentes
partes del cuerpo, donde el rostro se describe como el
sitio mas comiinmente afectado, seguido del tronco; es-
tas pueden ser aisladas en un solo sitio o encontrarse en
diversas partes del cuerpo ®#. Pueden confundirse con
un amplio espectro de trastornos dermatolégicos. La
variedad cutanea se caracteriza por la presencia de le-
siones y la ausencia de linfadenopatia, sin compromiso
de su estado general ni alteraciones en los paraclinicos,
tal como se evidencid en este caso clinico ®569®, Para
establecer el diagnostico se requiere la toma de biopsia.

Se ha descrito una demora diagnostica entre seis meses
a cinco afios después de miiltiples biopsias®.

HISTOPATOLOGIA

Los hallazgos histologicos cutaneos se caracterizan
por laminas o nédulos de histiocitos grandes con ci-
toplasma abundante eosinofilico palido mal definido,
nicleos redondos y nucleolos prominentes; algunos
de ellos pueden ser espumosos, mezclados con un in-
filtrado de linfocitos y células plasmaticas ©. Una de
las caracteristicas es la emperipolesis, que consiste en
la presencia de células hematopoyéticas intactas, tipi-
camente linfocitos, pero también células plasmaticas,
neutrofilos y eritrocitos dentro del citoplasma de los
histiocitos, aunque estos hallazgos suelen ser menos
notorios en la piel que en los ganglios linfaticos. Otra
pista 1til es la disposicién de células plasmaticas peri-
vasculares. La atipia citolégica, la multinucleacion y las
mitosis son muy poco frecuentes.

Los histiocitos son inmunorreactivos para la proteina
S100, lo que puede hacer notar atin mas la emperipo-
lesis; también tienen marcacién inmunohistoquimica
para OCT2, p-ERK y ciclina D1. Los marcadores tipicos
histiocitarios CD68 y CD163 tienen marcacion variable.
Son negativos para CD1a y langerina © ',

Diagnéstico diferencial histopatol6-
gico
Histiocitosis de células de Langerhans, Enfermedad de

Erdheim-Chester, enfermedades relacionadas con IgG4,
xantogranuloma juvenil y tuberculosis.

MANE)O

En cuanto al tratamiento, generalmente se indica vigi-
lancia, aunque dependiendo de la extension y la grave-
dad, puede optarse por multiples terapias tales como
el uso de corticoides topicos o sistémicos, acitretin,
dapsona, crioterapia, radioterapia, cirugia, talidomida
y agentes alquilantes. Estas opciones pueden no ser exi-
tosas en algunos casos. Siempre debe tenerse en cuenta
el riesgo de recurrencia @,
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Puntos clave

La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es un trastorno proliferativo histiocitico
raro, con afectacion predominante en los ganglios linfaticos cervicales, pero que
puede presentar manifestaciones cutaneas en hasta un 16% de los casos.

La enfermedad clasica afecta principalmente a nifios y jovenes, mientras que la
forma cutanea tiende a presentarse en la quinta década de la vida, con predo-
minio en mujeres y poblacion asiatica.

La etiologia de la ERD sigue siendo desconocida, pero se han propuesto diversas
teorias, como la distorsion de la inmunidad celular y las infecciones virales.

Las manifestaciones clinicas incluyen linfadenopatias, fiebre, pérdida de peso y
lesiones cutaneas que pueden variar en color y distribucién.

El manejo de la ERD puede implicar diversas terapias segin la gravedad de las
lesiones, que van desde la vigilancia hasta el uso de corticoides, acitretin, cirugia,

entre otros.
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