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	  INTRODUCCIÓN	  
La	  Enfermedad	  de	  Rosai–Dorfman	  es	  un	  trastorno	  proliferaTvo	  hisTocíTco	  de	  células	  no	  Langerhans	   infrecuente.	  Se	  conoce	  también	  
como	  hisTocitosis	  sinusal	  con	   linfadenopaVa	  masiva	   (HSAM),	  haciendo	  referencia	  a	   la	   forma	  sistémica	  o	  nodal.	  Sin	  embargo,	  existen	  
formas	   extraganglionares,	   donde	   la	   piel	   es	   el	   órgano	  más	   frecuentemente	   afectado	   (40%).	   Puede	   exisTr	   compromiso	   sólo	   cutáneo,	  
enfermedad	  de	  Rosai-‐Dorfman	  cutánea,	  reprensentando	  el	  	  3%	  de	  los	  casos.	  	  

	  CASOS	  CLÍNICOS	  
A	   conTnuación	   presentamos	   cinco	   casos	   diagnosTcados	   de	   Enfermedad	   de	   Rosai-‐Dorfman	   cutánea,	   con	   presentación	   clínica	  
heterogénea.	  En	  todos	  ellos	  se	  realizó	  estudio	  de	  extensión	  sin	  evidenciarse	  afectación	  ganglionar	  o	  sistémica.	  

Paciente	   Sexo	   Edad	   Antecedentes	   Clínica	   Histología	   Tto	  y	  evolución	  

1	   Hombre	  	  
87	  
años	  

Leucemia	  
mielomonocíTca	  

crónica	  

Nódulo	  único	  asintomáTco	  en	  tórax	  
(Fig.1)	  

Infiltrado	  denso	  de	  hisTocitos	  CD68+,	  S100+	  CD1a-‐	  
Lisozima+	  a1anTtripsina+	  
Emperipolesis	  (Fig.6)	  	  

Exéresis.	  
No	  nuevas	  lesiones	  

2	   Hombre	  	  
69	  
años	  

No	  
Pápulas	  y	  nódulos	  pruriginosos	  en	  

tronco	  y	  MMII	  (Fig.2)	  	  

Infiltrado	  denso	  de	  hisTocitos	  CD	  68+,	  S100+	  CD1a-‐	  
Infiltrado	  inflamatorio	  acompañante,	  predominio	  

plasmocitario	  

Tto	  sintomáTco	  (anT-‐H1	  oral	  y	  corTcoide	  
tópico)	  

No	  nuevas	  lesiones	  

3	   Hombre	  
59	  
años	  

No	  
Pápulas	  eritemato-‐violáceas	  en	  cara	  y	  

tronco	  (Fig.3)	  

Infiltrado	  hisTocíTco	  con	  presencia	  de	  
emperipoiesis	  

PosiTvidad	  intensa	  CD68+,	  lisozima	  +,	  S100+,	  CD1a	  
negaTvo.	  (Fig.7)	  

Tto	  sintomáTco	  
(corTcoides	  orales	  y	  tópicos)	  

4	   Mujer	  
31	  
años	  

ArtriTs	  reumatoide	  
Placa	  eritematosa	  infiltrada	  recidivante	  

infraumbilical	  (Fig.4)	  

Denso	  infiltrado	  inflamatorio	  dérmico	  profundo	  con	  
numerosos	  neutrófilos	  	  

	  e	  hisTocitos	  con	  imágenes	  de	  citofagocitosis.	  
CD68+++,	  lisozima	  +++,	  S100+	  

CorTcoides	  tópicos	  e	  intralesionales.	  
Nuevas	  lesiones	  en	  abdomen	  

5	   Hombre	  
53	  
años	  

No	  
Pápulas	  infiltradas	  en	  tronco	  y	  MMSS	  

pruriginosas	  (Fig.5)	  	  
Infiltrado	  dérmico	  difuso	  linfohisTocitario	  CD68+,	  

S100+	  CD1a-‐	  	  	  
CorTcoides	  tópicos.	  
No	  nuevas	  lesiones	  

Fig.1	  Nódulo	  en	  tórax	   Fig.2	  Pápulas	  y	  nódulos	  en	  tronco	  y	  MMII	   Fig.3	  Pápulas	  en	  mejilla	   Fig.4	  Placa	  infiltrada	  infraumbilical	   Fig.5	  Pápulas	  en	  tronco	  y	  MMSS	  

DISCUSIÓN	  

Fig.6	  (arriba)	  y	  Fig.7.	  (abajo)	  
Ambas	   muestran	   un	   infiltrado	   dérmico	   denso	   de	   hisTocitos	   con	   abundante	   citoplasma	   eosinófilo,	   núcleo	   vesicular	   y	  
nucléolos	  prominentes,	  acompañado	  de	  un	  número	  variable	  de	  PMN,	  linfocitos	  y	  plasmáTcas.	  
El	  hallazgo	  de	  emperipolesis	  es	  caracterísTco.	  

La	   Enfermedad	   de	   Rosai-‐Dorfman	   cutánea	  
presenta	   heterogenicidad	   clínica	   por	   lo	   que	   el	  
estudio	   histológico	   e	   inmunohistoquímico	  
resulta	   fundamental.	   Se	   han	   de	   idenTficar	  
hisTocitos	  CD68+	  S100+	  CD1a-‐.	   	  El	  hallazgo	  de	  
emperipolesis	   es	   caracterísTco,	   pero	   no	  
patognomónico.	   En	   nuestra	   serie	   se	   idenTficó	  
en	  3	  de	  los	  5	  casos.	  

Su	   curso	   clínico	   es	  más	   benigno	   que	   la	   forma	  
ganglionar,	   siendo	   autolimitado	   sin	   progresión	  
sistémica	  a	  largo	  plazo.	  La	  decisión	  terapéuTca	  
debe	   ser	   individualizada	   (conservadora,	  
exéresis,	  corTcoides,	  crioterapia,	  RT…).	  

A	  pesar	  de	  que	  su	  eTología	  es	  desconocida	  se	  
ha	   asociado	   con	   diferentes	   trastornos	  
hematológicos	   y	   autoinmunes.	   Destacar	   que	  
entre	   los	   antecedentes	   de	   nuestros	   pacientes	  
encontramos	   leucemia	   mieloide	   crónica	   y	  
artriTs	  reumatoide.	  	  


