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Caso clínico

Enfermedad de Rosai-Dorfman cutánea 
en el pabellón auricular

Resumen

ANTECEDENTES: La enfermedad de Rosai-Dorfman es una histiocitosis de células no 
Langerhans de origen desconocido, caracterizada por un curso benigno y típicamente 
de alivio espontáneo. Es poco común. La manifestación clásica es una linfadenopatía 
masiva. La afectación de la piel es la localización más frecuente de la enfermedad 
extranodal. Se han documentado alrededor de 220 casos que se limitan exclusivamente 
a la piel. Se manifiesta en forma de nódulos, placas y pápulas con tonalidades eritema-
tosas o marrones. El diagnóstico se establece a través de biopsia, cuyo estudio muestra 
una proliferación reactiva de macrófagos espumosos con expresión inmunofenotípica 
positiva para S100 y CD68, junto con emperipolesis. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 69 años, quien acudió a consulta con una der-
matosis de cuatro meses de evolución, localizada en el pabellón de la oreja izquierda 
después de nadar en una piscina. El examen dermatoscópico mostró una lesión erite-
matosa con telangiectasias cortas y rosetas. El estudio de la biopsia incisional evidenció 
emperipolesis, con histiocitos con positividad para CD68 y proteína S100. Las tinciones 
de PAS, Ziehl-Neelsen y Fite-Faraco resultaron negativas para agentes infecciosos. Los 
estudios de extensión fueron negativos para infiltración a otros órganos. Se estableció 
el diagnóstico de enfermedad de Rosai-Dorfman que afectaba exclusivamente la piel. 
Se inició tratamiento con esteroide tópico de alta potencia durante un mes, con lo que 
se obtuvo respuesta parcial. 

CONCLUSIONES: La enfermedad de Rosai-Dorfman puramente cutánea es muy 
infrecuente. Es fundamental llevar a cabo investigaciones adicionales para descartar 
otras enfermedades, así como evaluar el daño sistémico. 
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Abstract 

BACKGROUND: Rosai-Dorfman disease is a non-Langerhans cell histiocytosis with an 
unknown cause. It is a benign condition that usually resolves on its own. It is an un-
common phenomenon. The typical manifestation is characterized by significant lymph 
node enlargement. The skin is the most often affected location of extranodal illness. 
The literature has documented over 220 cases that only involve the skin. The condition 
presents as nodules, plaques, and papules that are red or brown. The diagnosis is de-
termined by a biopsy, which reveals a reactive proliferation of foamy macrophages that 
are positive for immunophenotypic markers S100 and CD68, and exhibit emperipolesis. 

CLINICAL CASE: A 69-year-old female patient with a dermatosis in the left ear that 
had been developing for four months after swimming in a pool. Dermatosis was char-
acterized by nodular lesions. The dermoscopy examination revealed a pink, raised 
area with small, dilated blood vessels and circular patterns resembling rosettes. An 
incisional biopsy was taken, whose study revealed emperipolesis. The histiocytes had 
positive immunoreactivity for CD68 and S100 protein. The PAS, Ziehl-Neelsen, and 
Fite-Faraco stains yielded negative results for infectious pathogens. Extension studies 
did not revealed participation of any other illness. Cutaneous Rosai-Dorfman disease 
was diagnosed. Treatment with high-potency topical steroids was started for one month, 
obtaining partial response to the treatment. 
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ANTECEDENTES

La enfermedad de Rosai-Dorfman es un trastorno 
histiocítico benigno que a menudo se manifiesta 
como una linfadenopatía masiva cervical.1 Se ha 
descrito daño extraganglionar hasta en un 43%, 
con afección a órganos internos2 y externos. La 
piel es el sitio más común con afectación extra-
ganglionar; las orejas representan la topografía 
clásica de manifestación única.3 Las lesiones 
cutáneas pueden ocurrir en aproximadamente el 
10% de los pacientes con enfermedad ganglio-
nar; sin embargo, sólo el 3% tiene manifestación 
cutánea pura, lo que se considera una afección 
extremadamente rara.4 Hasta el momento exis-
ten aproximadamente 220 casos puramente 
cutáneos reportados en la bibliografía mundial. 
A diferencia de la manifestación ganglionar, la 
forma cutánea predomina en el sexo femenino 
con un promedio de edad de 47 años.5

La causa sigue siendo desconocida. Algunos 
autores sugieren que existe una respuesta exa-
gerada a un agente infeccioso, en lugar de un 
trastorno neoplásico.5 Se ha asociado con el 
virus del herpes 6, linfomas, síndrome linfopro-
liferativo autoinmunitario  1, VEB, parvovirus 
B19, asma, diabetes y el VIH.1,2,6 También se ha 
considerado un probable origen autoinmunitario 
debido a su asociación con la enfermedad de 
Crohn, lupus eritematoso o la artritis reumatoide. 
La enfermedad también puede coexistir con en-

fermedades linfoproliferativas, como la micosis 
fungoides y el linfoma Hodgkin o no Hodgkin.7 

La enfermedad clásica se manifiesta clínica-
mente como linfadenopatía cervical bilateral 
no dolorosa, asociada con síntomas sistémicos: 
fiebre, fatiga y diaforesis nocturna.8,9 En estudios 
de laboratorio se evidencia leucocitosis, hiper-
gammaglobulinemia policlonal y aumento en 
reactantes de fase aguda como VSG.1,6 

La enfermedad cutánea se manifiesta como nó-
dulos, placas y pápulas con una decoloración 
eritematosa o marrón en la cabeza, el cuello, el 
tronco o las extremidades.8,9

El diagnóstico se establece con el estudio histo-
patológico que muestra un infiltrado mixto de 
histiocitos, células plasmáticas, linfocitos y 
polimorfonucleares. Se observa emperipolesis 
(células inflamatorias dentro del citoplasma de 
los macrófagos sin ser degradados). Estos histio-
citos son característicamente positivos para los 
inmunomarcadores S-100, CD68 y negativos 
para CD1a.1,4,10 Los diagnósticos diferenciales 
son lepra, policondritis, pericondritis y pseudo-
quiste auricular. 

No hay un tratamiento establecido de primera lí-
nea porque hay distintos grados de respuesta, por 
lo que la decisión se basa en las circunstancias 
clínicas individuales del paciente. Hasta el 50% 
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CONCLUSIONS: Cutaneous Rosai-Dorfman disease is exceptionally uncommon. 
Conducting extension tests is crucial to discard diseases and see whether there is any 
systemic involvement.
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de los pacientes pueden mostrar remisión espon-
tánea, por lo que la observación es apropiada 
en casos asintomáticos o sin complicaciones.10 
La resección quirúrgica es un tratamiento cura-
tivo en caso de pequeñas lesiones unifocales. 
Sin embargo, los corticosteroides suelen ser el 
tratamiento de primera línea. Otras opciones 
terapéuticas incluyen sirolimus, radioterapia, 
quimioterapia (metotrexato, 6-mercaptopurina) 
e inmunoterapia (talidomida, rituximab) con 
resultados variables.10,11

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 69 años, ama de casa, con 
antecedente de diabetes mellitus tipo 2 desde 
2017, en tratamiento con metformina. Acudió a 
valoración por una dermatosis de cuatro meses 
de evolución con eritema, prurito y dolor en la 
oreja después de nadar en una piscina, a la que, 
dos meses antes de la consulta, se agregaron 
lesiones nodulares, sin síntomas sistémicos, 
en tratamiento con aciclovir y ofloxacino, sin 
mejoría. 

A la exploración física se encontró una dermato-
sis localizada en el pabellón auricular izquierdo 
que afectaba el hélice y antihélice, caracteri-
zada por una placa eritematosa, infiltrada, de 
consistencia blanda, con apariencia arrosa-
riada (Figura 1). No se palpaban adenopatías. 
El estudio dermatoscópico con luz polarizada 
10x evidenció una placa rosa-anaranjado con 
telangiectasias finas y cortas, rosetas y escama 
amarillenta. Figura 2

Se tomó una biopsia incisional de la lesión cu-
yo estudio evidenció desde la dermis reticular 
superficial hasta la dermis reticular profunda 
un infiltrado inflamatorio difuso compuesto por 
numerosos histiocitos, linfocitos, neutrófilos y 
células plasmáticas. En estas zonas predomi-
naban los histiocitos con emperipolesis. Las 
tinciones de PAS, Ziehl-Neelsen y Fite-Faraco 
fueron negativas a agentes infecciosos. Los estu-

Figura 1. Manifestación clínica.

Figura 2. Dermatoscopia con luz polarizada 10x. 
Fondo rosa-anaranjado con telangiectasias finas y 
cortas, rosetas y escama amarillenta.

dios de inmunomarcación mostraron histiocitos 
positivos para CD68 y proteína S100. Figura 3
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con afectación sistémica manifiestan lesiones 
cutáneas, pero sólo el 3% de los casos tienen 
daño cutáneo puro sin afectación sistémica. 
Hasta el momento, existen aproximadamente 
220 casos reportados en la bibliografía como 
puramente cutáneos.8

Se manifiesta de manera bimodal: la forma clá-
sica afecta con más frecuencia en la infancia y 
el sexo masculino, en contraste con la forma 
cutánea, que predomina en el sexo femenino 
en la edad adulta, como en la paciente del caso.

La enfermedad de Rosai-Dorfman cutánea es 
poco frecuente, con manifestaciones cutáneas 
inespecíficas. Se ha descrito como nódulos, 
placas y pápulas con una coloración eritemato-
sa o marrón.8,9 La topografía afectada con más 
frecuencia es la cabeza; no obstante, pueden 
manifestarse en cualquier zona corporal. La 
paciente tuvo inicialmente un cuadro clínico 
inespecífico de cuatro meses de evolución, ca-
racterizado por eritema, dolor y prurito después 
de nadar en una piscina, que evolucionaron a la 
formación de lesiones nodulares. 

Debido a la singularidad de esta enfermedad, 
así como a la falta de especificidad de las lesio-
nes y su ubicación topográfica, el diagnóstico 
tiende a ser difícil, por ello la toma de biopsia 
con posterior realización de estudios de exten-
sión son decisivos para descartar afecciones de 
origen infeccioso, inflamatorio, autoinmunitario 
y proliferativo. 

Asimismo, la inmunohistoquímica es funda-
mental para descartar diversos diagnósticos 
diferenciales: policondritis recidivante, pseu-
doquiste del pabellón auricular, sarcoidosis, 
histiocitosis, trastornos linfoproliferativos, así co-
mo agentes infecciosos, como lepra, tuberculosis 
y leishmaniasis. A menudo la enfermedad sigue 
un curso clínico benigno, con o sin tratamiento 
establecido. En la paciente del caso se decidió 
iniciar tratamiento tópico con esteroide de alta 

Los estudios de extensión no mostraron afec-
tación de algún otro órgano, por lo que se 
estableció el diagnóstico de enfermedad de 
Rosai-Dorfman cutánea. Se inició tratamiento 
con corticosteroide tópico de alta potencia (clo-
betasol) a dosis de reducción durante un mes, 
con lo que la paciente obtuvo respuesta parcial al 
tratamiento. Al mantenerse la lesión asintomática 
y limitada a la zona descrita, se decidió mantener 
bajo vigilancia médica porque más del 50% de 
los pacientes pueden tener remisión espontánea 
de las lesiones. 

DISCUSIÓN

La enfermedad de Rosai-Dorfman es una histio-
citosis de células no Langerhans poco frecuente, 
de causa idiopática, curso benigno y general-
mente de alivio espontáneo.10,11 Clásicamente 
se manifiesta como una linfadenopatía masiva 
cervical no dolorosa, que puede o no causar sín-
tomas sistémicos. Hasta el 10% de los pacientes 

Figura 3. A.  Microscopia de luz 10x, tinción de 
hematoxilina y eosina: infiltrado linfocitario e his-
tiocitario. Se observa la imagen de cielo estrellado. 
B. Microscopia de luz 100x, tinción de hematoxilina 
y eosina: infiltrado de histiocitos con emperipolesis 
de células inflamatorias. C. Microscopia de luz 100x, 
inmunohistoquímica positiva a CD68. D. Microscopia 
de luz 100x, inmunohistoquímica positiva a S100.

A	 	 	              B

C	 	 	              D
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potencia a dosis de reducción durante un mes. 
Sin embargo, la paciente no mostró mejoría 
significativa. Al mantenerse asintomática se 
decidió la vigilancia médica estrecha, porque 
la literatura describe que más del 50% de los 
pacientes pueden tener alivio espontáneo de las 
lesiones en uno a tres años. El daño ganglionar y 
la afectación sistémica se relacionan con un peor 
pronóstico. Algunos casos demuestran hallazgos 
cutáneos persistentes independientemente del 
tratamiento.10,12 

CONCLUSIONES

La enfermedad de Rosai-Dorfman puramente 
cutánea es muy infrecuente. Es fundamental 
llevar a cabo investigaciones adicionales para 
descartar otras enfermedades, así como evaluar 
el daño sistémico. 
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