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INTRODUCCIÓN

CASO CLÍNICO

CONCLUSIONES

La enfermedad de Rosai-Dorfman-Destombes es una histiocitosis no

neoplásica de etiología desconocida.

Se presenta una forma particular de esta condición: una lesión ósea

solitaria en el eje tibial derecho de una adulta joven

inmunocompetente. Describimos el tratamiento y resultados

funcionales a largo plazo.

Mujer de 26 años, sin antecedentes médicos de interés, que acude a

otro centro hospitalario presentando dolor e impotencia funcional en

tobillo izquierdo, de 7 meses de evolución, sin antecedente traumático

conocido.

En las radiografías iniciales de tobillo izquierdo se objetiva una lesión

lítica solitaria en tibia distal izquierda, por lo que es remitida a nuestro

centro para estudio y tratamiento.

La enfermedad de Rosai-Dorfman-Destombes es una histiocitosis no

neoplásica de células no Langerhans.

Su etiología es desconocida. Estudios recientes han encontrado

mutaciones en los genes NRAS, KRAS, MAP2K1 y ARAF en los

tejidos afectados, lo que sugiere un posible origen clonal de esta

condición en algunos casos.

La presentación clínica típica incluye grandes e indoloras adenopatías

cervicales, asociadas a fiebre, en pacientes varones menores de 20

años.

Se han descrito manifestaciones extraganglionares hasta en un 43%

de los pacientes. Sin embargo, en menos de un 2% de casos existe

afectación ósea sin linfadenopatías asociadas (enfermedad ósea

primaria).

Esta patología exhibe un comportamiento benigno, con una tasa de

regresión espontánea sin tratamiento del 20 %. En el caso de nuestra

paciente, el desbridamiento quirúrgico y el relleno de la lesión con

cemento se consideró la opción de tratamiento más adecuada,

precisando posteriormente de 15 sesiones de radioterapia local.

Ante la sospecha de un proceso neoplásico vs. infeccioso, se

realizaron estudios complementarios y de extensión que fueron

inespecíficos. El examen histopatológico de la biopsia realizada reveló

signos inespecíficos de inflamación crónica, sin identificarse tumores

ni patógenos.

La paciente presentaba dolor creciente como única sintomatología,

que condicionada intensamente la deambulación, sin otros síntomas

locales ni sistémicos y sin otras hallazgos ni signos clínicos

reseñables a la exploración física.

Ante los resultados inespecíficos del estudio de extensión y la biopsia,

se sospechó un proceso infeccioso a nivel de tibia distal izquierda, por

lo que se intervino a la paciente realizándose desbridamiento extenso

y relleno óseo con cemento antibiótico.

Se tomaron muestras intraoperatorias que fueron enviadas para

estudio microbiológico y anatomopatológico.

El examen histopatológico de las muestras obtenidas

intraoperatoriamente fue compatible con enfermedad de Rosai-

Dorfman-Destombes.

Al día siguiente de la cirugía, la paciente refería mejoría clínica

intensa. Al año de la intervención, la paciente no ha presentado

nuevas manifestaciones ni recidivas locales de la enfermedad, ha

vuelto a su rutina diaria, refiere ausencia total de dolor y presenta una

dorsiflexión de tobillo izquierdo de 15º y una flexión plantar de 40º.
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