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Resumen
La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) o histiocitosis sinusal con linfadenopatía 
masiva (HSLM) es una entidad histiocítica benigna rara, que usualmente afecta 
los ganglios linfáticos. Se han descrito algunos casos en el sistema nervioso 
central, y son excepcionales los que aparecen sin afección nodular concomitante. 
La falta de patrones imaginológicos cerebrales típicos puede llevar a una cirugía 
por un diagnóstico erróneo, con causas atribuidas a un probable origen maligno. 
Usualmente, el diagnóstico histopatológico se realiza después del procedimiento 
quirúrgico. Esta entidad clínico-patológica carece de consenso en diagnóstico, curso 
clínico y tratamiento. Se presenta un caso de ERD con extensión intracraneal, con 
la lectura retrospectiva de los estudios imaginológicos. 

Summary
Rosai-Dorfman Disease (RDD) or Sinus Histiocytosis with Massive Lymphadenopathy 
(SHML) is a rare benign histiocytic disorder, usually affecting the lymph nodes. 
Intracranial involvement is an uncommon variant of the disease; however, intracranial 
lesions without concomitant nodular involvement is exceptional. The lack of typical 
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brain imaging patterns can lead to surgery due to misdiagnosis, with causes attributed to a probable 
malignant origin. Histopathological diagnosis is usually made after the surgical procedure. There is no 
consensus related to diagnosis, clinical course and treatment of this disease. A case report is presented 
on isolated intracranial RDD, with a retrospective reading of the imaging studies.

Introducción
La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD), también conocida 

como histiocitosis sinusal con linfadenopatía masiva (HSLM), es una 
enfermedad rara, descrita en 1969, que afecta principalmente adultos 
y adolescentes de sexo masculino (1). Se caracteriza histológicamente 
por la distorsión de la arquitectura normal de los ganglios linfáticos, 
secundaria a emperipolesis histiocitaria, lo que ocasiona dilatación 
de los sinusoides linfáticos (1). Aunque se trata de una enfermedad 
benigna, de carácter progresivo, su presentación simula una patología 
maligna, lo que lleva a tratamiento equívoco (2).

La manifestación clínica más común está relacionada con linfade-
nopatías cervicales bilaterales dolorosas, fiebre y pérdida de peso (1). 
Se ha documentado también extensión extranodal, principalmente, en 
piel, tracto genitourinario, vías respiratorias inferiores, cavidad oral 
y tejidos blandos, en el 43 % de los casos. Adicionalmente, los casos 
documentados de HSLM con extensión al sistema nervioso central 
(SNC) son raros y representan < 5 % de los casos informados (3,4).

Así mismo, los casos documentados de HSLM aislada, es decir, 
sin lesión ganglionar, representan el 23 % y son más frecuentes en los 
sistemas gastrointestinal y pulmonar. Los casos aislados de ERD en el 
SNC son muy inusuales, aproximadamente, el 0,5 % de ellos (5). La 
resonancia magnética nuclear (RMN) y la tomografía axial computari-
zada (TAC), son algunas herramientas importantes para su diagnóstico 
y el tratamiento (4,5).

Se presenta un caso de extensión extranodal de RDD con extensión 
al sistema nervioso central, junto con la revisión de la histopatología.

Presentación de caso
Paciente masculino de 37 años de edad, sin antecedente de consu-

mo de cigarrillo ni abuso de sustancias psicoactivas, con intervención 
neuroquirúrgica de base de cráneo quince años atrás, sin reporte de pa-
tología ni información clara acerca del procedimiento. Acude al servicio 
de urgencias luego de un accidente automovilístico. Las imágenes de 
TAC (figura 1) y RM con medio de contraste (figura 2), muestran una 
lesión extraaxial en la región anterior de la fisura interhemisférica, con 
edema vasogénico asociado, que fue interpretada como un meningioma 
en placa. El estudio histopatológico, luego de la resección quirúrgi-
ca, mostró un tejido fibroso denso de contenido linfoplasmocítico e 
infiltración histiocitaria conocida como emperipolesis, sin evidencia 
celular de meningioma, con reacción astrocítica secundaria (figura 3). 
Los hallazgos previamente descritos son compatibles con enfermedad 
de Rosai-Dorfman.

Discusión
La enfermedad de Rosai-Dorfman es un trastorno histiocítico reac-

tivo proliferativo, de curso clínico benigno y progresivo, de etiología 
no clara, con una incidencia estimada de 100 casos por año en Estados 
Unidos (6), con mayor frecuencia en adultos jóvenes y adolescentes 

masculinos, documentada entre los 1 y los 78 años, con una relación 
de 4:1 respecto a la población de sexo femenino, sin distinción alguna 
entre razas (7,8).

La presentación clásica está compuesta por linfadenopatías cervi-
cales bilaterales dolorosas, fiebre, pérdida de peso y anemia (1). Adi-
cionalmente, se ha descrito extensión a órganos extraganglionares en el 
43 % de los casos, con mayor frecuencia en piel, tracto genitourinario 
y vías respiratorias inferiores (3). También se han documentado casos 
de emperipolesis histiocitaria sin afección nodular, conocida como 
HSLM aislada, con mayor implicación en los sistemas gastrointestinal 
y respiratorio. La extensión al SNC es rara, por lo que la presentación 
aislada es menor al 0,5 % (7).

En cuanto a la presentación de casos de HSLM en el SNC, se han 
descrito lesiones intracraneales y lesiones espinales, de las cuales, las 
más frecuentes, en un 70 %, son las intracraneales (8).

La etiología de HSLM/ERD no se conoce con certeza. Sin em-
bargo, el perfil inmunofenotípico y los estudios relacionados con la 
expresión de monoquinas derivadas de macrófagos activados han 
mostrado expresión de interleucina 1β y factor de necrosis tumoral α, 
que están relacionados con la migración histiocitaria conocida como 
emperipolesis (9). Se han descrito como posibles causas las enfermeda-
des infecciosas, herpes virus, Epstein-Barr y parvovirus B19 (3,10,11). 
Así mismo, estudios moleculares usando regiones polimórficas para 
receptores de andrógenos humanos han demostrado que la ERD es una 
enfermedad policlonal (12).

Las manifestaciones clínicas están determinadas, fundamentalmen-
te, por su localización. Los principales motivos de consulta asociados 
a ERD/HSLM con o sin implicación de nódulos linfoides en SNC son 
cefalea, convulsiones, debilidad y déficit motor y/o sensitivo (8,13,14).

Las características imaginológicas de las ERD intracraneales aisla-
das no son patognomónicas, frecuentemente comparten manifestaciones 
imaginológicas con otras patologías, como: meningioma, melanoma, 
enfermedades inflamatorias granulomatosas (tuberculosis y sarcoidosis) 
y hemorragias subdurales. En cuanto a su presentación intracraneal, 
suele manifestarse como masas extraaxiales con base dural, supratento-
riales, siendo las más frecuentes la convexidad, región selar, paraselar, 
el clivus y los senos cavernosos. Sin embargo, se han descrito casos de 
lesiones intraparenquimatosas. A la fecha, solo aparecen en la literatura 
76 casos aislados en el SNC desde 1969 (1,7,8,15-18).

Ahora bien, en TAC se describen como masas extraaxiales de 
baja y mediana densidad, sin lesiones óseas erosivas ni calcificaciones 
asociadas, que en ocasiones pueden compartir características con el 
hematoma subdural crónico (19,20-23). En imágenes de RM, las le-
siones de la ERD, usualmente, son de señal intermedia en la sustancia 
gris en imágenes ponderadas en T1 y T2, con realce homogéneo tras 
la administración de medio de contraste endovenoso.

Generalmente, se recomienda el tratamiento de la enfermedad 
de Rosai-Dorfman cuando las lesiones son sintomáticas, teniendo en 
cuenta que es un trastorno linfoproliferativo no neoplásico (18). 
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Figura 1. TAC simple de crá-
neo, axial, a) en ventana de 
parénquima cerebral y b) ven-
tana ósea. Se identifica masa 
ligeramente hiperdensa, de 
contornos mal definidos, que 
ocupa la región anterior de la 
fisura interhemisférica (flechas 
en a), asociada a baja den-
sidad de la sustancia blanca 
de los lóbulos frontales por 
edema vasogénico (*). No se 
identifican calcificaciones ni 
hiperostosis adyacentes a la 
lesión (flechas en b).

Figura 2. RM cerebral con me-
dio de contraste, cortes axiales. 
a) Imágenes ponderadas en T1, 
b) T2, c) T2-FLAIR, d) T1 luego 
de la administración endove-
nosa de medio de contraste 
(e), difusión y (f) secuencia 
gradiente de eco. Masa extra-
axial que ocupa y ensancha 
la fisura interhemisférica, de 
contornos bien definidos lobu-
lados, con intensidad de señal 
similar a la sustancia gris en T1 
(flechas en a) y en secuencias 
sensibles a fluido (flechas 
en b y c). La lesión descrita 
genera edema vasogénico 
de los lóbulos frontales (*) y 
realza ávidamente luego de la 
administración de medio de 
contraste (flechas en d). No 
se identifica restricción al mo-
vimiento de agua en las imáge-
nes de difusión (flechas en e) 
indicativo de hipercelularidad, 
ni calcificaciones o focos de 
hemorragia en las imágenes de 
gradiente de eco (flechas en f).
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Así mismo, se ha evidenciado que en el 20 % de los casos tiene remi-
sión autolimitada, situación no descrita en casos de HSLM intracraneal 
aislada (19,20). Dadas estas circunstancias y la baja incidencia de esta 
patología, no hay consenso claro establecido a la fecha, para el tratamiento 
de casos de ERD intracraneal aislada. Sin embargo, se plantea la inter-
vención quirúrgica como la primera elección por la mejoría sintomática 
evidenciada. La resección total o subtotal de las lesiones intracraneales 
está sujeta a extensión parenquimatosa (21). La radioterapia, quimiote-
rapia y terapia con corticosteroides se recomiendan en situaciones en 
las que la sintomatología persiste luego de tratamiento quirúrgico (22).

Conclusión
El compromiso aislado del sistema nervioso central en la enfer-

medad de Rosai-Dorfman ocurre en menos del 0,5 % de los casos 
informados a la fecha, alrededor de 76 desde 1969. Las características 
imaginológicas de esta enfermedad no son patognomónicas, pues com-
parte criterios diagnósticos con muchas otras enfermedades. Se debe 
considerar siempre dicha patología dentro del diagnóstico diferencial 
de masas intracraneales extraaxiales en el contexto clínico.
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 Figura 3. Examen microscópico: tejido fibroso con un infiltrado linfoplasmocítico con macrófagos (H&E panel superior). Macrófagos con linfocitos 
intactos en el citoplasma, indicando emperipolesis. Tinción para S100: los histiocitos son positivos y confirma emperipolesis. El infiltrado linfocítico 
principalmente de células T (CD3+) con pocas células B (CD20+) y células plasmáticas numerosas (CD138). Algunas de las células plasmáticas demos-
traron cuerpos de Russell (H&E panel central). La tinción para CD1a fue negativa.
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