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Resumen: La Enfermedad de Rosai-Dorfman es un trastorno infrecuente y de
etiologia desconocida. La presentacién intracraneal es ain mds rara y suele imitar la
apariencia de un meningioma en las imégenes del encéfalo. Se presenta el caso de un
paciente var6n de 38 anos que ingresa por una tumoracion intracraneal, extra-axial
y supratentorial asociada a déficit neuroldgico leve; con diagnéstico presuntivo de
meningioma de la convexidad. Después de la intervencién quirtrgica, el diagndstico
histolégico definitivo fue de Enfermedad de Rosai-Dorfman intracraneal. Se debe
considerar la Enfermedad de Rosai-Dorfman intracraneal dentro del diagnéstico
diferencial de una lesion intracraneal extra-axial sugestiva de un meningioma
debido a la similitud en las neuroimégenes y la presentacién clinica entre ambas
patologas.

Palabras clave: Histiocitosis Sinusal, Meningioma, Craneotomia, Duramadre,
Sistema Nervioso Central.

Abstract: Rosai-Dorfman disease is an infrequent condition with no known
etiology. The intracranial presentation is even rarer, and it resembles the
appearance of a meningioma in image studies. We present the case of a 38-year-old
male patient who was admitted because of an extra-axial supratentorial cranial
tumor, associated to mild neurological deficit. The presumptive diagnosis was
convexity meningioma. After surgery, the definitive histologic diagnosis was
intracranial Rosai-Dorfman disease. This condition should be considered in the
differential diagnosis of an extra-axial intracranial lesion suggesting meningioma,
because of similar neuroimaging results and the similar clinical picture.

Keywords: Histiocytosis, Sinus, Menigioma, Craniotomy, Dura Mater, Central
Nervous System.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es una rara entidad de
etiologia desconocida caracterizada por histiocitosis de células
diferentes a las células de Langerhans, la cual fue descrita por primera

vez por Destombes en 1965 (1, sin embargo, Rosai y Dorfman
publicaron una serie de casos de similar presentacién bajo el nombre
de “Histiocitosis sinusal con linfadenopatfa masiva” [2]. La Histiocyte
Society clasifica a esta enfermedad en los siguientes tipos: familiar,
clasica (nodal), extranodal, asociada a neoplasias y asociada a

enfermedades autoinmunes (3,

La presentacion nodal cldsica de esta enfermedad se manifiesta con
linfadenopatia cervical bilateral indolora. Los casos extranodales, que
suceden en el 43 % de los casos, incluyen el compromiso del sistema
nervioso central que ocurre en menos del 5 % de los casos, siendo la

presentacioén intracraneal el 75 % de estos casos (4] La enfermedad
genera cefalea, convulsiones, déficit sensitivo, déficit motor y lesién de
nervios craneales. Frecuentemente es identificada como una masa
solida extra- axial, que capta contraste de manera homogénea. Por
estas caracteristicas se considera a la ERD como diagndstico

diferencial de las lesiones de base dural [3].

El objetivo principal del presente estudio es presentar las
caracteristicas clinicas, imagenoldgicas y anatomopatoldgicas de un
caso de ERD intracraneal tratado quirdrgicamente como tumor
cerebral en el Servicio de Neurocirugia del Hospital Nacional
Cayetano Heredia. Ademds, se hace una breve revision de las
caracteristicas imagenoldgicas reportadas de la presentacion
intracraneal de la ERD, buscando diferencias con el meningioma.

REPORTE DE CASO

Paciente varén de 38 anos presenté una masa axilar derecha, no
dolorosa y de remision espontdnea ocho meses antes de la admisién
hospitalaria. Dos meses antes del ingreso presentd parestesias y
contracciones transitorias en el miembro superior derecho a
predominio distal. El dia del ingreso hospitalario el paciente presentd
trastorno del sensorio. El paciente no tenfa antecedentes patoldgicos
ni antecedentes familiares de importancia.

En la evaluacién fisica, el paciente tenfa un buen estado general, sin
lesiones en piel ni adenopatias. En el examen neuroldgico, el paciente
tenfa un puntaje en la Escala de Coma de Glasgow de 15, sensibilidad
conservada y fuerza muscular distal disminuida (4+/5) en miembro
superior derecho, reflejos osteotendinosos Dbicipital, tricipital y
extensor superficial de dedos en ambas extremidades superiores
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conservados, Hoffman ausente, sin déficit sensitivo ni motor en otras
extremidades.

En la tomografia cerebral sin contraste se evidencié una lesién
hiperdensa fronto-parietal izquierda con edema cerebral e
hiperostosis asociada. La resonancia magnética cerebral con contraste
confirmé la presencia de un proceso expansivo extra-axial fronto-
parietal izquierdo con captacién homogénea de contraste (Figura 1).
Con estos resultados, el diagndstico presuntivo prequirtrgico fue el
de una lesién neoplésica, dependiente de la duramadre, sugestiva de
meningioma de la convexidad.

Se programé al paciente para una cirugfa transcraneal fronto-
parietal izquierda mds reseccién tumoral. El tumor de dimensiones
5x3x2 cm, de coloracién marrdn clara, fue de consistencia semidura-
fibrosa, adherente al tejido cerebral y con invasion de la duramadre y
craneo. Se repard el defecto de duramadre con tejido artificial
(“sustituto de duramadre”) y se eliminé el tejido dseo y dural
infiltrados por el tumor.

El resultado del estudio histolégico de la pieza quirdrgica en el
Hospital Nacional Cayetano Heredia fue informado como tejido
fibroso con proceso inflamatorio crénico, donde resaltaba la presencia
de histiocitos con emperipolesis (Figura 2).

Figura 1.

Tomografia computarizada y resonancia magnética nuclear rmn de encéfalo sin contraste y

contrastada
(A) Tomografia sin contraste corte axial: Lesion extra-axial, hiperdensa (en relacidn con parénquima cerebral) en
region fronto-parietal izquierda, con edema asociado e hiperostosis en tabla interna craneal adyacente a lesién .(B)
RMN T2 axial: Lesién a nivel fronto-parietal izquierda con edema asociado, nexo a giro precentral (en relacién al
“omega invertido” o drea motora de la mano) y giro poscentral (4rea somatosensorial primaria) que no involucra la
pared del seno sagital superior.(C) RMN T1C axial con contraste: Lesion captadora de contraste (gadolinio), bien
delimitada, de bordes discretamente irregulares y de centro denso. (D) RMN T1C coronal con contraste: Lesién extra-
axial con “cola dural” o “cola de ratén”, a ambos lados de su parte central. La captacién de contraste por la lesién es
homogénea. El edema vasogénico, que incrementa el efecto de masa, lateraliza el falx del cerebro.
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Figura 2.

Estudio histopatoldgico
Hospital Cayetano Heredia: Corte histoldgico de la tumoracién. (A) Tejido de apariencia fibrosa vagamente nodular
con un fondo inflamatorio (H&E). (B) A mayor aumento se observa un infiltrado inflamatorio de linfocitos, células

plasméticas ¢ histiocitos (H&E). (C) y (D) Inmunohistoquimica S100 resalta el citoplasma de los histiocitos (flecha
roja) con células inflamatorias en su interior (flecha azul), evento biolégico conocido como emperipolesis. No se
observé proliferacion meningotelial ni granulomas. Resultado inmunohistolégico del Instituto Nacional de
Enfermedades Neoplésicas (INEN) de Lima-Pert: macréfagos S100+, CD163+, CD68-/+ Y CD30-. CD38 revela
células plasmdticas con relacion IGG/IGG4 de 1/5. Tejido fibroso con proceso inflamatorio crénico e histiocitos con
emperipolesis, sugestiva de Enfermedad de Rosai- Dorfman. No cambios neopldsicos.

En la evaluacién postquirtrgica inmediata se encontré al paciente
en buen estado general, herida operatoria sin complicaciones,
sensibilidad disminuida y fuerza muscular 2/5 en miembro superior
derecho con movilizacidn escasa de los dedos de la mano ipsilateral. Se
le indic6 alta médica y seguimiento. A los 6 meses, presenté buen
estado general, herida cicatrizada, puntaje en la Escala de Coma de
Glasgow de 15, sensibilidad conservada y fuerza muscular 4+/5 en
miembro superior derecho, movilizando mucho mejor los dedos de la
mano, los reflejos osteotendinosos bicipital, tricipital y extensor
superficial de dedos estaban aumentados en miembro superior
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derecho, no «clonus ni déficit sensitivo-motor en las otras
extremidades.

La resonancia magnética de cerebro con contraste a los 6 meses
evidencié ausencia de recidiva de la lesion (Figura 3). El seguimiento
postquirurgico por neurocirugia, oncologia, radiocirugia y
hematologia concluy6 en la remision de la lesion sin requerimiento de
manejo médico adicional.

DISCUSION

El presente estudio presenta un caso de ERD extranodal, con
compromiso del sistema nervioso central, tratado quirtrgicamente de
manera efectiva tras simular un proceso expansivo intracraneal. El
estudio anatomo-patolégico permitié identificar un tejido fibroso
con un proceso inflamatorio crénico que inclufa histiocitos con
emperipolesis y células plasméticas IGG4 positivo caracteristico de la
ERD (Figura 2). La emperipolesis es un evento bioldgico inusual
donde una célula ingresa en otra, permaneciendo viable y con la
posibilidad de salir de la célula hospedero en cualquier momento sin
alteracién funcional ni morfoldgica; aunque es considerado la
caracteristica distintiva de la ERD también es observado en el

linfoma, leucemia y en neoplasias no hematolégicas (e,

Las imdgenes de tomografia computarizada y de resonancia
magnética del encéfalo permitieron identificar una masa extra-axial
con edema cortico-subcortical y captacion de contraste a nivel fronto-
parietal izquierdo. Al respecto, los hallazgos en las imdgenes del
encéfalo describen a la ERD intracraneal simulando cualquier lesién
extra-axial de la convexidad; aunque algunos no describen el realce

dural (“cola dural”) [7]. Sin embargo, este hallazgo fue evidente en el
presente caso (Figura 1D). En similitud con otras publicaciones, se
identifican a la ERD intracraneal como una entidad que en las
neuroimagenes “imita” al meningioma intracraneal [79], La Tabla 1
resume las caracteristicas imagenoldgicas del meningioma y la ERD

intracraneal [7-14],
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Figura 3.

Resonancia magnética nuclear de encéfalo con y sin contraste
(A) T2 axial: 4rea pequena de encefalomalacia fronto-parietal izquierda, en relacién con el drea lesional antigua, con

surcos cerebrales visibles. (B) T1C axial con contraste: no captacién de contraste (gadolinio) en drea donde se ubicé
previamente la lesién. (C) T1C coronal con contraste: no captacién de contraste a nivel fronto-parietal izquierdo; se
evidencia ausencia de calota craneal en dicha drea.

De lo anterior descrito, se requiere del estudio histolégico para el
diagndstico definitivo de ERD intracraneal. En tal sentido, el estudio
inmuno-histoldgico de nuestro caso identificé caracteristicas propias
de la ERD intracraneal y nos permitié diferenciarlo del meningioma.
Los cambios histoldgicos de la ERD son semejantes en cualquier
localizacién; pero pueden ser ocultados por la intensa reaccién
fibrosa. El infiltrado inflamatorio (Fig.2B) de células plasmdticas,
linfocitos e histiocitos con células inflamatorias en su interior
(emperipolesis) esta ausente en el 30 % de casos [13]
sinusoidal masiva por histiocitos grandes con largos nucleos

. La expansion

vesiculares y abundante citoplasma cosinofilico palido, de bordes mal
definidos son también patognomoénicos. De otro lado, la
inmunotincién EMA permite diferenciar al meningioma rico en
linfoplasmocitos de la ERD intracraneal [15] La emperipolesis y los
histiocitos S100+ diferencian a la ERD del Granuloma de Células
Plasméticas (Fig2C-D) U1l Finalmente, tinciones de CDla vy
CD207 distinguen a la Histiocitosis de Células de Langerhans de la
ERD [34],

El tratamiento de eleccién de la ERD intracraneal es el quirtargico.
Symss et al encontraron en un andlisis de 49 reportes de caso previos
que la reseccién total prevenia la recurrencia y progresiéon de la
enfermedad, mientras que la biopsia se asociaba con progresién de la
enfermedad a pesar del uso de tratamiento adyuvante 7). Cabe
mencionar que se ha reportado la remisién espontanea entre el 20 % a

50 % de los casos de ERD en general (18],
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Una limitacién del presente estudio es que no fue posible
determinar si la masa axilar transitoria descrita por el paciente fue
realmente una adenopatia. Sin embargo, la ERD con afectacién del
sistema nervioso central puede cursar sin adenopatias, siendo esta

forma de presentacién extremadamente rara [19],

En el contexto del presente estudio, se concluye que existe
justificacion suficiente para la presuncién diagndstica de una ERD
intracraneal en los pacientes con una lesidn intracraneal extra- axial,
captadora de contraste de manera homogénea, sugestiva de un
meningioma intracraneal.
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