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     RESUMEN 
 
Introducción: La enfermedad de Rosai-Dorfman es una patología de tipo histiocítica, proliferativa, idiopática y benigna que 
se caracteriza por presentar histiocitosis sinusal y linfadenopatía masiva. La presentación clínica más frecuente es 
linfadenopatía cervical bilateral indolora. La afectación extranodal ocurre en el 43% de los casos y el compromiso del sistema 
nervioso central (SNC) en un 4%. El compromiso del SNC es más común en los varones y se manifiesta como una masa en 
la duramadre craneal, que puede estar asociada o no con afección ganglionar.  
Caso Clínico. Presentamos el caso de una mujer de 51 años con antecedente de sinusitis, con cuadro clínico de cefalea 
holocraneal, asociado a periodos de desorientación y apraxia ideomotora. La Resonancia Magnética Cerebral mostró una 
lesión extraaxial parieto-occipital derecha, captadora de contraste con implantación en la duramadre craneal. Se realizó una 
craneotomía parietal derecha con resección subtotal de la lesión. La anatomía patológica fue informada como Enfermedad de 
Rosai-Dorfman de meninges. La evolución luego de la cirugía fue favorable con remisión de los síntomas. 
Conclusión. La enfermedad de Rosai-Dorfman debería estar dentro del diagnóstico diferencial de lesiones con base de 
implantación en la duramadre. Su diagnóstico es eminentemente histológico. A pesar de que no existe una terapia específica, 
la extirpación quirúrgica es el tratamiento más eficaz. Las terapias adyuvantes como los esteroides y la radiación pueden 
ayudar a controlar la enfermedad residual o recurrente.  
 
     Palabras clave: Histiocitosis Sinusal, Ganglios Linfáticos, Duramadre, Meninges, Craneotomía (fuente: DeCS Bireme) 

 
 

     ABSTRACT 
 

Introduction: Rosai-Dorfman disease is a pathology of histiocytic, proliferative, idiopathic and benign type characterized by 
sinus histiocytosis and massive lymphadenopathy. The most frequent clinical presentation is painless bilateral cervical 
lymphadenopathy. Extra-nodal involvement occurs in 43% of cases and central nervous system (CNS) involvement in 4%. 
CNS involvement is more common in men and manifests itself as a mass in the cranial dura, which may or may not be 
associated with lymph node involvement. 
Clinical case: We present the case of a 51-year-old woman with a history of sinusitis, with a clinical picture of holo-cranial 
headache, associated with periods of disorientation and ideomotor apraxia. MRI showed a right parieto-occipital extra-axial 
lesion, contrast sensor with implantation in the cranial dura. A right parietal craniotomy was performed with subtotal resection 
of the lesion. The pathological anatomy was reported as Rosai-Dorfman disease of meninges. The evolution after surgery was 
favorable with remission of symptoms. 
Conclusion: Rosai-Dorfman disease should be within the differential diagnosis of lesions based on implantation in the dura. 
Its diagnosis is eminently histological. Although there is no specific therapy, surgical removal is the most effective treatment. 
Adjuvant therapies such as steroids and radiation can help control residual or recurrent disease. 
 
     Keywords: Histiocytosis Sinus, Lymph Nodes, Dura Mater, Meninges, Craniotomy (source: MeSH NLM) 
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La Enfermedad de Rosai-Dorfman es un trastorno 

histiocítico, proliferativo, idiopático y benigno, caracterizado 
por histiocitosis sinusal y linfadenopatía masiva.1 2 3 Su 

importancia se reconoció hasta que en 1969 Rosai y 
Dorfman describieron 4 casos a los que llamaron 
histiocitosis sinusal con linfadenopatía masiva, cuya entidad 
es diferente a la de la histiocitosis X.4 Afecta sobre todo a los 
pacientes en su segunda década de la vida y pareciera haber 
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ligero predominio del género masculino.  La presentación 
clínica más frecuente son linfadenopatías cervicales 
bilaterales indoloras.5 6 Los sitios más comunes de afección 
son la piel, los senos paranasales, los tejidos blandos, el 
hueso y el sistema nervioso central.1 4 La enfermedad 
extranodal puede ocurrir en el 43% de los casos.4 Sin 
embargo, en menos del 5% de los casos, la enfermedad ha 
sido reportada en el sistema nervioso central y en la mayoría 
con afectación ganglionar siendo excepcionales los reportes 
con afección intracraneal aislada.7 8 9 La enfermedad de 
Rosai-Dorfman con afección al sistema nervioso central se 
presenta más en los hombres en la cuarta década de la vida y 
de forma típica se manifiesta como una masa en la 
duramadre craneal, que puede estar asociada o no con 
afección ganglionar.1 10 Las manifestaciones neurológicas 
por afectación del sistema nervioso central son 
extremadamente raras (4%), siendo todavía menos 
frecuente la afectación intracraneal en ausencia de 
afectación ganglionar (0.5%).11 Los síntomas por afectación 
del sistema nervioso central incluyen dolores de cabeza, 
convulsiones, pérdida de la visión, fiebre y déficit motor.12  

 

Las lesiones intracraneales se suelen presentar como 
lesiones extra-axiales con base dural tanto a nivel de la 
convexidad como de la base craneal,13 14 se han reportado 
casos con erosión ósea, compromiso de senos durales y de 
localización intraparenquimal.10 15 16 17 En la Tomografía 
Cerebral, la lesión aparece como una masa homogénea y 
lobulada con fuerte captación de contraste. En la 
Resonancia Magnética cerebral (RMN) la imagen en T1 es 
típicamente isointensa al parénquima cerebral adyacente 
con realce fuerte después de la administración del contraste. 
Igualmente, en la imagen T2, la lesión aparece hipo o 
isointensa con edema vasogénico circundante.10 18 Se ha 
utilizado las imágenes ponderadas por perfusión y la 
espectroscopia de RMN para diferenciar la enfermedad de 
Rosai-Dorfman como un proceso inflamatorio en lugar de 
un neoplásico, sin embargo, estas modalidades no pueden 
utilizarse para diagnosticar de forma fiable basado 
solamente en la imagen.12 19  

 

El diagnóstico es confirmado con histopatología la cual 

muestra una emperipolesis característica; la tinción 
inmunohistoquímica revela histiocitos característicos, 
positivos para la proteína S100 y CD68 y negativas para 
CD1a.10 20 El pronóstico es bueno, 40% pacientes 
experimenta una remisión espontánea con tratamiento con 
corticoides orales aunque también puede ser manejado con 
dosis bajas de radioterapia fraccionada con buena respuesta 
a largo plazo, o, incluso, con cirugía radical de la lesión.1 En 
caso de la Enfermedad de Rosai-Dorfman intracraneal la 
resección quirúrgica parece ser la terapia más eficaz.21 22 La 
etiología exacta y la terapia adyuvante para lesiones 
recidivantes de aún no se han establecido. En este artículo 
presentamos un caso de Enfermedad de Rosai-Dorfman 
intracraneal sin afectación ganglionar. 
 

CASO CLINICO 
 
Historia y examen: Paciente mujer de 51 años con 
antecedente de sinusitis, sin cirugías previas, sin alergias a 
medicamentos. Presenta cuadro clínico de 2 años de 
evolución de inicio insidioso y curso progresivo 
caracterizado por cefalea holocraneal intermitente de 
predominio periorbitario derecho asociado posteriormente a 
desorientación, dificultad para describir objetos, apraxia y 
perdida de la capacidad para realizar movimientos 
voluntarios durante 3 a 5 minutos los cuales remiten de 
forma espontánea. Al examen físico paciente se encontraba 
despierta, ventilando espontáneamente, Glasgow 14 puntos, 
sin déficit motor ni sensitivo, pupilas fotorreactivas e 
isocóricas, no se evidenció adenopatías. Síntomas mejoraron 
luego de tratamiento con corticoides. La resonancia 
magnética cerebral (RMN) mostró una lesión expansiva 
extraaxial dependiente de la meninge en la región parietal-
occipital derecha con extensión cortico subcortical, en T1 
ligeramente hiperintenso, en T2 isointenso, lesión resalta 
ávidamente el contraste de manera homogénea, se observa 
edema vasogénico perilesional (Fig. 1). La tomografía 
cerebral (TAC) mostró una lesión extraaxial adyacente al 
lóbulo parietal derecho, captadora de contraste de forma 
homogéneo, sin aparente erosión ósea, asociado a edema 
vasogénico (Fig. 2). Estas características sugirieron el 
diagnóstico de meningioma.  

Fig 1. RMN cerebral en axial (A) y sagital (B) que muestra lesión parieto-occipital derecha que capta contraste, con implantación en la duramadre craneal. 

 

A B 
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Tratamiento: Se realizó una Craneotomía parietal derecha 
y resección subtotal de lesión parieto-occipital derecha 
(Simpson III) más duroplastía con gálea. Se encontró una 
pseudo cápsula de tejido fibroso duro. Se dejó un fragmento 
tumoral de 1 cm por encontrarse muy adherido a una vena 
de drenaje cortical, el fragmento se procedió a coagular. 
Luego de cirugía se realizó una TAC cerebral de control 
evidenciándose la craneotomía parietal derecha y exéresis 
subtotal de lesión parietooccipital derecha (Fig. 3),  
 
Evolución clínica: Posteriormente la paciente fue 
transferida a la unidad de cuidados intensivos 
neuroquirúrgicos donde permaneció bajo sedoanalgesia. 
Presentó depleción de volumen requiriendo transfusión 
sanguínea con la cual se compensó. También cursó con 
insuficiencia respiratoria que se resolvió con tratamiento 

médico. En días siguientes, la paciente presentó una 
evolución favorable encontrándose despierta, orientada, 
escala de Glasgow:15, herida sin signos de infección por lo 
que se decidió el alta hospitalaria. El informe inicial de 
Anatomía Patológica indicó tejido conectivo con inflamación 
crónica inespecífica severa, por lo que se decidió realizar 
adicionalmente estudio inmunohistoquímico. Los resultados 
fueron de una lesión que mostraba emperipolesis e 
histiocitos positivos para la proteína S100 y CD68, siendo 
negativo para CD1a confirmando el diagnóstico de 
Enfermedad de Rosai-Dorfman (Fig. 4). Paciente en su 
control ambulatorio ha continuado con una evolución 
favorable, remitiendo síntomas, imágenes de control al mes 
y a los 6 meses no han mostrado recurrencia de la 
enfermedad (Fig 5 y 6). 
 

DISCUSIÓN 
 
La enfermedad Rosai-Dorfman, también conocida como 
histiocitosis sinusal con linfadenopatía masiva, se reconoció 
por primera vez como una entidad clinicopatológica distinta 
por Rosai y Dorfman en 1969. Se considera un trastorno 
histiocítico autolimitado, benigno, no neoplásico, aunque su 
etiología y patogénesis siguen siendo poco conocidas.5 20 La 
afectación del sistema nervioso central en la Enfermedad de 
Rosai-Dorfman es rara (aproximadamente 5% de todos los 
casos), habiendo sido reportado 210 casos a nivel mundial, 
de los cuales 174 casos presentaron afectación aislada y de 
estos 134 fueron de afectación intracraneal aislada.23  En 
nuestro hospital es el primer caso reportado y no se tiene 
registro de algún otro caso en nuestro país.  
 
Esta patología tiene un predominio masculino24 y más 
comúnmente involucra pacientes jóvenes y adultos teniendo 
un promedio de edad de 35,7 años.25 También se han 
reportado casos en niños.26 En nuestro caso fue una paciente 
mujer, sexo menos afectado y con una edad de 51 años, 
límite superior del rango de presentación. Los síntomas 
comunes incluyen cefalea, convulsiones, debilidad de las 
extremidades, y disfunción de los nervios craneales según la 
ubicación de las lesiones.27 28 29 30 Nuestra paciente presentó 
síntomas que coinciden con la descripción en la literatura, 
caracterizado principalmente por cefalea y períodos de 
confusión asociado a dificultad para realizar movimientos 

Fig 2. Tomografía cerebral (TAC) muestra (A) lesión ligeramente hiperdensa extra axial adyacente a duramadre parietooccipital derecho, (B) captadora de 
contraste con edema vasogénico; (C) no se observa erosión ósea. 

 

Fig 3. TAC Cerebral de control en el post operatorio inmediato que muestra 
craneotomía parietal y resección subtotal de lesión parieto-occipital 
derecha. 
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voluntarios por periodos cortos de tiempo con recuperación 
espontanea que nos sugieren pensar en episodios  
convulsivos parciales simples ya que no se presentó pérdida 
de conciencia.  
 
La enfermedad de Rosai-Dorfman con afección al sistema 
nervioso central suele presentarse como una lesión asociada 
a la duramadre, extraaxial, con realce homogéneo del 
contraste que imita un meningioma, esto sumado a su poca 
frecuencia hace difícil el diagnóstico por neuroimágenes.3 31 

32 33 Generalmente las lesiones están localizadas a nivel de la 
convexidad,24 otras localizaciones poco frecuentes son la 
región parasagital, supraselar, seno cavernoso,  petroclival y 
espinal.34 35 36 También se ha reportado casos 
extremadamente raros de lesiones intraventriculares e 
intraparenquimatosas,37 38 incluso un caso fatal de una 
lesión a nivel de tronco cerebral.39   La lesión generalmente 

es única aunque se ha reportado casos de lesiones 
intracraneales múltiples.40 41  

 

Las imágenes en Resonancia Magnética en T1 muestran 
generalmente una lesión isointensa o hiperintensa con 
bordes bien definidos y con realce de contraste significativo 
y de manera homogénea. En T2, las lesiones suelen ser 
isointensas.42 En nuestro paciente, las lesiones en la 
Resonancia Magnética fueron ligeramente hiperintensa en 
T1 e isointensa en T2; resaltando con el contraste de manera 
ávida y homogénea, lo cual coincide con lo mencionado 
anteriormente. Cabe indicar que estas características 
indujeron a realizar el diagnóstico pre-operatorio de  
meningioma, lo cual también esta reportado en la literatura 
como principal diagnóstico diferencial, incluyendo 
adicionalmente histiocitosis X, trastornos 
linfoproliferativos, granuloma de células plasmáticas, y  

Fig 4. Histopatología que muestra (A y B) infiltrado inflamatorio y emperilopesis en tinción H-E, (CyD) inmunohistoquímica con histiocitos positivos para S-100 
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también enfermedades infecciosas. Durante la cirugía se 
puede encontrar una lesión con una túnica claramente  
espesa y duro, diferente de lo que se encuentra comúnmente 
en un meningioma.24  
 
Histológicamente la Enfermedad de Rosai Dorfman está 
caracterizada por la presencia de láminas de histiocitos 
multinucleados con emperipolesis, que es un 
entrampamiento de linfocitos en el citoplasma de los 
histiocitos. Los histiocitos que son las células presentadoras 
de antígeno presentan el registro histoquímico caracterizado 
por ser positivos para la proteína S-100 y los histiocitos 
fagocíticos positivos para CD 68, ɑ-1 antitripsina, lisozimas, 
MAC - 378 pero negativo para CD1a. El emperipolesis, sin 
embargo, podría ser visto en alrededor del 70% de los 
pacientes RDD.43 En el caso de nuestro paciente 
inicialmente fue informado como tejido inflamatorio 
inespecífico por lo que se profundizó el estudio con 
marcadores inmunohistoquímicos, presentando la muestra 
emperilopesis y siendo resultando positivo para S-100 y CD 
68, y negativo para CD1a. Estos resultados confirmaron el 
diagnóstico de Enfermedad de Rosai-Dorfman.  
 
El tratamiento de la Enfermedad de Rosai-Dorfman 
sistémica se recomienda sólo en pacientes con lesiones 
sintomáticas o masas que han dañado la función de órganos 
vitales ya que se considera que esta enfermedad es un 
trastorno linfoproliferativo benigno, no neoplásico.23 
Además, existen reportes de resolución espontánea 
completa en aproximadamente 20% de los pacientes con 
enfermedad sistémica.5 Sin embargo, en la enfermedad 
intracraneal no se ha informado de resolución espontánea 
completa. En consecuencia, la cirugía es todavía la primera 
opción de tratamiento en enfermedad intracraneal para 
fines de diagnóstico logrando además mejoría de los 
síntomas neurológicos.44 45 La resección completa debe 
intentarse cuando las lesiones no se adhieren a las 
estructuras circundantes críticas, la resección subtotal debe 
llevarse a cabo para el diagnóstico patológico y remisión de 
los síntomas.  
 
Después de la cirugía, la mayoría de los pacientes pueden 
lograr estabilización de la enfermedad y por lo tanto se 
aconseja tratamiento conservador y seguimiento mediante 

controles periódicos.21 Por otra parte, la radioterapia, la 
quimioterapia y la terapia con corticosteroides se ha 
utilizado en pacientes que no obtenían mejoría de sus 
síntomas neurológicos después de la cirugía.46 Tanto la 
radioterapia fraccionada estereotáctica y la radioterapia 
común se ha utilizado en la enfermedad intracraneal 
posterior a la cirugía, sin embargo, los resultados fueron 
variables e incluso algunos pacientes no mostraron ninguna 
mejoría.21 47 Aunque el tratamiento con esteroides ha 
mostrado algún beneficio terapéutico en el tratamiento de 
pacientes con enfermedad sistémica y en algunos pacientes 
con enfermedad intracraneal, sigue siendo necesario 
ensayos aleatorios para estandarizar su uso. La 
quimioterapia también se ha utilizado en enfermedad 
sistémica e intracraneal48 teniendo un resultado en general 
ineficaz, aunque se ha recomendado como tratamiento 
adyuvante después de una resección subtotal.49 En nuestro 
caso se realizó resección quirúrgica de la lesión 
parietooccipital derecha.   
 
En nuestro caso, hasta el momento el tratamiento 
quirúrgico ha demostrado ser óptimo y de primera línea 
coincidiendo con la literatura. La paciente ha mejorado de 
su sintomatología inicial y no ha presentado recidiva en sus 
controles de imágenes.  A pesar de ello, se mantiene un 
estrecho seguimiento puesto que, al ser una patología rara, 
el manejo posterior a la cirugía aún no se ha dilucidado por 
completo. Nuestro paciente no ha requerido de manejo 
adicional que incluya corticoterapia, radioterapia o 
quimioterapia. 
  

CONCLUSIÓN 
 
La Enfermedad de Rosai-Dorfman intracraneal es una 
enfermedad histiocítica rara, benigna, no infecciosa que 
imita al meningioma y otras condiciones granulomatosas. 
Mientras que la enfermedad sistémica afecta más a niños y 
adultos jóvenes, la afectación intracraneal es una 
enfermedad más frecuente en los adultos. La etiología y la 
patogénesis permanecen poco claras a pesar de varias 
hipótesis. La enfermedad intracraneal se presenta con 
síntomas de aumento de presión intracraneal, convulsiones 
focales o generalizadas. Radiológicamente se presenta  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Fig 5. TAC cerebral de control postoperatoria al mes. (A) Se observa malacia en zona de exéresis de lesión. (B) No se observa captación de contraste.  
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generalmente como una lesión con base en la duramadre 
imitando a un meningioma. La histopatología es 
indispensable para el diagnóstico.  
 
La extirpación quirúrgica es el tratamiento más eficaz en la 
mayoría de los casos, ya que elimina el efecto de masa y 
proporciona el diagnóstico del tejido. Las terapias 
adyuvantes como los esteroides y la radiación pueden 
ayudar a controlar la enfermedad residual o recurrente. La 
observación simple es también una estrategia aceptable para 
la enfermedad estable. El pronóstico de la Enfermedad de 
Rosai Dorfman es bueno donde no hay afectación nodal o 
multiorgánica. Las recurrencias son poco comunes después 
de la resección quirúrgica inicial, pero cuando se presentan 
éstas ocurren después de una resección incompleta. El 
diagnóstico preciso de esta enfermedad y la diferenciación 
de otras condiciones comunes son muy importantes puesto 
que, la historia natural y el pronóstico parecen ser más 
favorables para esta patología. 
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