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Enfermedad de Rosai-Dorfman extranodal: 
presentación de un caso con afectación

intracraneal aislada
Leslie Sáenz, Laura Oleaga y Joan Berenguer

CASO CLÍNICO 

INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es una enferme-
dad idiopática benigna caracterizada por una proliferación 
anormal de histiocitos. Desde que fue descripta por Rosai 
y Dorfman en 1969 son pocos los casos publicados en la 
literatura, aproximadamente 750 en el mundo. 1- 4 
La presentación clínica más frecuente son linfadenopatías 
cervicales bilaterales indoloras. La afectación extranodal 
ocurre en el 43% de los casos y el compromiso del sistema 
nervioso central en un 4%.1,3-8 Amos y cols. publican la 
existencia de 111 casos hasta el año 2008 con afectación 
del sistema nervioso central (SNC).9 Hasta el año 2011 se 
han publicado un total de 136 casos.
En este artículo presentamos el caso de una paciente con 
ERD intracraneal sin afectación ganglionar, afectación 
excepcionalmente rara (únicamente se han publicado 
24 casos).

CASO CLÍNICO
Mujer de 50 años con antecedente de crisis comiciales 
tónico-clónicas generalizadas, sin otra sintomatología 
relevante asociada. La exploración sistémica y neuroló-
gica fue rigurosamente normal. La resonancia magnética 

(RM) cerebral muestra la presencia de una tumoración 
extraaxial frontal derecha (Fig. 1) con un componente 
quístico medial, importante edema en parénquima ad-
yacente y área de realce medial que se extiende al tejido 
cerebral (Fig. 2). Su comportamiento radiológico, tanto 
morfológico como en perfusión y análisis espectroscópi-
co, era muy sugestivo de meningioma de características 
atípicas (Fig. 3). 
Se realizó una resección total del tumor y la anatomía 
patológica demostró la presencia de enfermedad de 
Rosai-Dorfman extranodal. La evolución clínica fue 
favorable y en controles radiológicos posteriores no se 
objetivó recidiva de la enfermedad.

DISCUSIÓN
La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD), también cono-
cida como histiocitosis sinusal con linfadenopatía masiva, 
fue descripta por primera vez por Destombes en 1965, 
denominándola “adenitis con exceso lipídico” porque 
consideraba que se trataba de un trastorno del metabo-
lismo lipídico.1,9 En 1969 Rosai y Dorfman introducen 
el término “histiocitosis sinusal con linfadenopatías 
masivas”.1,3,10-22
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Figura 1. Resonancia magnética cerebral, cortes axiales donde se observa una lesión extraaxial, frontal derecha con base de implan-
tación dural, con importante edema en parénquima cerebral adyacente (flecha negra) Presentándose hipointensa en secuencia TI (A), 
hiperintensa en T2 (B) e isointensa en  FLAIR (C). En la región más periférica, la lesión presenta hiposeñal en todas las series (flecha 
blanca gruesa).
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Figura 2. Resonancia magnética cerebral con contraste: Axial (A), coronal (B) y sagital (C). El área tumoral más periférica presenta 
realce intenso homogéneo. En esta imagen se identifica además la base de implantación y realce dural (flecha blanca gruesa). Me-
dialmente existe área central quística (flecha negra) y realce mal definido afectando el parénquima cerebral adyacente (flecha blanca).

Figura 3. Resonancia magnética. Difusión b1000. (A) Hiperseñal periférica e hiposeñal central. ADC (B) No se identifica restricción 
de la difusión, el edema que rodea a la lesión es vasogénico. Perfusión (C) Aumento del rCBV  en el área periférica captante. Análisis 
espectroscópico (D) Dentro de los límites de la normalidad.
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La ERD es una rara entidad con una incidencia estimada 
de aproximadamente 100 casos por año en Estados Uni-
dos. 4,11 La forma clásica de presentación es más frecuente 
en niños y adultos jóvenes y entre la 4a- 5a década de la 
vida, cuando afecta al SNC.1,3,12

Esta enfermedad se ha clasificado como una histio-
citosis idiopática, aunque se cree que se trata de un 
trastorno inmunológico que se produce como respuesta 
a un agente infeccioso. Algunos gérmenes implicados 
en su patogénesis son herpesvirus, el virus Epstein-
Barr y el parvovirus B19.1,3,7,13-20 Algunos estudios 
de biología molecular muestran un origen policlonal 
del infiltrado celular de las lesiones, lo que induce a 
pensar en un origen reactivo más que neoplásico de 
la enfermedad.3 
Clínicamente se presenta con fiebre, pérdida de peso 
y mal estado general acompañado con linfadenopatías 
masivas indoloras y de gran tamaño, principalmente cer-
vicales.1,3,10 Si hay compromiso neurológico puede existir 
cefalea, afectación de pares craneales y crisis comiciales. 
La afectación extranodal se presenta en el 43% de los 
casos; piel, órbita y tracto respiratorio superior son los 
más afectados en orden decreciente. La afectación del 
sistema nervioso central es infrecuente: aproximada-
mente ocurre en un 4% de los casos1,3-8 y mucho más 
rara aún es la afectación intracraneal sin compromiso 
ganglionar como en nuestra paciente.

En imágenes por resonancia magnética (RM) suelen pre-
sentarse como lesiones extraaxiales con base de implan-
tación dural, isointensas o hipointensas en secuencias T1 
y T2 (ocasionalmente hiperintensas en T2), que muestran 
captación de contraste de forma intensa y homogénea.1,3,5-7 
El diagnóstico radiológico es un reto, ya que estos signos 
radiológicos son similares a un gran número de entidades, 
por lo que frecuentemente se confunden sobre todo con 
meningiomas, así como con la histiocitosis de células 
de Langerhans, trastornos proliferativos, enfermedades 
granulomatosas y neurofibromatosis.3,4,11,15-20 Hingwala 
y cols. refieren que la realización de técnicas avanzadas 
en neuroimagen (DTI, PWI y SW) pueden ser útiles 
para la diferenciación de la ERD de las entidades antes 
mencionadas,5 sin embargo es el estudio histológico el 
que puede realizar el diagnóstico definitivo.
Aunque no existe una terapia específica para el tratamiento 
de la enfermedad de Rosai-Dorfman se han incluido corti-
coesteroides, cirugía, radioterapia y quimioterapia.1,3,18-22 

CONCLUSIÓN
Aunque la ERD es una entidad infrecuente, debería de 
ser incluida en el diagnóstico diferencial ante el ha-
llazgo de una lesión con base de implantación dural. El 
estudio radiológico ayuda a la caracterización y exten-
sión de la enfermedad, pero el estudio histopatológico 
es indispensable para realizar el diagnóstico definitivo. 
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