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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Rosai-Dorfman o histiocitosis sinusal es un proceso proliferativo caracterizado por la presencia de
adenopatias indoloras y trastornos metabdlicos. La invasion del sistema nervioso central (SNC) es infrecuente (5%), siendo la variante
aislada solo el 0,5%. Los sintomas como paresia y trastornos sensoriales son mas frecuentes en la columna toracica. La resonancia
magnética (RMN) permite definir el diagndstico, el cual serd confirmado con estudios de histopatologia e inmunohistoquimica. La
reseccion quirdrgica es la terapia de eleccion.

Caso clinico: Paciente mujer adulta, sin antecedentes de importancia, con cuadro clinico de 9 meses caracterizado por debilidad
progresiva en miembros inferiores. Al examen se encuentra despierta con hemiparesia izquierda, sensibilidad conservada. Una RMN
cervicodorsal mostré una lesidn quistica intrarraquidea intramedular de C1-C5 con signos de edema medular e incremento del volumen.
Se realizd una cirugia cervical posterior con exéresis subtotal de tumor intramedular. En el postoperatorio su evolucién clinica fue
estacionaria con cuadriparesia a predominio de miembros inferiores, pero a los 3 meses se evidencio incremento de paresia y trastorno
esfinteriano, por lo que se realizé nueva intervencion quirirgica con resultados de patologia e inmunohistoquimica de enfermedad de
Rosai-Dorfman.

Conclusion: La Enfermedad de Rosai-Dorfman del SNC es una enfermedad rara y benigna que puede cursar con invasion espinal y
generar compresion medular, lo cual ocasiona paresia o trastorno esfinteriano. La presencia de una lesion captora de contraste en la
RMN es importante para definir la opcion de cirugia siendo el estudio histopatolégico indispensable para el diagnéstico confirmatorio

Palabras Clave: Histiocitosis Sinusal, Compresion de la Médula Espinal, Paresia, Sistema Nervioso Central. (Fuente: DeCS Bireme)

ABSTRACT

Introduction: Rosai-Dorfman disease, also known as sinus histiocytosis, is a proliferative process characterized by painless
lymphadenopathy and metabolic disorders. Central nervous system (CNS) invasion is uncommon (5%), and an isolated variant occurs in
only 0.5%. Symptoms such as paresis and sensory disturbances are more frequent in the thoracic spine. Magnetic resonance imaging
(MRI) is fundamental for diagnosis, which is confirmed by histopathology and immunohistochemistry studies. Surgical resection is the
therapy of choice.

Clinical case: An adult female patient with no significant medical history presented with a 9-month clinical picture characterized by
progressive weakness in the lower limbs. Upon examination, she was awake with left hemiparesis and preserved sensation. A
cervicodorsal MRI showed an intraspinal cystic lesion within the C1-C5 spinal cord with signs of spinal cord edema and increased volume.
Posterior cervical surgery with subtotal excision of the intramedullary tumor was performed. Postoperatively, the patient's clinical course
was stable with quadriparesis predominantly in the lower limbs. However, in 3 months, increased paresis and sphincter disturbance were
evident, leading to further surgery. Pathology and immunohistochemistry results revealed Rosai-Dorfman disease.

Conclusion: Rosai-Dorfman disease of the central nervous system (CNS) is a rare, benign disorder that can cause spinal cord invasion
and spinal cord compression, resulting in paresis or sphincter disturbance. The presence of a contrast-enhancing lesion on MRI is
mandatory for determining the option for surgery, and histopathological examination is essential for confirmatory diagnosis.

Keywords: Histiocytosis, Sinus, Spinal Cord Compression, Paresis, Central Nervous System (Source: MeSH NLM)
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La enfermedad de Rosai-Dorfman es un proceso

histiocitico proliferativo, que conlleva eventualmente
manifestaciones clinicas como adenopatias indoloras
cervicales asociadas a fiebre o trastornos metabdlicos.! Se
considera de causa no conocida y benigna, caracterizado por
histiocitosis sinusal y linfadenopatia.2 Si bien Ila
presentacion clinica més frecuente son las linfadenopatias
cervicales que suelen no ocasionar dolor, en
aproximadamente el 43% de los casos existe afectacion
extraganglionar. 4

El sistema nervioso central (SNC) es una de las regiones
menos frecuentes de manifestacion extraganglionar,
alcanzando solo un 5% de la prevalencia total siendo atn
menos frecuentes los reportes de afectacion aislada con una
prevalencia de 0.5%, la cual suele manifestarse como una
masa en la duramadre craneal o espinal que produce
compresion.5 Los sintomas por compromiso del SNC cuando
se afecta la médula espinal, son de paraparesia,
cuadriparesia y trastornos sensoriales; siendo la columna
toracica las méas afectada.3 El screening inicia con la
realizacion de exdmenes de imagenes donde la tomografia es
una ayuda diagndstica poco ttil; la resonancia magnética
nos permite valorar secuencias como T1 que es tipicamente
isointensa con realce fuerte después de la administracion del
contraste y en secuencias T2, la lesi6n aparece hipointensa o
isointensa con edema vasogénico circundante.5

El diagnoéstico definitivo de esta enfermedad, debe ser
confirmada con estudios histopatologicos en la cual se
muestra una emperipolesis caracteristica, pero no
patognomonica; siendo la tincién inmunohistoquimica la
que revelard histiocitos caracteristicos positivos para la
proteina S100 y CD68 y negativas para CDia.t3 El
pronostico es bueno, el 40% de los pacientes experimenta
una remision espontanea.® La reseccién quirdrgica parece
ser la terapia mas eficaz, debido a que la etiologia exacta y la
terapia adyuvante para lesiones recidivantes ain no se han
establecido, pero sigue siendo el abordaje quirdrgico de
primera eleccion ante un paciente sintomatico.3:6

En este articulo presentamos un caso de Enfermedad de
Rosai-Dorfman recidivante espinal, aislada la cual es
extremadamente rara descrita en solo el 0.5% de la
prevalencia total, sobre todo al no encontrar descripcién en
literatura nacional de su aparicién en esta localizacion y
ademas de manera aislada.”

Bruno Farias-Vilchez et Al

CASO CLINICO

Historia y examen: Paciente mujer de 41 afios, en estado
basal independiente, con antecedente de depresiéon mayor
en tratamiento con sertralina, que presentd en los 9 meses
previos un cuadro de debilidad progresiva en miembros
inferiores y luego también en miembros superiores a
predominio distal que le imposibilita realizar sus actividades
cotidianas, sintomas que se agravaron 1 semana antes de
ingreso

Al examen fisico: Paciente consciente, alerta, Escala de
Glasgow de 15 puntos, hemiparesia izquierda (MMSS: 3/5y
MMII: 2/5), sensibilidad conservada, marcha atdxica. Una
tomografia cerebral no mostr6 lesiones por lo que fue
diagnosticada de probable infarto cerebral isquémico de
arteria cerebral derecha. Tomografia de columna no
evidenci6 infiltracion 6sea. (Fig 1)

Durante su estancia paciente present6 parestesias e
hipoestesia en MI izquierdo, Babinski izquierdo (+),
hiperreflexia rotuliana bilateral +++/++, marcha atéxica,
Dandy negativo, Lasegue negativo. Se le solicit6 una RMN
cerebral la cual mostrd dilatacion triventricular moderada
sin edema transependimario, indice de Evans: 0.41, leve
borramiento de surcos, no lesiones en fosa posterior e
hiperintensidad en T2 en regiéon medular cervical alta con
captaciéon normal de contraste.

Se realiz6 también una RMN cervicodorsal la cual mostr6o
una lesién quistica a nivel cervical desde C1-C5 con signos
de edema medular severo, incremento del calibre medular
desde la uni6n bulbo-medular hasta el nivel D3 (Fig 2),
lesion focal fusiforme intrarraquideo, intramedular
captadora de contraste no homogéneo, de 5 x 1.4cm que se
proyecta frente a los cuerpos vertebrales C6 a D2; el hallazgo
muestra entre C3 a C5 realce laminar epidural posterior.
Ademas, en la RMN cervicodorsal, por arriba y debajo del
hallazgo de hipersefial medular en T2/STIR por edema, no
se evidencian lesiones quisticas solo leve dilatacién del canal
medular central en el segmento dorsal superior, las
restantes porciones de la médula dorsal son normales, sin
compromiso foraminal, ni del receso lateral. (Fig 2)

Tratamiento quirdrgico 1: En dias siguientes
sintomatologia se incrementa por lo que se programo para

Fig 1. Tomografia vertebral en ventana dsea, en vista (A) sagital y (B) coronal y (C) axial, de paciente con diagnéstico de Enfermedad de Rosai-Dorfman,
donde no se evidencia infiltracion dsea
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a lesion cervical.

Fig 2. Resonancia magnética nuclear cervicodorsal con contraste en secuencia T1 en vista (A) sagital y (B) axial, de paciente con enfermedad de Rosai-
Dorfman, que muestra lesion captadora de contraste a nivel de médula cervical. (flecha verde) (C) Vista axial en secuencia T2 que muestra edema circundante

cirugia. 1ra cirugia: Se realiza una exploracién ventricular
endoscopica y III ventriculostomia con lo cual la
hidrocefalia se controla. Una semana después se realiza una
2da cirugia: Laminectomia de C7 + Exéresis subtotal de
tumor intramedular en C7, encontrando como hallazgos
protusién de duramadre a nivel de c¢7, tumoracién irregular
amarillenta, duramadre con pseudoplano de clivaje.

Evolucion clinica 1: En el postoperatorio el paciente fue
transferido a la unidad de columna vertebral, refiriendo leve
mejoria de fuerza en Glasgow:15, con collarin cervical,
cuadriparesia a predominio de MMII (MIIL: 3/5, MID 4/5),
herida afrontada en Dbuenas condiciones siendo
posteriormente dada de alta. El informe de patologia fue
descrito como infiltrado linfoide acompafiado de bastantes
histiocitos espumosos, los macréfagos espumosos muestran
incremento de tamafio y aislada emperipolesis, debe
considerarse la posibilidad de reaccién xantogranulomatosa,
no se observa neoplasia. El estudio de inmunohistoquimica

concluye: CD68 positivo, S-100: algunas células, CD3o0:
negativo, Ki-67: algunas células.

Evaluado en consultorio al mes del alta se encontr6 a
paciente con paraparesia 4/5 y control de esfinteres. RMN
vertebral mostré aparente reseccién total de tumor. En
evaluacion de los 3 meses siguientes se encontr6 a paciente
con incremento de déficit motor hasta el nivel de paraplejia
con nivel sensitivo T11, T12 y control parcial de esfinteres.
Nueva RMN cervicodorsal evidencié recidiva de lesion
intramedular por lo que se program6 para cirugia espinal de
urgencia. (Fig 3y 4)

Tratamiento quirdrgico 2: Se realiz6 una laminectomia
C5C6/T1T2, con reseccibon del tumor intramedular
recidivado Cs5C6T1T2T3 por aspiracion ultrasonica,
sugestivo de a la visiéon directa de un ependimoma. Se
completdé la cirugia con una artrodesis cérvico-toraxica
C5C6/T1T2

Fig 3. Resonancia magnética nuclear cervicodorsal en vista sagital en (A) Secuencia T2, que muestra edema circundante en lesién ademas de signos
inflamatorios y fibrosis postquirdrgica a ese nivel (flecha verde); (B) Secuencia T1 con contraste, que muestra lesion captadora de contraste recidivante.
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Evolucioén clinica 2: Paciente fue trasladado a la unidad de
cuidados intensivos neuroquirtirgicos, donde curso con
insuficiencia respiratoria aguda tipo I y atelectasias
bibasales siendo tratada con apoyo de ventilatorio. Luego
fue trasladada a la unidad de cuidados intermedios
presentando al examen fisico paresia en MMSS 4/5 puntos y
paraplejia en MMII. Anatomia patolégica fue informada
como Enfermedad de Rosai-Dorfman extraganglionar con
prominente infiltrado de histiocitos atipicos y voluminoso
citoplasma con emperipolesis, linfocitos y células
plasmaticas. El estudio de inmunohistoquimica fue THQ23-
1531. CD 68: positivo S100: positivo CD 30: negativo
Panqueratina: negativo. La positividad de los marcadores
CD 68 y S100 sugieren enfermedad de Rosai-Dorfman,
extraganglionar.

DISCUSION

La afectacién del SNC en la Enfermedad de Rosai-Dorfman
es extremadamente poco frecuente, en la cual se describe
hasta en menos del 5 % de la prevalencia, habiéndose
reportado 210 casos a nivel mundial, de los cuales 174 casos
presentaron afectaciéon aislada, y de estos 40 fueron de
afectacion espinal aislada, siendo este caso el primero
descrito a nivel nacional.8-4

Se han descrito series de casos en los cuales el 4 % tuvo
lesiones en la duramadre espinal, en contraste con las
lesiones intracraneales epidurales que bordean el 1.5 %;
presentindose en pacientes entre los 20 y 30 afos; sin
embargo, en revisiones previas se ha descrito que esta
presentacion es la forma prevalente en pacientes jovenes de
hasta la tercera década de la vida. 5

Si bien la patologia ganglionar es lo mis comun, el SNC
sigue siendo las de menor frecuencia con una prevalencia
del 5 % de los casos la cual esta subdividida en un 75%
craneal y 25% espinal.8:9 En nuestro Servicio se presentaron
2 casos, uno intracraneal y otro espinal, no se ha encontrado
bibliografia nacional que describa un caso con diagndstico
de presentacion espinal.

Por otro lado, esta patologia tiene un predominio en el sexo
masculino y mas comtinmente involucra pacientes jovenes y
adultos teniendo un promedio de edad de 35,7 afios; en el
presente reporte se trata de una paciente mujer, el sexo
menos afectado y con una edad de 41 anos. Los sintomas
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comunes incluyen, debilidad de las extremidades, paresia o
cuadriparesia; sintomas que coinciden con la descripciéon en
la literatura cuando se hace referencia a patologia con
afeccion espinal, por la compresiéon medular.3

Las lesiones espinales son extremadamente raras con una
mayor prevalencia en regiones como la columna cervical y
toracica.1®> 11 Las imigenes en RMN en T1 que se muestran
en las Fig 3 y 4, describen generalmente una lesi6on
isointensa o hiperintensa con bordes bien definidos y con
realce de contraste significativo y de manera homogéneo. En
nuestro caso, las lesiones en la RMN fueron hiperintensas
en T1 e isointensas en T2; resaltando con el contraste de
manera avida y homogénea, lo cual coincide con lo descrito
por la literatura, cabe indicar que estas caracteristicas
indujeron a realizar el diagnéstico preoperatorio de
ependimoma, reportado en la literatura como principal
diagnostico diferencial. También durante la cirugia se
report6 macroscopicamente como probable ependimoma.5

Histol6gicamente la Enfermedad de Rosai Dorfman esté
caracterizada por la presencia de laminas de histiocitos
multinucleados con  emperipolesis, que es un
entrampamiento de linfocitos caracterizados por ser
positivos para la proteina S-100 y CD 68 negativo para
CD1a; lo cual se puede encontrar en un total del 70% de los
casos siendo esto sensible.12

En nuestro caso, inicialmente fue informado como reaccién
xantogranulomatosa con infiltrado linfoide acompanado de
bastantes histiocitos espumosos, los macréfagos espumosos
muestran incremento de tamafio y emperipolesis por lo que
se profundizé el estudio con marcadores
inmunohistoquimicos, presentando la muestra
emperipolesis y siendo resultando positivo para CD 68 en la
primera muestra quirargica obtenida. En la muestra
obtenida de la recidiva tumoral, se concluy6 enfermedad de
Rosai Dorfman extraganglionar con muestra comprometida
por prominente infiltrado de histiocitos atipicos y
voluminoso citoplasma con emperipolesis, linfocitos y
células plasmaticas e inmunohistoquimica con CD 68:
positivo y S100: positivo, confirmando de esta manera el
diagnostico. 111

El tratamiento de la Enfermedad de Rosai-Dorfman
sistémica se recomienda sblo en pacientes con lesiones
sintométicas o masas que han dafiado la funcién de 6rganos
vitales ya que se considera que esta enfermedad es un
trastorno linfoproliferativo benigno, no neoplasico; la
cirugia se considera la primera opcién de tratamiento en

Fig 4. Resonancia magnética nuclear cervical y dorsal con contraste en diferentes cortes axiales (A, B, C) de paciente con enfermedad de Rosai-Dorfman, en
incidencia T1 con lesion captadora de contraste recidivante (flecha verde), ademas de signos inflamatorios y fibrosis post operatoria en ese mismo nivel.
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Peru J Neurosurg | Vol 6 | Num 4| 2024 176



Isolated spinal Rosai-Dorfman disease: Presentation of a recurrent case and review of literature

enfermedad espinal para fines de diagnéstico logrando
ademaéas mejoria de los sintomas neurolégicos. La reseccion
completa debe intentarse cuando las lesiones no se adhieren
a las estructuras circundantes criticas, la resecciéon subtotal
debe llevarse a cabo para el diagnostico patologico y
remision de los sintomas. 2

El pronoéstico de la enfermedad es alentador, pues el 40 %
de los pacientes experimenta una remisién espontanea al
seguir un tratamiento a diferencia de los tumores del SNC,
se reporta ademas una recurrencia del 14 % con una
mortalidad reportada del 7 % de manera global.3 En nuestro
caso, el tratamiento quirdrgico ha sido la primera linea lo
cual coincide con la literatura. La paciente tuvo mejoria de
su sintomatologia inicial, aunque en meses posteriores a la
cirugia present6 recidiva de la lesién. A pesar de ello, se
mantiene un estrecho seguimiento puesto que, al ser una
patologia poco frecuente, el manejo posterior a la cirugia
atn no se ha dilucidado por completo. Asimismo, al ser una
patologia rara, plantea la necesidad de estudios con mayor
namero de casos y de seguimiento a mas largo plazo, para
determinar la opcién terapéutica mas adecuada.

CONCLUSION

La Enfermedad de Rosai-Dorfman del SNC es una
enfermedad rara, benigna, que puede confundirse en
imigenes con otras patologias  neoplasicas o
granulomatosas. La invasion espinal tiende a imitar otras
patologias como el ependimoma, sobre todo en aspectos
epidemiol6gicos como localizacién, edad promedio o de
presentacion clinica como déficit motor paresia,
cuadriparesia o trastorno esfinteriano.

En el diagnostico por iméigenes destaca el uso de la RMN
donde se presenta como una lesiéon captadora de contraste
en T1 hiperintensa y homogénea. La cirugia con toma de
muestra para la histopatologia es indispensable para el
diagnoéstico confirmatorio. La extirpacion quirdrgica es el
tratamiento de primera linea y la que ha demostrado ser
eficaz en la mayoria de los casos, siendo el prondstico
favorable.; aunque también existe posibilidad de realizar
solo un tratamiento expectante. Las recurrencias son poco
comunes y el diagndstico definitivo se hace a través de
histopatologia sumado a estudios de inmunohistoquimica
utilizando los marcadores S100, CD68, CD1.

Es importante tener en cuenta que esta patologia tiene una
baja tasa de recidiva después del tratamiento quirdrgico y
coadyuvante, por lo que se puede considerar este como el de
primera eleccién en pacientes con lesiones espinales.
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