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Reporte de caso

Enfermedad de Rosai-Dorfman leptomeningea y
del masculo temporal

Carlos Abraham Arellanes-Chavez', Luis Alberto Ordonez-Solorio?, Eduardo
Luévano-Flores?®

RESUMEN

La histiocitosis sinusoidal con linfadenopatia masiva,
también conocida como enfermedad de Rosai-Dorfman,
esta caracterizada por un proceso inflamatorio complejo
de origen aun no determinado que habitualmente afecta
los ganglios linfaticos; sin embargo, se puede presentar
de manera extranodal, incluyendo el sistema nervioso
central. Se reporta el caso de una mujer de 56 anos de
edad con episodios intermitentes de cefalea moderada
temporal derecha acompafnada de sindrome
vertiginoso de tres semanas de evolucion. La explo-
racion fisica y neuroldgica fue normal. La resonancia
magnética de craneo reveld la presencia de una lesion
sugestiva de un meningioma. Se realizd craneotomia
fronto-temporal derecha con toma de biopsia
transoperatoria la cual indic6 la presencia
de una neoplasia de células pequenas y redondas
a descartar posible linfoma vs pseudotumor
inflamatorio. Se realizd reseccidon completa de la lesién,
cursando el posoperatorio sin complicaciones. El
resultado definitivo fue enfermedad de Rosai-Dorfman
de la duramadre con extension al hueso y musculo
temporal confirmado mediante inmunohistoquimica con

Recibido: 12 enero 2009. Aceptado: 6 febrero 2009.

Departamento de Neurocirugia, 2Médico Pasante del Servicio
Social, Universidad Auténoma de Chihuahua, *Departamento de
Patologia. Hospital CIMA; Chihuahua, Chihuahua.
Correspondencia: Carlos Abraham Arellanes-Chavez. Haciendas
del Vale# 7120-418, Fracc. Plaza Haciendas, 31240, Chihuahua,
Chihuahua, México. E-mail: carellanes@hospital cima.com.mx

196

reaccion a la proteina S-100. El objetivo de este trabajo
es presentar una manifestacioén extranodal inusual de
la enfermedad de Rosai-Dorfman: el compromiso
leptomeningeo y musculo temporal.

Palabras clave: sistema nervioso central, enfermedad
de Rosai-Dorfman, leptomeninges, musculo temporal.

LEPTOMENINGEAL AND TEMPORAL MUSCLE
ROSAI DORFMAN DISEASE

ABSTRACT

Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy
(SHML), also known as Rosai-Dorfman disease, is
characterized by a complex inflammatory process of
unknown origin that most of the times affect lymph
nodes; however, sometimes it has extranodal
involvement, including the central nervous system. We
report a 56-year old woman with episodes of mild
headache episodes accompanied by dizziness 3 weeks
prior to her admission. The physical and neurological
examination was unremarkable. A magnetic resonance
scan showed a lesion suggestive of meningioma. A
frontotemporal craniotomy with intraoperative biopsy
was performed which revealed in a differed diagnosis a
small and round cell tumor probably lymphoma or
inflammatory pseudotumor. The lesion was totally excised,
and the postoperative period had no complications.
The definitive diagnosis of the biopsy was Rosai-
Dorfman disease of the dura and the temporal muscle,
confirmed by inmunohistochemestry with S-100 protein
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reaction. The aim of this report is to present an unusual
feature of extranodal Rosai-Dorfman disease: isolated
involvement of the central nervous system, and the
temporal muscle.

Key words: central nervous system, Rosai-Dorfman
disease, sinus histiocytosis with massive lymphade-
nopathy, leptomeninges, temporal muscle.

as primeras descripciones surgieron en 1969, por

Rosai y Dorfman quienes describieron una nueva

entidad clinicopatolégica caracterizada por
afeccién ganglionar con proliferacion histiocitaria bien
definida a la cual llamaron histiocitosis sinusoidal con
linfadenopatia masiva (HSLM; SHML por sus siglas en
inglés)'2. Ha sido causa de mdltiples reportes teniendo
principal afectacion a los ganglios linfaticos, en espe-
cial los de la cadena cervical; pero también se ha
descrito afeccidon en otros 6rganos del cuerpo, razén
por la que se usa mas el término: enfermedad de
Rosai-Dorfman. El sistema nervioso central es un sitio
que rara vez se afecta en forma aislada.

Se presenta un caso de enfermedad de Rosai-
Dorfman con involucro no sélo al sistema nervioso
central sino también a sus cubiertas.

REPORTE DE CASO

Mujer de 56 anos de edad con antecedentes de
tabaquismo a razén de una cajetilla diaria de 30 afos
de evolucién. Su padecimiento inici6 tres semanas
previas a su ingreso hospitalario con cuadros intermi-
tentes de cefalea moderada a nivel temporal derecho,
acompanada de sensacion de inestabilidad sobre todo
a la marcha. El examen neurolégico fue normal al igual
que el resto de la exploracion fisica, no se demostré
un aumento de volumen o cambios de coloracién en
la piel cabelluda de la region temporal derecha, ni
tampoco adenopatias adyacentes a la region. Los exa-
menes preoperatorios no revelaron alguna alteracion
con especial atencién a la serie linfocitaria.

La resonancia magnética de craneo reveld pre-
sencia de una lesién de aspecto tumoral isointensa en
las secuencias T1y T2 e hiperintensa en la serie con-
trastada con leve efecto de masa, ademas de un
reforzamiento peculiar del hueso temporal adyacente
a la lesién, sugestivo de un probable meningioma con
reaccion hiperostotica (figura 1y 2).

En el evento quirdrgico, se realizé incisién tipo
Falconer, evidencia inmediatamente un tejido anormal
implantado en el musculo temporal, del cual se tomé
biopsia, ademas se efectué una craneotomia fronto-
temporal derecha con craniectomia temporal baja
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Figura 1. RM, corte axial en fase contrastada muestra una lesién
hiperintensa con leve efecto de masa sobre el 16bulo temporal acom-
pafiado de un reforzamiento del hueso temporal adyacente.

Figura 2. RM, corte coronal en fase contrastada que muestra una
lesion hiperintensa sugerente de un meniongioma con actividad
hiperostoética.

mediante fresado, después durotomia y reseccion
completa de la lesidon con toma de biopsia transoperatoria.
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Figura 3. Muestra enviada para corte por congelacion en la parte
superior, se aprecia a la duramadre con tejido amarillento adherido. En
la parte inferior izquierda se aprecia €l resto de la lesion intracraneal,
nuevamente duramadre con un tejido amarillento adherido, corres-
pondiente a proceso inflamatorio. La parte inferior derecha muestra
a los fragmentos de tejido extracraneal de la region temporal.

Macroscépicamente la tumoracién era la de una
lesién blanda, de aspecto “goma de borrar” de color
arena, con implante en la duramadre y extensién en

“cola de ratén” sobre ésta, sin plano de clivaje respecto
al tejido cerebral normal (figura 3). Se procedi6 a la
resecciéon completa de la lesion, con duroplastia a
base de galea y recolocacién del colgajo 6seo, excep-
to la parte donde se efectud la craniectomia.

El estudio transoperatorio mostré fragmentos de
la duramadre y del musculo temporal. La impresion
diagndstica en primera instancia fue de una neoplasia
de células pequenas y redondas, a descartar linfoma
contra pseudotumor inflamatorio; sin embargo, el diag-
néstico definitivo fue diferido hasta obtener los cortes
definitivos.

El examen microscdpico mostré tejido conectivo
denso correspondiente a la duramadre, con un infiltrado
linfocitario perivascular, acompanado de proliferacion
fibroblastica e histiocitos. Focalmente, en algunas
areas, se identificaron histiocitos con un citoplasma
eosindfilo abundante, con presencia de células
linfoides y polimorfonucleares en el interior del citoplas-
ma, asi como también numerosas células plasmaticas
y cuerpos de Russell. No se identificaron atipias ni da-
tos de malignidad (figuras 4 y 5).

La pieza, correspondiente al musculo temporal
reveld un tejido conectivo y fibras de musculo esque-
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Figura 4. Corte histologico de la interfase entre la duramadre engro-
sada por el proceso inflamatorio y peguefia porcion de corteza cerebral
con infiltracion linfocitaria perivascular. H& E 40x.

Figura 5. Mayor detalle del proceso inflamatorio de la duramadre,
con un infiltrado inflamatorio polimorfo, rico en histiocitos con
emperipolesis. H& E 100x, recuadro inferior derecho 400x.

lético con abundante proliferacion fibroblastica, ede-
ma e infiltrado linfocitario e histiocitario. Se
identificaron algunos histiocitos con fenémeno de
emperipolesis (figura 6). El estudio de inmunohisto-
quimica fue positivo para la proteina S100 (figura 7).

Cabe mencionar que no se envié material éseo
pues este fue fresado al momento de la cirugia.

El diagnéstico histopatolégico definitivo fue:
enfermedad de Rosai-Dorfman (histiocitosis sinusoidal
con linfadenopatia masiva) de la duramadre y musculo
temporal.

El posoperatorio temprano y al afo después de
la cirugia ha sido satisfactorio, ocasionalmente presenta
cefalea de tipo tensional.
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Figura 6. Corte histol6gico del tejido blando extracraneal con proceso
inflamatorio, se aprecian fibras de musculo esquelético en el angulo
inferior izquierdo. En los recuadros del lado derecho se aprecian
histiocitos con emperipolesis. H& E 40x lado izquierdo 400x recuadros
lado derecho.
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Figura 7. Inmunotinciéon para proteina S-100, con intensa positividad

en el citoplasma de los histiocitos con emperipolesis (flechas) los
linfocitos intracitoplasmicos son negativos 100x.

DISCUSION

La histiocitosis sinusoidal con linfadenopatia
masiva, también conocida como enfermedad de
Rosai-Dorfman, es una entidad clinopatolégica bien
definida caracterizada por una proliferacién de
histiocitos, con presencia de emperipolesis de linfocitos
y en ocasiones otras células inflamatorias, predominan
en los ganglios linfaticos’.

Hasta la fecha su etiologia y patogénesis siguen
siendo desconocidas?, actualmente es clasificada
como una histiocitosis idiopatica caracterizada por: a.

Compromiso de los ganglios linfaticos y presentacion
extranodal; b. Arquitectura nodal preservada con dila-
tacion sinusoidal e infiltracion de histiocitos, células
plasmaticas, linfocitos y eritrocitos, los histiocitos
caracteristicamente muestran linfocitofagocitosis
(emperipolesis) y positividad a proteina S-100; y c.
Prondstico benigno, salvo excepciones cuando se pre-
sentan complicaciones obstructivas de la via aérea e
infecciosas®.

La edad promedio de manifestacion es de 20.6
anos, en las mismas proporciones sin mostrar un
patrén de tendencia racial, socioeconomico o de gé-
nero*.

La presentacion clasica de la HSLM cursa por lo
regular en pacientes pediatricos y adolescentes con
compromiso de los ganglios linfaticos cervicales, regu-
larmente indoloros, asociadas a fiebre, anemia
moderada, aumento de la velocidad de sedimentacién
globular e hipergammaglobulinemia®.

Se han reportado desde un 28 a un 43% de los
casos un compromiso extranodal, lo cual dificulta se-
riamente el diagndstico clinico, entre los que destacan
la piel, orbita y via aérea superior®”.

Alrededor del 22% de los pacientes con su
presentaciéon sistémica manifiestan compromiso del
sistema nervioso central (SNC). La forma aislada ha sido
documentada como una de las manifestaciones
extranodales mas raras®. Se han reportado afectacio-
nes intracraneales, espinales y en ambas®8. Dentro de
las lesiones intracraneales, la infiltracién de la dura-
madre es la forma mas frecuente, siendo ésta la razén
por la cual clinica y radiolégicamente semeja un
meningioma.

No existen reportes acerca de una misma lesion
que infiltre meninge, hueso y mulsculo temporal adya-
cente. En esta paciente, no hubo datos clinicos que
apoyaran la sospecha de esta entidad. Sin embargo,
la resonancia magnética sugirié en primera instancia la
presencia de un meningioma con reactividad periéstica,
pero al ser analizada a mayor detalle, se observo
cémo meninge, y musculo temporal estaban en su to-
talidad involucrados. Los estudios de histopatologia e
innmunohistoquimica confirmaron la presencia de esta
enfermedad en ambas estructuras mencionadas con
antelacion, siendo la imagen radiolégica la Unica evi-
dencia de infiltracién ésea.

Las caracteristicas histolégicas son similares a
las que se encuentran en los ganglios linfaticos afec-
tados: infiltrados de histiocitos con presencia de
células plasmaticas, eritrocitos y linfocitos. La emperi-
polesis, un fendmeno descrito como la presencia de
linfocitos y otras células hematicas intactas en el inte-
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rior del citoplasma de los histiocitos, es un hallazgo
comun en la manifestacion nodal y menos visto en la
extranodal, incluyendo el SNC®5. Castellano-Sanchez,
et al, citados por Purav, Ganapathy, et al, manifiestan
que la emperipolesis no se observa en hasta un 30%
de las lesiones leptomeningeas®.

La sintomatologia del SNC incluye cefalea, cri-
sis convulsivas, paresias, parestesias, y pérdida de la
visién, entre otras; sin embargo, puede presentar ma-
nifestaciones propias del sitio de infiltracidon®®.

La sospecha diagndstica se establece mediante
estudios de imagen como: tomografia computarizada
y/0 resonancia magnética, en las cuales se muestran
patrones neurorradiolégicos sugestivos de un menin-
gioma®®. El diagndstico definitivo es mediante
histopatologia con estudio de inmunohistoquimica
positivo para la proteina S-100%58,

El diagnostico diferencial incluye meningioma,
histiocitosis X, enfermedades linfoproliferativas,
granuloma de células plasmaticas e infecciones. La
emperipolesis y positividad para S-100 hacen un diag-
nostico certero de HSLM?38, En el granuloma de
células plasmaticas también llamado seudotumor infla-
matorio, se observa una infiltracién inflamatoria de la
duramadre asociada a fibrosis, caracteristica que hace
pensar ha ciertos autores que tiene una especial aten-
cién dentro de la literatura debido a que comparte esa
particularidad histopatolégica con la enfermedad de
Rosai-Dorfman, y bien en reportes anteriores algunos
casos pudieran tratarse de la misma entidad®.

En términos generales, la evolucién natural de la
enfermedad de Rosai-Dorfman es considerada como
benigna; no obstante, se han observado las siguientes
formas de evolucion:

* Remision completa y espontanea

» Cronica con exacerbaciones y remisiones

* Persistente y estable

* Progresiva con diseminacion nodal y extranodal,
con desenlace mortal®.

El prondstico de una manifestacion extranodal
aislada del SNC es bueno posterior a la reseccién de
la lesién, teniendo las complicaciones propias de la
neurocirugia.

Debido a que la enfermedad posee un curso
favorable y tiene la tendencia a la remision, el trata-
miento del cuadro clasico es conservador a menos
que exista en el caso de la enfermedad sistémica com-
promiso de la via aérea o disfuncion de algun érgano®.
Para las formas del SNC, la reseccién de la lesién con
biopsia y confirmacion histopatoldgica e inmuno-
histoquimica son de mejor opcién debido a que por
lo regular cursan con alguna afectacion de alguna de

200

las diferentes vias nerviosas. La reseccion completa de
la lesion con microcirugia para toma de biopsia y su
posterior tratamiento mediante radiocirugia estereo-
tactica en lesiones residuales ha sido documentada
como una alternativa terapeutica’®.

CONCLUSION

La enfermedad de Rosai-Dorfman es una enti-
dad clinicopatolégica relativamente joven, pues sus
primeras descripciones a partir de finales de los anos
60’s asi lo confirman. Hasta el momento no se ha
encontrado la etiologia de esta enfermedad, la cual
cursa con un cuadro de compromiso nodal y otro
extranodal. Las formas extranodales son un verdadero
reto clinico. Se han descrito pocos casos en la litera-
tura acerca del compromiso aislado del SNC; sin
embargo, debido al caso aqui presentado, se puede
apreciar que una de las particularidades de esta enfer-
medad es que no respeta limites anatdmicos a pesar
de su arquitectura microscoépica definida y su curso
benigno. En el momento que se descubra la etiologia
de esta enfermedad se podra llegar a la conclusién del
por qué su comportamiento tan aleatorio, especifico
y benigno al mismo tiempo. Por fortuna, para algunas
formas del SNC en particular las de localizacién
supratentorial, se pueden resecar total o subtotalmente
y tener una evolucién favorable. El tratamiento
mediante radiocirugia estereotactica ha sido documen-
tado en casos de lesiones residuales como una
alternativa practica; sin embargo, se carecen de publi-
caciones de ensayos clinicos controlados que
demuestren que ésta sea una opcion terapéutica de-
finitiva, eficiente y segura.
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