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Resumen

Introduccion: En 1969, Rosal y Dorfman describen un sindrome proliferativo linfohistiocitario (enfermedad
Rosai-Dorfman [ERD]), caracterizado por fiebre, abundantes adenopatias cervicales dolorosas, leucocitosis e
hi pergammaglobulinemia policlonal. Se hallegado a describir compromiso extraganglionar, en
localizaciones como el 0jo y tracto respiratorio superior. El sistema nervioso central, se afectaen 5% de los
casos, particularmente epidural/subdural (convexidad cerebral, base craneal, interhemisférica, supraselar,
intracavernosa), siendo excepcional la afectacion intraaxial (intraventricular/intraparenquimatosa).
Predomina en nifios y adultos jévenes, con ligera predileccion masculina.,

Objetivos: Presentar el primer caso descrito en laliteratura de tetraparesia secundaria a ERD secundaria a
afectacion de la union bulbomedular extranodal .

Caso clinico: Varon de 22 afos, afecto de tetraparesia, de predominio hemicorporal derecho e hipoestesia
braquial derecha, de curso progresivo, asociado con sindrome febril y cefalea cronicadiaria, de probable
etiologiasinusal y epistaxis. Neurorradiol 6gicamente, muestra ocupacién global de senos paranasales,
hipertrofia meningea basal y de ambas convexidades, con afectacion de la unidn craneo-cervical,
condicionando grave estenosis del agujero magno con mielopatia compresiva severade la union
bulbomedular. Intervenido quirdrgicamente por via suboccipital y reseccion macroscopicamente compl eta,
con hallazgos histol 6gicos indicativos de tumoracion histiocitaria con €l caracteristico rasgo (no
patognomonico) de emperipolesis (linfocitosis intracitoplasmica). Recibi6 terapia coadyuvante. Evolucion
clinicafavorable hastalafecha.

Discusion: Laetiopatogenia de la ERD es desconocida, aunque se sospecha una base autoinmune, que dada
la policlonalidad observada, se produciria en respuesta a algun factor externo (actualmente en discusion la
etiologiaviral por VHH-6). La extension intracraneal es muy infrecuente, més alin en la unién craneo-
medular.
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