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Doenca de Rosai-Dorfman em paciente do sexo feminino e
idade atipica: relato de caso e revisao de literatura

Rosai-Dorfman disease in female patient and atypical age: case report and
literature review

RESUMO

Introdugdo: A doenga de Rosai-Dorfman (DRD) é um disturbio histiocitico proliferativo benigno raro, que normalmente
se apresenta com linfadenopatia massiva, indolor, bilateral, principalmente na regido cervical e submandibular,
podendo vir acompanhado de febre, perda de peso, sudorese noturna, leucocitose e aumento da velocidade de
hemossedimentagdo. A prevaléncia da doenga é maior em homens de até 20 anos. Ndo ha consenso quanto a etiologia da
doencga, apesar de acreditarem existir algumas correlagdes com herpes virus humano tipo 6 (HHV6), virus Epstein-Barr
(EBV) ou citomegalovirus. Objetivo: Demonstrar entidade rara em uma apresentagdo atipica e verificar as condutas
tomadas. Relato de Caso: MASC, feminino, 55 anos, queixava-se de massa cervical a direita com compressédo ha cinco
meses. Ainda sem diagndstico, foi realizada operagéo para retirada de provavel linfonodo cervical. A pega cirdrgica foi
enviada para exame anatomopatolégico e imunohistoquimico, sendo diagnosticada doenga de Rosai-Dorfman. Apés um
ano e cinco meses de pds-operatdrio, notou-se recidiva do caso. Resultados: Trata-se de uma paciente de 55 anos,
cuja entidade torna-se ainda mais rara pelo sexo e idade acometidos, além de apresentagdo unilateral. Diagnostico
prévio ao ato operatdrio ndo foi possivel, sendo confirmado pelas analise anatomopatoldgica e imunohistoquimica.
Paciente apresentou recidiva, tratada com corticoterapia pela equipe clinica. Conclusdo: Para minimizar situagdes
de erro ou atraso de diagnodstico, torna-se importante o conhecimento dos principais sintomas apresentados pelos

pacientes e suas possiveis variagdes, colocando-a sempre como diagndstico diferencial de adenomegaliais cervicais.

Palavras-chave: Histiocitose Sinusal; Emperipolese; Esvaziamento Cervical.

ABSTRACT

Introduction: Rosai-Dorfman disease (RDD) is a rare benign histiocytic proliferative disorder, which usually presents
with massive, painless, bilateral lymphadenopathy, mainly in the cervical and submandibular regions, and may be
accompanied by fever, weight loss, night sweats, leukocytosis and increased erythrocyte sedimentation speed. The
prevalence of the disease is highest in men aged up to 20 years. There is no consensus as to the etiology of the
disease, although some correlations with human herpesvirus 6 (HHV6), Epstein-Barr virus (EBV) and cytomegalovirus
are believed to exist. Objective: To present a rare entity in an atypical occurence and to review the actions taken by
the clinical team. Case Report: MASC, female, 55 years old, reported cervical mass on the right side with compression
for five months. Before a diagnosis, surgery was performed for the removal of a likely cervical lymph node. The surgical
specimen was sent for anatomopathological and immunohistochemical examination, and Rosai-Dorfman disease was
diagnosed. One year and five months after the operation, the case recurred. Results: a 55-year-old patient, whose
case is rarer even due to the sex and age affected, aside from the unilateral presentation. Prior to the surgery,
diagnosis was not possible, as it was confirmed by anatomopathological and immunohistochemical analyses. The
patient relapsed and was treated with corticotherapy by the clinical team. Conclusion: To reduce situations of error
or delay in diagnosis, it is important to know the main symptoms presented by patients and their possible variations,

always listing RDD as a differential diagnosis in cases of cervical adenomegaly.
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INTRODUCAO

A Doenga de Rosai-Dorfman (DRD) é um
disturbio histiocitico proliferativo benigno raro, que
na grande maioria dos casos tem como caracteristica
a existéncia de linfadenopatia massiva, indolor, geral-
mente bilateral, sendo a apresentagdo principalmente
na regido cervical e submandibular - 95% dos casos -,
também podendo acometer regides mediastinal, ingui-
nal e retroperitoneal. A linfadenopatia é resultado de
uma alta proliferagdo de histidcitos, linfécitos e plasmé-
citos que acarretam uma infiltragdo e dilatagdo dos seios
linfonodais, fibrose dos seios pericapsulares, além da
ocorréncia do fendmeno de emperipolese, caracteristico
da doenga. Podem haver acometimentos extranodais em
cerca de 40% dos casos, sendo a pele, cavidade nasal,
osso, tecido mole e tecido retro-orbital os locais prova-
veis.t®

Esse disturbio afeta individuos de até 20
anos em 80% dos casos, sendo mais comum em ho-
mens e pode vir acompanhado de febre, perda de peso,
sudorese noturna, leucocitose e aumento da velocidade
de hemossedimentacdo. A etiologia ainda ndo é con-
senso na literatura, mas acredita-se haver correlagao
entre a doenga e um processo reativo indefinido ou um
defeito imunoldgico desencadeado por uma infecgéo vi-
ral, a saber: herpes virus humano tipo 6 (HHV6), virus
Epstein-Barr (EBV) ou citomegalovirus.!3:6°

Por ser uma entidade rara, muitas vezes a
doenga ndo é lembrada no diagndstico diferencial de
adenomegalias cervicais e mediastinais, que pode oca-
sionar em condutas inadequadas para o paciente. As-
sim, esse estudo tem como objetivo relatar um caso de
doenga de Rosai-Dorfman em apresentagdo atipica e
cujo diagnostico sé foi possivel apds realizagdo de cer-
vicotomia unilateral, demonstrando a dificuldade em se
obté-lo precocemente.

RELATO DE CASO

MASC, feminino, 55 anos, auséncia de co-
morbidades, queixava-se de massa cervical a direita,
com compressdo cervical, evolugdo de cinco meses, sem
outros sinais e sintomas. Ao exame fisico, notou-se ci-
catriz na regido, onde havia sido tentada bidpsia em no-
vembro de 2017 em outro servigo, sem sucesso. Havia
massa cervical e espinal alta direita, de 5,0 cm, consis-
téncia endurecida, pouco mével e profunda. Ultrassono-
grafia mostrava outras adenopatias. Foi entdo indicada a
intervencgdo cirurgica para retirada de provavel linfonodo
cervical lateral direito, com monitorizagdo de vitalidade
do nervo espinal homolateral devido a fixagdo da massa
e pela regido espinal ja ter sido operada, conforme figu-
ras 1-3.

A pega cirlrgica foi enviada para exame ana-
tomopatoldgico - figuras 4 e 5 - e imunohistoquimico,

Figura 1: A ponta da pinga mostra a massa cervical alta e

espinal superior direita, profunda.

Figura 2: Aspecto da lesdo, com preservagao de nervo espinal

homolateral.

Figura 3: Lesdo sendo retirada.
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que demonstraram apagamento da arquitetura linfono-
dal pela grande proliferacdo de macréfagos, plasmacitos
e linfécitos, evidenciando a dilatacdo dos seios linfono-
dais principalmente na regido medular. Houve reativi-
dade principalmente para CD68 e para proteina S100,
que ficou positiva em numerosas células histiocitarias
de citoplasma amplo, presentes na zona paracortical e
nos seios medulares; CDla demonstrou-se negativo.
Também ficou nitida diversas figuras de emperipolese,
caracteristica da doenca. Dessa forma, o diagndstico foi
alcancado apos procedimento cirdrgico, tendo decorrido
aproximadamente seis meses desde o inicio dos sinto-
mas.

Figura 4: Hematoxilina-eosina:aumento 25.
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Figura 5: Hematoxilina-eosina: aumento 400x.

Apo6s um ano e cinco meses de acompanha-
mento pos operatério, paciente apresentou nova queixa
de linfadenomegalia cervical no mesmo local da cirurgia
prévia, sendo detectada recidiva do caso e optando-se
pela realizagdo de tratamento clinico com corticoterapia
oral dentro dos padrdes adequados - dose inicial de 2
mg/kg, dose aumentada depois de 15 semanas de cor-
ticoterapia. A paciente teve boa resposta ao tratamento
e atualmente, trés anos decorridos desde os sintomas
iniciais, apds um ano da recidiva, estd estavel com re-
gressdo parcial, porém satisfatéria, da lesdo.

DISCUSSAO

A doenga de Rosai-Dorfman (DRD) é um
disturbio proliferativo histiocitico benigno de etiologia
desconhecida, sendo uma entidade clinicopatoldgica
rara descrita por Rosai e Dorfman pela primeira vez em
1969. A apresentacdo classica da doenca se da como
uma linfadenopatia massiva, indolor, geralmente bilate-
ral, principalmente na regido cervical e submandibular
com prevaléncia de 80% em criangas e jovens de até 20
anos, acometendo mais homens. Pode vir acompanhada
de sinais e sintomas como febre, perda de peso, sudo-
rese noturna, leucocitose e aumento da velocidade de
hemossedimentagdo. Quando atinge sitios extra-nodais,
a evolugdo é menos indolente, podendo ser bem agres-
siva quando ha envolvimento de 6rgdos vitais, sendo
essa apresentagdo mais prevalente no sexo feminino.
1,7,8,10,11,13,14

E importante destacar que muitas vezes a
DRD pode ser confundida clinicamente com afecgbes
malignas, e caso se solicite exames radioldgicos e to-
mografias, a diferenciacdo podera ser dificil. Também
€ necessario o diagnostico diferencial em relagdo a ou-
tras sindromes histiociticas, como a Histiocitose de cé-
lulas de Langerhans e Sindrome Hemofagocitica, além
de processos infecciosos como a tuberculose. Em razao
disso, o padrdo ouro para o diagnoéstico dessa afecgdo
€ a bidpsia, pois possibilita a analise anatomopatoldgica e
imunohistoquimica completa.!?7:12

Os aspectos anatomopatoldgicos da doenca
sdo a proliferagdo de histidcitos com abundante cito-
plasma palido, além de linfécitos e plasmacitos, fibro-
se pericapsular e seios dilatados nos linfonodos, oca-
sionando um apagamento da arquitetura linfonodal. A
marca da DRD é a emperipolese, um fenémeno biold-
gico significativo, no qual diferentes tipos de células da
medula 6ssea, como linfécitos ou plasmocitos existem
no citoplasma de histidcitos com um fundo de linféci-
tos maduros e células plasmaticas. Esse achado ndo é
especifico dessa afeccdo pois pode ser encontrado em
disturbios hematoldgicos como mielofibrose idiopatica e
células tumorais.3912

Ja em relacdo aos dados imunohistoquimi-
cos, ha positividade principalmente para os marcado-
res antigénicos S-100, CD-68, CD163 (marcadores de
proteinas e mondcitos/macrdéfagos) e negatividade para
CD1a (marcador das células apresentadoras de antige-
nos, como as de Langerhans).!?

A partir das caracteristicas apresentadas, di-
ferencia-se a DRD da Histiocitose das células de Lan-
gerhans, pois a segunda apresenta forte positividade
para CDla. Concomitantemente em relacdo a sindrome
hemofagocitica, que apresenta hemofagocitose prin-
cipalmente de hemacias, auséncia de emperipdlise e
S-100 negativo.

A evolugdo clinica da doenga pode variar,
sendo que em alguns casos ela cursa de forma benig-
na acompanhada de regressdo espontdnea. Destarte,
ndo existe protocolo ideal para o tratamento da DRD,
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por se tratar de uma patologia incomum, autolimitada e
que algumas vezes ndo € necessario nenhum tratamen-
to. Porém, quando se apresenta de forma progressiva
pode-se ministrar corticosteroides. Quando ha grande
comprometimento local pela adenopatia e sintomas sis-
témicos, a cirurgia torna-se uma boa opgdo. A quimiote-
rapia (paliativa em casos resistentes e quando a cirurgia
ndo é viavel) e radioterapia (doenga com risco de vida e
que ndo respondem a terapia padrdo ou apds multiplas
recaidas) podem ser usadas em casos muito especifi-
cos.115

Relata-se uma apresentacdo atipica da doen-
ca, cujo sexo feminino ndo é o predominante, a idade
€ superior a maioria dos casos relatados dessa afecgdo
e o acometimento se deu de forma unilateral, em con-
traste com o que se espera de envolvimento cervical
bilateral. Ndo foi possivel obter um diagnéstico prévio a
realizagdo do procedimento cirdrgico, apesar de bidpsia
ter sido tentada, sem sucesso. Destarte, foi optado pela
equipe a realizacdo de Cervicotomia Unilateral. Apods o
ato operatédrio, que decorreu sem complicagées, a pega
cirurgica foi encaminhada a anatomopatologia, que, com
analise minuciosa, pbde-se observar os aspectos imu-
nohistoquimicos e anatomopatoldgicos que corroboram
para a conclusdo diagndstica de se tratar de Doenca de
Rosai-Dorfman, obtida seis meses apds o inicio dos sin-
tomas. Seguiu-se acompanhamento clinico da paciente
que, um ano e cinco meses apds a cirurgia, queixou-se
do aparecimento de lindonomegalia cervical ipsilateral
recidivada. Sendo entdo considerado o tratamento clini-
co com Prednisona oral, com boa resposta clinica, ndo
necessitando de cirurgia devido a caracteristica benigna
da doenga.

CONCLUSAO

Por se tratar de uma entidade cuja incidén-
cia na populagdo é muito baixa, a doenca de Rosai-Dor-
fman ainda é cercada por varias incertezas, fato que
pode dificultar o diagndstico. Ademais, por ndo haver
um algoritmo de tratamento que guie os profissionais de
salde, ainda ndo se sabe qual o padrdo ouro de conduta
para a doenca. Diante disso, para minimizar situagdes
de erro ou atraso de diagnédstico, torna-se importante
o conhecimento dos principais sintomas apresentados
pelos pacientes e suas possiveis variacdes, colocando-a
sempre como diagndstico diferencial de adenomegaliais
cervicais.
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