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Caso Clinico / Radiological Case Report

Doencga de Rosai-Dorfman

Rosai-Dorfiman Disease
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Resumo

A doenca de Rosai-Dorfman é uma entidade
rara e geralmente benigna, que surge mais
frequentemente em criancas e adolescentes.
Descreve-se um caso clinico com a manifestagao
clinica e imagiol6gica mais comum: adenomegalias
cervicais. A confirmacao histolgica ¢ geralmente
necessatia para estabelecer o diagnéstico.

Abstract

Rosai-Dorfman disease is a rare, usually benign,
entity that mostly affects children and adolescents.
We report a clinical case in which the most
common clinical and imaging manifestation is
present: cervical lymphadenopathy. Histological
confirmation is usually needed to make a
confident diagnosis.
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Introducgao

A doenga de Rosai-Dorfman, também conhecida por
histiocitose sinusal com linfadenopatia macica, ¢ uma entidade
clinico-patologica rara e geralmente benigna. Ocorre mais
frequentemente em criancas e adolescentes, tendo como
apresentacdo clinica mais comum adenomegalias cervicais
indolores bilaterais."” Os autores apresentam um caso
clinico desta doenga, incluindo os achados imagiolégicos e
histolégicos, revendo as suas principais caracteristicas.

Historia Clinica

Tactente do sexo masculino de 6 meses, sem antecedentes
médicos relevantes, ¢ transportado ao servigo de urgéncia por
febre com 4 dias de evolugdo (temperatura rectal maxima de
39°C) e tumefacdo cervical esquerda, com flexdo ipsilateral
do pescogo. Ao exame fisico a tumefacdo apresentava-se
ruborizada, com consisténcia elastica e aderente. A avaliacdo
ecografica (Fig. 1) evidenciou conglomerado adenopatico
cervical esquerdo medindo aproximadamente 40 mm de maior
eixo, com adenomegalias de morfologia redonda e ecoestrutura
heterogénea, sem areas de necrose ou abcedagao. O estudo
analitico revelou leucocitose (19.21 x 109/L), com ligeira
neutrofilia de 54% e aumento da proteina C reativa (PCR) (46,5
mg/L, para um valor normal < 3 mg/L).

Foi decidido internamento para antibioterapia endovenosa e
vigilancia clinica. Durante o internamento, as serologias para
toxoplasmose, rubéola, sifilis, citomegalovirus, virus Epstein-
Barr, virus herpes simples 1 e 2 e parvovirus B19 foram
negativas. Ap6s 12 dias de antibioterapia o lactente teve alta
hospitalar, sem febre ou sinais inflamatérios locais ¢ com
estudo laboratorial normalizado, tendo sido orientado para

Figura 1 - Ecografia cervical mostra um conglomerado adenopatico cer-
vical esquerdo, com multiplas adenomegalias (asteriscos) de morfologia
arredondada e ecoestrutura heterogénea, sem hilo ecogénico discernivel.

reavaliagio em ambulatério por persisténcia da tumefagao
cervical esquerda com dimensGes sobreponiveis.

A manutencdo da tumefagdo apés um més motivou
estudo de ressonancia magnética (RM) do pescogo
(Fig. 2) que mostrou adenomegalias cervicais bilaterais,
configurando um conglomerado adenopatico a esquerda
com 48 mm de maior eixo. Estas adenomegalias realgavam
intensamente ap6s administracao de contraste endovenoso
e apresentavam maioritariamente hipersinal nas sequéncias
ponderadas em T2, sendo no entanto evidentes algumas
areas de hipossinal T2.

Foi decidida biopsia guiada por ecografia do conglomerado
adenopatico esquerdo (Fig. 3) cujo estudo histolégico
e imunohistoquimico (Fig. 4) revelou a presenca de
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Figura 2 — Ressonancia magnética do pescoco. (A) Axial T1

demonstra adenomegalias cervicais bilaterais (setas) praticamente
isointensas comparativamente as estruturas musculates, configurando
conglomerado adenopitico a esquerda. (B) Coronal T1 com saturagio
de gordura e apds contraste endovenoso revela realce intenso e
difuso das adenomegalias. (C) Axial T2 com saturacio de gordura
e (D) Coronal T2 mostram adenomegalias maioritariamente com
hipersinal T2, sendo de hipossinal (asteriscos).

evidentes areas

Figura 3 — Biopsia guiada por ecografia a conglomerado adenopatico
cervical esquerdo, sendo evidente agulha de biopsia (seta).

numerosos histicitos volumosos, com imunoexpressao
de S100 e CDG8, exibindo imagens de linfocitofagocitose/
emperipolese e de eritrofagocitose.

O diagnéstico clinico-patolégico de doenca de Rosai-
Dorfman foi estabelecido. Optou-se por um tratamento
conservador  expectante,  verificando-se  reducdo
dimensional gradual das adenomegalias cervicais, ausentes
na ultima reavaliagdo ecografica realizada aproximadamente
um ano apos a apresentacao clinica inicial.

Discussio

A doenca de Rosai-Dorfman é considerada uma proliferacio
histiocitica rara de etiologia ainda nido estabelecida, que
surge com maior frequéncia em criancas e adolescentes e
tem maior incidéncia no género masculino.'”
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Figura 4 — Fotomicrografia de biopsia de ganglio cervical com lesoes
de linfohistiocitose hemofagocitica no contexto de doenca de Rosai
Dorfman. Observam-se numerosos histiocitos volumosos, exibindo
imagens de linfocitofagocitose/empetipolese (figura A, H&E, 400x) ¢
de eritrofagocitose (figura B, H&E, 400x). H4 imunoexpressio de S100
(figura C, 400x) e de CDG8 (figura D, 400x) nos histiécitos volumosos.

Os pacientes apresentam-se geralmente com febre,
leucocitose e adenomegalias cervicais bilaterais, que surgem
ao exame fisico como tumefagbes cervicais palpaveis.
No entanto, outros territérios ganglionares podem ser
atingidos.'

Estima-se que 43% dos pacientes desenvolvam
manifestacoes extra-ganglionares da doenca, sendo que
75% destes casos ocorrem na regido da cabecga e pescogo.
As possibilidades incluem atingimento cutaneo, da cavidade
nasal, seios peri-nasais, glandulas salivares, 6rbita e sistema
nervoso central. O prognoéstico destes doentes ¢é pior
comparativamente aos que apresentam apenas atingimento
ganglionar.'?

A expressdo imagiolégica da doen¢a de Rosai-Dorfman
¢ diversificada e varia conforme os 6rgaos afetados pela
doenga. O achado mais comum consiste em adenomegalias
cervicais, que surgem como ganglios linfaticos aumentados
em numero e dimensdes nas diferentes técnicas de
imagem. Em tomografia computarizada (TC) e RM estas
adenomegalias geralmente realcam difusamente apos
administracdo de contraste endovenoso.'?

Na RM em particular, as adenomegalias apresentam
isossinal comparativamente ao musculo nas sequéncias
T1 previamente a administracio de contraste endovenoso,
sendo o sinal em T2 variavel segundo diferentes referéncias
bibliograficas. Algumas publicagdes referem hipersinal
em T27? enquanto outras mencionam hipossinal'. No
presente caso, as adenomegalias cervicais surgem
predominantemente hiperintensas em T2, curiosamente
com algumas 4areas de hipossinal.

Os seios peri-nasais mais frequentemente afetados siao os
maxilares e etmoidais, com opacifica¢io e espessamento da
mucosa. Nos casos de envolvimento das glandulas salivares
ou lacrimais o aumento do volume glandular é o achado
imagiolégico mais comum, com sinal de intensidade
intermédia em T1 e T2 na avaliagio por RM.'?

As caracterfsticas imagiologicas previamente descritas sio
altamente inespecificas para permitir o diagnéstico de
doenca de Rosai-Dorfman. Contudo, esta entidade deve ser
ponderada, especialmente na presenca de adenomegalias
cervicais bilaterais e indolores em criancas e adolescentes.?
Neste grupo etario, as adenomegalias cervicais estdo
na maiotia dos casos relacionadas com infecoes agudas
ou cronicas da via aérea superior, e o diagnostico



diferencial inclui também tuberculose, linfoma, metastases
ganglionares e ainda outras entidades menos prevalentes
como histiocitose de células de Langerhans e doenca de
Castleman.*’

A caracteristica histolégica tipica da doenca de Rosai-
Dorfman é a presenca de emperipolese, que consiste
mais frequentemente na fagocitose de linfécitos intactos,
mas também de plasmocitos, eritrocitos ou leucdcitos
polimorfonucleares por histidcitos. Embora a emperipolese
nao secja exclusiva desta entidade, a imunoexpressdo da
proteina S-100 e de CD68 suporta o diagndstico.”*
Quando o diagnéstico de doenca de Rosai-Dorfman ¢é
estabelecido, o potencial envolvimento de outros 6rgaos
deve ser ponderado.? No caso clinico descrito a radiografia
toracica e avaliagdo ecografica abdominal, renal e pélvica
nao revelaram alteracdes.
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O tratamento ¢ preferencialmente conservador, com
vigilancia clinica regular. O curso clinico ¢ habitualmente
benigno, com exacerbacoes e remissoes, que geralmente
cessam de forma espontanea.l,5 No caso de orgaos
vitais serem afetados, terapéuticas como corticosteroides,
quimioterapia, radioterapia ou intervenc¢bes cirargicas
podem ser necessatias.>® Nao hd evidéncia de casos com
transformacdo maligna desta entidade.’

Em suma, a hipétese de doenga de Rosai-Dorfman deve ser
tida em conta perante adenomegalias cervicais indolores
em criancas e adolescentes. Dado que as manifestacoes
clinicas e imagiolégicas sio inespecificas, a caracterizacdo
histolégica ¢ fundamental no estabelecimento do
diagnéstico e na orientagdo e seguimento destes doentes.
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