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CASO CLINICO

Doenca de Rosai-Dorfman. Uma hipdtese diagnodstica na investigaciao de

massas cervicais
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Resumo

A doenca de Rosai-Dorfman € uma patologia a considerar no
diagndstico diferencial de adenopatia cervical. Esta € uma doen-
ca rara, idiopdtica, benigna, mais frequente nas trés primeiras
décadas de vida. A apresentacgdo clinica predominante € linfade-
nopatia cervical, bilateral e indolor, surgindo em 28-43% com
envolvimento extraganglionar. Evolui com exacerbagoes e re-
missoes. O diagndstico € anatomopatoldgico. O tratamento ndo
é consensual, estando descrita corticoterapia, quimioterapia e
radioterapia.

Apresentamos dois casos, de um rapaz de seis anos e de uma
jovem de quinze, com massa cervical de trés meses e um ano
de evolugdo, respectivamente, sem outros sintomas. Subme-
tidos a cirurgia, para excisdo no primeiro caso e bidpsia no
segundo, o exame anatomopatoldgico revelou tratar-se de
Doenga de Rosai-Dorfman.

Palavras-chave: linfadenopatia, exacerbacdes, anatomo-pa-
tolégico, corticoterapia.
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Rosai-Dorfman disease. A diagnostic hypothesis
in the investigation of cervical mass

Abstract

Rosai-Dorfman disease is a differential diagnosis of cervical
lymphadenopathy. It’s a rare idiopathic benign disease, which
occurs in the two first decades of life. Most cases present with
bilateral, painless cervical lymphadenopathy, extranodal
involvement exists in 28-43%. The clinical course is charac-
terized by exacerbations and remissions. Anatomo-pathologic
examination makes the diagnosis. The best treatment has not
been established, corticotherapy, chemotherapy and radiothe-
rapy are cited in literature.

We present two cases, a six-years-old boy and a fifteen-years-
old teenager, which presented with cervical lymphadeno-
pathy, respectively for three months and one year, without

others symptoms. Both were submitted to surgery, for exci-
sion in the first case and biopsy in the second, the anatomo-
-pathologic exam allowed the diagnosis of Rosai-Dorfman
disease.

Key-words: lymphadenopathy, exacerbations, anatomo-pa-
thologic, corticotherapy.
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Introducao

A doenca de Rosai-Dorfman € uma entidade rara que foi
descrita pela primeira vez em 1947 e caracterizada por Rosai
e Dorfman em 1969 '. Trata-se de um processo proliferativo
histiocitdrio, por isso também designado de “histiocitose sinu-
sal com linfadenopatia macica”. Existem cerca de 600 casos
descritos na literatura '2.

A etiologia € desconhecida; existe referéncia a duas teorias,
uma que defende tratar-se de uma resposta anormal do sis-
tema imunoldgico a um estimulo, a outra relaciona-a com
uma resposta a um agente infeccioso 2 Na literatura encon-
tram-se referéncias a associacdo com infec¢do por virus Eps-
tein-Barr, herpes virus 6, Klebsiella e Brucella **.

E uma doenca benigna, caracterizada por exacerbagdes e
remissdes, que deve ser diferenciada de diversas patologias
(Quadro I).

Quadro | — Diagndstico diferencial de massas cervicais **.

» Doengas linfoproliferativas: linfoma de Hodgkin, leucémia mo-
nocitica, histiocitose, tuberculose, granuloma eosinofilico.

* Pseudotumor inflamatério.

* Meningioma (se atinge SNC).
» Doenga de Castleman.

* Doenga de Kawasaki.

» Doenga de Kikuchi.
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Caso 1

Crianca do sexo masculino, de seis anos de idade, negra, sem
antecedentes pessoais relevantes, referenciado a consulta exter-
na da Cirurgia Pedidtrica por massa cervical volumosa a
esquerda, indolor a palpagdo, com cerca de trés meses de evo-
lugdo. Negava sintomatologia sistémica, nomeadamente febre,
perda de peso, suores nocturnos, etc. Nao apresentava adeno-
megdlias a nivel das cadeias ganglionares axilares ou inguinais,
nem hepato-esplenomegdlia. O hemograma e a funcdo renal e
hepdtica ndo revelavam alteragdes, sendo de registar velocida-
de de sedimentacdo eritrocitdria ligeiramente aumentada. A
ecografia da regido cervical revelou adenopatia com cerca de
38 mm de didmetro na cadeia jugulo-digdstrica esquerda.

Internado para cirurgia electiva na Unidade de Cirurgia Pedid-
trica, fez-se excisdo de duas formagdes tumorais contiguas (Fi-
gura 1) que foram enviadas para estudo anatomopatolégico. O
exame histopatoldgico revelou ganglio linfdtico de estrutura
parcialmente alterada, dilatacdo sinusal e extensas dreas com
proliferacdo de células histiocitdrias imunorreactivas para a
proteina S100, em cujo citoplasma se observaram linfcitos,
plasmdcitos e neutréfilos em menor nimero. Diagndstico: lin-
fadenopatia massiva com histiocitose sinusal (doenga de Ro-
sai-Dorfman). Estd presentemente sob vigilancia em consulta
externa, mantendo-se clinicamente bem, sem recidiva.

Figura 1 — Formacdes tumorais excisadas (Caso 1).

Caso 2

Jovem do sexo feminino, de quinze anos de idade, natural e
residente em Cabo Verde, sem antecedentes pessoais ou fami-
liares relevantes. Apresentava tumefaccao cervical a esquerda
com evolucdo de um ano, de crescimento progressivo e indo-
lor. Nega febre, perda ponderal, anorexia, suores nocturnos,
queixas respiratorias. Recorreu ao hospital da sua drea de resi-
déncia, onde lhe € efectuada puncdo aspirativa; o resultado
anatomopatoldgico foi sugestivo de tuberculose, pelo que ini-
ciou terapéutica antibacilar. Realizou esta terapéutica durante
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oito meses, sem remissdo da sintomatologia. Por manutencao
da clinica € entdo enviada para Portugal.

Quando da observacdo no nosso Hospital mantinha tumefac-
cdo cervical, sem queixas sistémicas. Tinha bom estado geral
e desenvolvimento estaturo-ponderal adequado para a idade.
Apresentava vdrias adenomegdlias palpdveis a nivel da cadeia
ganglionar cervical lateral esquerda, de consisténcia eldstica,
indolores a palpac@o, sem sinais inflamatérios. Nao apresen-
tava altera¢Ges a nivel das cadeias ganglionares axilares ou
inguinais, nem hepato-esplenomegdlia. O hemograma revelou
anemia (10,5 g/dl) hipocrémica e microcitica, elevacio da ve-
locidade de sedimentagdo eritrocitdria (80 mm), sem altera-
¢oes a nivel da funcdo renal ou hepdtica. A radiografia de to-
rax nao mostrava qualquer alteracéo.

Foi internada dois dias depois, sendo submetida sob anestesia
geral a bidpsia ganglionar. O exame anatomopatoldgico mos-
trou ganglio de estrutura parcialmente alterada, com dilatacdo
sinusal e proliferacdo de células histiocitdrias, imunorreacti-
vas para a proteina S100, diagndstico de linfadenopatia mas-
siva com histiocitose sinusal (doenca de Rosai-Dorfman). Foi
referenciada para consulta de Hematologia. Mantém vigilan-
cia clinica hd 18 meses, sem agravamento da doenga.

Discussao

O diagnéstico diferencial de adenopatias cervicais levanta por
vezes algumas dividas que apenas podem ser solucionadas
através do exame histoldgico. Nestas situacdes hd a conside-
rar diversos diagndsticos, alguns com curso clinico benigno,
noutros maligno, que devem ser investigados o mais precoce-
mente possivel.

A doenca de Rosai-Dorfman ¢ uma das patologias a consi-
derar quando se avalia uma crianga com uma massa cervical,
principalmente quando ndo estdo associados sintomas sisté-
micos. E mais frequente nas trés primeiras décadas de vida,
sendo a idade média de aparecimento aos 20 anos °. Nao exis-
te predominio de raca, embora alguns artigos refiram maior
ndmero de casos diagnosticados em africanos *. E mais fre-
quente no sexo masculino, numa razdo de 2:1.

z

Linfadenopatia cervical, bilateral, indolor é o sinal inicial
mais frequente, tendo-se verificado nos casos relatados.
Podem estar envolvidas outras cadeias ganglionares, como as
axilares, inguinais ou mediastinica. O envolvimento extragan-
glionar existe em cerca de 28-43% dos casos, podendo atingir
qualquer 6rgdo. Os locais mais frequentemente afectados sdo
a pele, a mucosa das cavidades oral e nasal, glandulas sali-
vares, a mucosa do sistema respiratério superior, a orbita, o
sistema nervoso central, testiculos e 0ssos >*¢7,

Pode acompanhar-se de febre, perda ponderal, anorexia e
fadiga, dificultando o diagndstico diferencial com outras pa-
tologias, nomeadamente doengas linfoproliferativas.

Laboratorialmente pode existir anemia normocrémica normo-
citica, leucocitose, neutrofilia, gamapatia policlonal e aumen-
to da velocidade de sedimentacdo **, como verificado nos re-
sultados obtidos nos casos relatados.
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O diagndstico € histoldgico, com recurso a imuno-histoqui-
mica, normalmente apds bidpsia ganglionar. Os ganglios
biopsados mostram dilatacdo sinusal subcapsular, com reac-
cdo positiva para proteina S100 e CD68 e negativa para
CDla ™"

O tratamento ndo € consensual. Na presenga de sintomas com-
pressivos, deve realizar-se remog¢do; alguns autores defendem
corticoterapia prévia, para inducdo de reducdo da lesdo °.
Estao descritas remissées completas com corticoterapia pro-
longada. Outros artigos consideram a quimioterapia e a radio-
terapia >'°. Nenhum destes esquemas estd comprovado como
sendo totalmente eficaz. Nos casos apresentados, o primeiro o
doente foi submetido a excisdo dos ganglios envolvidos, man-
tendo-se clinicamente bem, sem recidiva; o segundo, no qual
foi apenas realizada bidpsia, mantém vigilancia clinica, sem
agravamento da doenga.

Conclusao

A linfadenopatia cervical indolor € a forma de apresentacdo
mais frequente desta doenca, devendo ser diferenciada da
patologia maligna. Embora a histdria natural na maioria dos
doentes seja para a regressdo, no segundo caso, a manutengdo
da queixa inicial decorridos dezoito meses, leva-nos a consi-
derar a cirurgia, com excisdo total sempre que possivel, como
uma opcao terapéutica de primeira linha.
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