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Introducao

A doenca de Rosai-Dorfman é uma doenca linfoproliferativa de carater benigno com
ocorréncia rara na populacao global. Os achados caracteristicos da doenca sao
emperopolese a microscopia e positividade para proteina S-100 a imuno-histoquimica.
O caso deste artigo consiste em homem, 57 anos, apresentando convulsdo de
repeticdo, retencdo urinaria e ataxia. Foi obtido resultado satisfatério com o trata-
mento cirdrgico. O diagndstico foi confirmado por imuno-histoquimica.

The Rosai-Dorfman disease consists of benign lymphoproliferative disease with rare
occurrence in the overall population. The characteristic findings of the disease are
emperipolesis on microscopy and positive for S-100 protein on immunohistochemistry.
The index case of this article is to man, 57, with repetition of seizures, urinary retention
and ataxia. It was obtained satisfactory results with surgical treatment. The diagnosis
was confirmed by immunohistochemistry.

Estima-se que a incidéncia seja de 1 caso para cada 2
milhdes de pessoas, afetando predominantemente criangas e

Em 1969, a doenga de Rosai-Dorfman foi relatada pela
primeira vez como histiocitose sinusal com linfadenopatia
macica em um jovem negro.' A doenga se apresenta com
linfadenopatia cervical bilateral, indolor e macica associada a
mal-estar, febre, anemia normocitica, anemia hemolitica,
neutrofilia, velocidade de hemossedimentacdo elevada e
gamopatia policlonal.?
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adultos jovens, com ligeira predominancia no sexo mascu-
lino.? O envolvimento extranodal estd documentado em 43%
dos pacientes, ocasionalmente acompanhado de linfadeno-
patia. Os sitios extranodais, pela ordem decrescente de
frequéncia, sdo pele, cavidade nasal, seios paranasais, palpe-
bra, 6rbita, 0sso, glandula salivar e sistema nervoso central. O
sistema nervoso central pode ser envolvido em menos de 5%
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Fig.1 Tomografia computadorizada de crdnio evidenciando lesdo em fossa posterior, adjacente a tenda do cerebelo. (A) corte coronal, (B) corte

axial, (C) corte sagital.

dos casos, e em 90% destes, as

acometidas.?

leptomeninges sdo

Relato de Caso

Trata-se de um paciente do sexo masculino, com 57 anos ao
diagnéstico. Apresentou-se com crises convulsivas de repe-
ticdo, retencdo urindria e ataxia. Tomografia computadori-
zada (TC) evidenciou formacg0es expansivas heterogéneas em
situacdo intraventricular ocupando a por¢do posterior do
terceiro ventriculo e parte do ventriculo lateral direito, além
de outra lesdo extra-axial na fossa posterior. A =Fig. 1
demonstra estes achados.

Sugere-se que as lesdes encontradas no exame de imagem
podem corresponder a lesdes primarias do revestimento
meningotelial (meningiomas) na tenda do cerebelo, além
de sinais de herniacdo subfalcina pelo efeito das massas
intracranianas.

Durante a internagdo, o paciente apresentou melhora do
quadro clinico com o uso de corticosteroides. Uma deriva¢ao
ventriculoperitoneal foi realizada para atenuar a hidrocefa-
lia. A cirurgia foi realizada por causa do suposto meningioma
de tenda de cerebelo. Tanto a cirurgia quanto o pés-opera-
tério se deram sem intercorréncias.

O tumor, devidamente ressecado, foi encaminhado para
exame anatomopatolégico, sob a descri¢cdo de duas lesdes
expansivas cerebrais, uma em situac¢do intraventricular no
terceiro ventriculo lateral direito e a outra extra-axial na
fossa posterior. A macroscopia apresentava-se como frag-
mentos irregulares de exérese de lesdo de base de cranio, de
aspecto macio e castanho-claro.

Na microscopia, foi descrita como fragmentos de lesdo
cerebral com proliferacdo de células com citoplasma microva-
cuolado de comportamento incerto e areas de tecido conjuntivo
denso com focos de calcificagdo distréfica. Foi recomendado,
para elucidacdo diagndstica, estudo de imuno-histoquimica.

0 estudo de imuno-histoquimica sugeriu o diagnéstico de
doenca de Rosai-Dorfman por se tratar de fragmentos de
parénquima cerebral hipercelular a custa de células histio-
citicas, varias delas de aspecto xantomatoso, enquanto ou-
tras mostram citoplasma mais eosinofilico.
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O marcador S-100 se revelou positivo (~Fig. 2). Hainfiltrado
inflamatério cronico mononuclear de permeio, chamando a
atencdo pela presenca de células com ocasional localizacdo
intracitoplasmatica nos histiécitos (emperopolese).

Discussao

Aidade e o sexo do paciente deste caso se aproximam da idade
e do sexo dos pacientes de casos relatados na literatura.”~’ A
apresentacdo clinica dos tumores intracranianos é dependente
da localizagdo do mesmo. O paciente deste relato apresentava
crises convulsivas de repeti¢do, retencdo urindria e ataxia.
Outros relatos incluem cefaleia e convulsio,” além de declinio
cognitivo, borramento visual e hemianopsia.*

Permanece obscura a origem da doenca de Rosai-Dorf-
man, por vezes associada ao virus Epstein-Barr,? ou virus da
varicela-zéster, apresentando involu¢do com uso de aciclo-
vir.? Também pode estar associada a outras desordens imu-
nes, como anemia hemolitica, poliartrite, artrite reumatoide,
glomerulonefrite, asma e diabetes juvenil.® Desta forma, o
presente estudo objetivou descrever um caso de doenca de
Rosai-Dorfman ocorrido no Sul do Brasil.

Fig. 2 Imagem do estudo imuno-histoquimico demonstrando his-
tidcitos reativos a proteina S-100.



Ndo havendo sinal patognoménico, a radiologia sugere
massa intracraniana. Deve-se considerar para diagndstico
diferencial, além do meningioma, granuloma eosinofilico,
desordem linfoproliferativa, granuloma de células plasmati-
cas e doencas infecciosas.” A tomografia computadorizada,
os tumores da doencga de Rosai-Dorfman se mostram homo-
géneos, lobulados, hiperatenuantes e sem calcifica¢des.

Por sua vez, na ressonancia magnética, na ponderacdo de T1,
os tumores sdo homogéneos, lobulados, isointensos ao parén-
quima cerebral. Na ponderacdo de T2, as nodulagdes sdo
heterogéneas, hipo/isointensas ao parénquima, e com intensi-
dade semelhante i da dura-méter.* Também apresentam sinal
da “cauda dural,” indicando inser¢o na dura-mater das leses.’

Dada a suspeita de meningioma, elegeu-se a cirurgia como
opcdo terapéutica.10 A cirurgia, seguida ou ndo de cortico-
terapia, consiste na melhor op¢do terapéutica para os tumo-
res da doenca de Rosai-Dorfman.*

A descrigdo macroscépica na literatura é de massa ama-
relada de consisténcia elastica,* ou branco-acinzentada,’
diferindo deste caso. Na microscopia, o fendmeno descrito
como emperopolese consiste em histidcitos com grandes
nicleos vesiculares possuindo citoplasma eosinofilico palido
contendo linfécitos ou eritrécitos em seu interior.* A imu-
norreatividade para proteina S-100 é muito sugestiva de
doenca de Rosai-Dorfman.*®’ A imunorreatividade para
marcadores CD1a deve ser negativa, sendo este, um marca-
dor para histiocitose de Langerhans.®

Por possuir carater benigno do tumor, a cirurgia com
excisdo parcial ou total tem resultado satisfatério.” A cirurgia
pode ser seguida de corticoterapia, quimioterapia antineo-
plasica e radioterapia.* Resultados desfavoraveis foram rela-
tados na doenca multissistémica extranodal, em
anormalidades imunolégicas ou envolvimento de rim, figado
e trato respiratério inferior.® A doenca de Rosai-Dorfman
pode ter desfecho letal, apesar de tratamento intensivo com
radioterapia externa, interferon, ciclosporina, metilpredni-
solona, VP16 e vimblastina.?

Conclusao

A literatura demonstra uma esséncia benigna para a doenga
de Rosai-Dorfman, no entanto, com etiologia obscura, po-
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dendo acometer todas as faixas etarias e com manifesta¢des
clinicas heterogéneas.

A radiologia é incapaz de realizar diagnéstico fidedigno,
sendo o principal diagnéstico diferencial dos meningiomas.
A anatomia patolégica é fundamental para a confirmagdo
diagnoéstica. A microscopia apresentou achado caracteristico
de emperopolese, e a imuno-histoquimica mostrou imunor-
reatividade para proteina S-100, ndo sendo observada rea-
tividade para CD1a.

Deste modo, a cirurgia apresenta bons resultados quanto a
sobrevida e tem sido adotada como método terapéutico de
escolha.
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