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Doenca de Rosai-Dorfman: "
entidade pouco frequente com
apresentacao heterogénea.

Série de casos de seis

pacientes™ "™

Prezado Editor,

A doenca de Rosai-Dorfman (DRD) ou histiocitose sinusal
com linfadenopatia macica é doenca linfoproliferativa histi-
ocitica benigna rara, com prevaléncia de 1:200.000, mais
frequente em criancas e adultos jovens. A DRD é clas-
sificada nas formas classica ou nodal (57%) e extranodal
(43%). A pele é o segundo sitio extranodal mais frequen-
temente afetado (10%). O subtipo exclusivamente cutaneo
conhecido como doenca de Rosai-Dorfman cutanea (DRDC)
€ incomum (3%), nao apresenta envolvimento sistémico ou
linfonodal e é um diagnostico de exclusdo. A histopatolo-
gia € caracterizada por grande proliferacdo de histiocitos
com citoplasma palido, nucleo hipercromatico e nucléolo
proeminente, geralmente acompanhados por multiplos plas-
mocitos. Um achado importante é a emperipolese, em que
células inflamatorias intactas sao englobadas por histioci-
tos, diferenciando-a da fagocitose. A imuno-histoquimica
(IHQ) tipicamente revela histiocitos S100+, CD68+ e CD1a - .
Marcadores menos frequentes incluem CD163+, CD14+ e
CD207-."3

A investigacao complementar incluiu exames labora-
toriais e de imagem. A ressonancia magnética (RM) é
preferida para o estadiamento inicial em pacientes pedia-
tricos, enquanto adultos se beneficiam da tomografia por
emissdo de positrons - tomografia computadorizada (PET-
-TC).»* O tratamento varia dependendo da presenca de
envolvimento cutaneo ou sistémico, com respostas alta-
mente variaveis.*>

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2025.501216
* Como citar este artigo: Uribe D, Ibafez S, Giacaman P, Alonso
F, Pizarro K, Martin M, et al. Rosai-Dorfman disease: an infrequent
entity with heterogeneous presentation. Presentation of 6 clinical
cases. An Bras Dermatol. 2025;100:501216.
*¥ Trabalho realizado no Hospital San José, Independencia, San-
tiago, Chile.

O prognostico depende do envolvimento sisté-
mico/nodal. Na doenca nodal ou cutanea, pode ocorrer
remissao espontanea em 20% a 50% dos casos. O prognos-
tico € menos favoravel na doenca multissistémica, com
mortalidade de 7% a 12%.*

0 objetivo desta comunicacao € descrever seis casos de
DRD cutanea atendidos em um hospital publico chileno,
destacando sua apresentacao clinica heterogénea e a impor-
tancia do reconhecimento preciso para o manejo adequado.

Caso 1

Paciente do sexo masculino, de 61 anos, apresentou
lesao Unica assintomatica no dorso, com quatro meses de
evolucdo. O exame revelou tumor exofitico marrom, com
base séssil e superficie lisa e macia na regiao interescapu-
lar (fig. 1A). Nenhum outro achado foi detectado. A imagem
dermatoscopica da lesdo descrita neste caso pode ser vista
na figura 1B. A investigacao sistémica excluiu envolvimento
extracutaneo, corroborando o diagnéstico de DRDC.

Caso 2

Paciente do sexo masculino, de 54 anos, foi encaminhado por
multiplas lesdes com quatro meses de evolucédo, associadas
a pouca dor e prurido, sudorese noturna, perda ponderal
e mal-estar geral. Ao exame fisico, apresentava multi-
plos tumores exofiticos eritematoviolaceos, com superficie
rugosa, hiperceratotica e bordas bem definidas, de tama-
nhos variaveis (de 10 a 40 mm), localizados na regiao lombar
bilateral, regidao dorsal esquerda, ombro esquerdo e mem-
bro inferior direito. Linfadenopatia inguinal firme bilateral
foi observada. A imagem clinica e dermatoscopica da maior
lesao pode ser vista na figura 2. Exames complementares
confirmaram envolvimento linfonodal, compativel com DRD
sistémica.

Caso 3

Paciente do sexo masculino, de 60 anos, veio a consulta
pelo aparecimento de multiplas lesdes com trés meses
de duracao, localizadas na face, tronco anterior e poste-
rior. Ao exame, apresentava multiplas placas arredondadas,
eritematoviolaceas, bem circunscritas, de superficie irre-
gular, com areas puntiformes esbranquicadas. Havia lesdes
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Figura 1

Imagens clinicas e dermatoscopicas do Caso 1 [DRD cutanea extranodal]. (A) Lesdo cutanea Unica no dorso medial. (B)

Imagem dermatoscopica: areas branco-amareladas desorganizadas e manchas de rede pigmentar em fundo vermelho-leitoso, com

vasos telangiectasicos.

Figura 2

Imagens clinicas e dermatoscdpicas do Caso 2 [DRD sistémico]. (A) Lesao lombar esquerda. (B) Imagem dermatoscopica:

areas amareladas nao estruturadas circundadas por regides vermelho-leitosas associadas a vasos arborizados em foco, escamas

esbranquicadas e algumas crostas hemorragicas intracorneanas.

na regiao anterior do tronco (regiao esternal), regiao
bucinadora esquerda e dorso médio/inferior. Além disso,
foi encontrada na axila direita uma placa irregular de
30 x 20mm, formada por multiplas papulas eritematosas
confluentes de 2 a 4mm, agrupadas sobre um fundo eri-
tematoviolaceo irregular (fig. 3). Os exames de imagem
mostraram envolvimento sistémico.

Caso 4

Paciente do sexo feminino, de 28 anos, foi encaminhada da
Unidade de Patologia Mamaria (UPM) em virtude de aumento
de volume da mama esquerda, com tempo de evolucao
indeterminado (pelo menos seis meses) e cujo estudo pela
UPM foi negativo. Ao exame fisico, apresentava noédulo sub-
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Figura 3

Imagens clinicas do Caso 3 [DRD sistémico]. (A) LesGes faciais. (B) Lesdes axilares.

Figura 4

Imagens clinicas dos casos 4 e 5 [DRD cutanea extranodal]. (A) Caso 4. Lesdo cutanea Unica na mama esquerda (nddulo

subcutaneo evidente a palpacgao profunda). (B) Caso 5. Lesdo dorsal.

cutaneo de consisténcia endurecida, parcialmente movel,
com aproximadamente 40 mm, indolor, evidente a palpacao
profunda. A superficie cutanea sobrejacente apresentava
algumas papulas rosadas ténues de 1 a 2mm, com fundo
levemente eritematoviolaceo (fig. 4A). Havia também linfo-
nodos axilares ipsilaterais. Estudos de extensao excluiram
envolvimento sistémico, corroborando o diagnodstico de
doenca exclusivamente cutanea.

Caso 5

Paciente do sexo masculino, de 48 anos, com historia
de hipertensao arterial, apresentou duas lesdes cutaneas

assintomaticas no dorso e abdome, com quatro meses de
evolucdo. O exame fisico revelou nddulo subcutaneo firme e
mal delimitado, de 5 x 3cm, no dorso direito, com macu-
las eritematoviolaceas agrupadas na superficie cutanea
(fig. 4B). Além disso, foi observada massa subcutanea de
10 x 10cm na fossa iliaca direita. A PET-CT nao mostrou
evidéncias de envolvimento sistémico, corroborando o diag-
nostico de doenca exclusivamente cutanea.

Caso 6

Paciente do sexo masculino, de 34 anos, com historia de
hipertensao arterial. O paciente veio a consulta em decor-
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Figura 5

Imagens histopatologicas do caso 2. (A) Hematoxilina & eosina (20 x , caso 2). Histiocitos espumosos com citoplasma

eosinofilico palido e emperipolese, acompanhados por linfdcitos, neutrofilos, plasmdcitos e eosindfilos. (B) Imuno-histoquimica
positiva para S100 em histiocitos (20 x , caso 2), especialmente notavel no histiocito central da imagem, que mostra o fenomeno
de emperipolese. A emperipolese ¢ indicada pela seta e pela linha tracejada em ambas as figuras.

réncia de multiplos nédulos subcutaneos palpaveis no dorso,
com oito meses de evolucdo, precedidos por disfonia subita
seis meses antes (interpretada como paralisia do nervo larin-
geo recorrente), sem achados na TC de pescoco e térax. Em
uma segunda TC de térax, solicitada apds o surgimento de
lesdes cutaneas, foi observada massa mediastinal compri-
mindo o trajeto do nervo laringeo recorrente. Suspeitou-se
de metastase cutanea de tumor primario indeterminado.

Nos seis casos descritos, foi realizada biopsia de pele,
e todos mostraram histiocitose dérmica com achados mor-
folégicos e imuno-histoquimicos compativeis com DRD. A
histopatologia com coloracao de Hematoxilina & eosina (HE)
e IHQ de uma das lesdes do caso 2 pode ser observada na
figura 5. O estudo complementar determinou que os casos
2, 3 e 6 apresentavam envolvimento sistémico, tendo sido
encaminhados ao Servico de Hematologia-Oncologia, com
resposta parcial durante os primeiros meses de tratamento
oncologico. Os casos 1, 4 e 5 apresentavam envolvimento
exclusivamente cutaneo, e foram tratados com sucesso por
meio de abordagem cirurgica pela Dermatologia.

O diagnostico da DRD pode ser desafiador, exigindo alto
grau de suspeicao em virtude de sua apresentacao rara e
heterogénea, que frequentemente leva a amplo espectro
de diagndsticos diferenciais. O diagnostico é confirmado por
biopsia histopatoldgica. No entanto, as caracteristicas cli-
nicas e histopatologicas das lesdes, por si s6, nao podem
predizer se ha envolvimento extracutaneo. Portanto, exa-
mes complementares de laboratorio (incluindo hemograma
completo, funcao hepatica e exames de coagulagao e urina)
e de imagem sao essenciais para avaliar o envolvimento sis-
témico, a extensao da doenca e os distUrbios associados.

Esta minissérie de casos teve como objetivo evidenciar
as diversas e atipicas manifestacoes dermatologicas dessa

doenca incomum e, assim, fornecer ferramentas que con-
tribuam para seu adequado reconhecimento, uma vez que
essas manifestacoes podem representar o sinal inicial de
uma patologia com potencial acometimento sistémico.
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