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“Louvai ao SENHOR, porque ele é bom;
porque a sua benignidade dura para sempre.”
Salmos 136:1
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RESUMO

GOMES, Larissa Lopes Botelho. Doenga de Rosai Dorfman na mama: relato de
caso. Trabalho de Conclusdo de Curso (Aperfeicoamento nos Moldes Fellow em
Radiologia Mamaria — Instituto Nacional de Cancer (INCA), Rio de Janeiro, 2025.

A doenca de Rosai-Dorfman, também conhecida como histiocitose sinusal com
linfadenopatia macica, € uma condicdo rara e benigna que se caracteriza pelo
acumulo de histiécitos nos ganglios linfaticos e em outros tecidos linfoides.
Geralmente afeta adultos jovens e pode ser um pouco mais comum em homens.
A causa exata da doenca ndo € conhecida, mas ha sugestdes de que a regulacao
imunologica desordenada e infec¢des virais, como EBV e HHV, possam estar
envolvidas. O envolvimento extraganglionar ocorre em 43% dos casos e pode afetar
qualquer érgdo ou sistema, com ou sem doenca ganglionar concomitante. A mama é
um local raro de apresentacdo desta doenca, com poucos casos relatados na
literatura. Por geralmente seguir um curso clinico e autolimitado, o tratamento da
doenca de Rosai-Dorfman é amplamente direcionado ao controle das manifestacfes
locais. As autoras apresentam o caso de uma paciente do sexo feminino, de 74 anos,
com historia prévia de mastectomia simples com BLS negativo em 2008 por carcinoma
ductal in situ associado a carcinoma ductal invasivo na mama direita, que apresentou
em mamografia de rastreamento, linfonodo intramamario de aspecto suspeito na
mama esquerda, sendo submetida a mamotomia com diagndstico histopatoldgico
de histiocitose sinusal. Ndo foram evidenciadas outras linfonodomegalias no caso
descrito, com a paciente mantida em acompanhamento, devido ao carater benigno da
doenca. A apresentacdo radiologia e breves aspectos sobre a patogénese e o
conducéo desta doenca, serdo discutidos neste trabalho.

Palavras-chave: histiocitose sinusal, linfadenopatia  macica; histiécitos;
linfonodomegalia.



ABSTRACT

GOMES, Larissa Lopes Botelho. Rosai Dorfman disease of the breast: case report.
Final Paper (Fellowship in Breast Radiology — Brazilian National Cancer Institute
(INCA), Rio de Janeiro, 2025.

Rosai-Dorfman disease, also known as sinus histiocytosis with massive
lymphadenopathy, is a rare and benign condition characterized by the accumulation of
histiocytes in the lymph nodes and other lymphoid tissues. It typically affects young
adults and may be slightly more common in men. The exact cause of the disease is
unknown, but there are suggestions that disordered immune regulation and viral
infections, such as EBV and HHV, may be involved. Extranodal involvement occurs in
43% of cases and can affect any organ or system, with or without concomitant nodal
disease. The breast is a rare site for the presentation of this disease, with few cases
reported in the literature. Since it generally follows a self-limiting clinical course, the
treatment of Rosai-Dorfman disease is largely focused on controlling local
manifestations. The authors present the case of a 74-year-old female patient with a
previous history of simple mastectomy with negative BLS in 2008 for ductal carcinoma
in situ associated with invasive ductal carcinoma in the right breast, who showed a
suspicious intramammary lymph node on screening mammography in the left breast.
The patient underwent mammotome biopsy, with a histopathological diagnosis of sinus
histiocytosis. No other lymphadenopathies were found in the described case, and the
patient remains under follow-up due to the benign nature of the disease. The
radiological presentation and brief aspects of the pathogenesis and management of
this disease will be discussed in this paper.

Keywords: sinus  histiocytosis; massive  lymphadenopathy;  histiocytes;
lymphadenopathy.
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INTRODUCAO

» A DOENGA DE ROSAI-DORFMAN, TAMBEM CONHECIDA COMO HISTIOCITOSE
SINUSAL COM LINFADENOPATIA MACIGA, E UMA CONDIGAO RARA E
BENIGNA QUE SE CARACTERIZA PELO ACUMULO DE HISTIOCITOS NOS
GANGLIOS LINFATICOS E EM OUTROS TECIDOS LINFOIDES.

+ GERALMENTE AFETA ADULTOS JOVENS, COM UMA IDADE MEDIA DE INICIO
AOS 21 ANOS, E PODE SER UM POUCO MAIS COMUM EM HOMENS.

»+ OS HISTIOCITOS AFETADOS FREQUENTEMENTE TEM UM ASPECTO
CARACTERISTICO COM NUCLEOS GRANDES E VISIVEIS, E PODEM CONTER
RESTOS DE CELULAS FAGOCITADAS.




INTRODUCAO

* O ENVOLVIMENTO EXTRAGANGLIONAR OCORRE EM 43% DOS CASOS E
PODE AFETAR QUALQUER ORGAO OU SISTEMA, COM OU SEM DOENGCA
GANGLIONAR CONCOMITANTE. A MAMA E UM LOCAL RARO DE
APRESENTACAO DESTA DOENCA, COM POUCOS CASOS RELATADOS NA
LITERATURA.

« A CAUSA EXATA DA DOENCA NAO E CONHECIDA, MAS HA SUGESTOES
DE QUE A REGULACAO IMUNOLOGICA DESORDENADA E INFECCOES
VIRAIS, COMO EBV E HHV, POSSAM ESTAR ENVOLVIDAS.

DESCRICAO

+ PACIENTE, DO SEXO FEMININO, 74 ANOS, COM HISTORIA PREVIA DE MASTECTOMIA
SIMPLES COM BLS NEGATIVO EM 2008 POR CDI + CDIS NA MAMA DIREITA. AVALIADA
PELA ONCOLOGIA, SEM NECESSIDADE DE TRATAMENTO ADJUVANTE, TENDO
REALIZADO ACOMPANHAMENTO NO INCA ATE O ANO DE 2016, QUANDO TEVE ALTA DO
SERVICO. APRESENTOU RECIDIVA LINFONODAL IPSILATERAL EM 2020, SENDO
SUBMETIDA A ESVAZIAMENTO AXILAR NO MESMO ANO.




DESCRICAO

+ EM 2024, MAMOGRAFIA DE RASTREAMENTO EVIDENCIOU:
LINFONODO INTRAMAMARIO MEDINDO 13 MM, NO QSL DA MAMA ESQUERDA, MAIOR E
MAIS DENSO EM RELAGAO A MAMOGRAFIA DE 30/04/2020.

« MAMOTOMIA GUIADA POR USG DE LINFONODO INTRAMAMARIO — LAUDO
ANATOMOPATOLOGICO:
HISTIOCITOSE SINUSAL. IMUNO-HISTOQUMICA EXIBE POSITIVIDADE
COMPARTIMENTAL DE CD20, CD3 E BCL-2. CICLINA D1: NEGATIVA.

DESCRICAO

Fig 1A Mamografia da mama esquerda - CC Fig 1B: Mamografia da mama esquerda - MLO

Fig 1A e 1B: MAMOGRAFIA UNILATERAL DA MAMA ESQUERDA COM TOMOSSINTESE E USG DAS AXILAS
(2020)

Linfonodo intramamario no QSL de aspecto habitual.

Linfonodos densos na axila esquerda que apresentam espessamento cortical a ultrassonografia complementar nivel I.
Ultrassonografia da axila direita mostra linfonodos aumentados e confluentes, um deles com calcificagées no interior,
nivel |. (Categoria 4 ACR BI-RADS).




AXILA ESQUERDA NIVEL |

AXILA DIREITA NIVEL |
Fig 2A: PAAF linfonodo axila direita — Nivel | Fig 2B: PAAF linfonodo axila esquerda — Nivel |

Paciente foi submetida a PAAF de axilas, com recidiva de neoplasia na axila direita e sem
malignidade na axila esquerda, sendo realizado esvaziamento axilar direito no mesmo ano.

DESCRICAO
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Fig 3A: Mamografia da mama esquerda- CC  Fig 3B: Mamografia da mama esquerda - MLO

2024 — Exame de rastreamento:

MAMOGRAFIA DIGITAL COM TOMOSSINTESE DA MAMA ESQUERDA (2024)

Linfonodo intramamario medindo 13 mm, no QSL da mama esquerda, maior € mais denso em relagéo
a mamografia de 30/04/2020. (Categoria 4 ACR BI-RADS).




DESCRICAO

QsL

MAMA ESQ

MAMA ESQ

Fig 4A: linfonodo intramamario no QSL da mama direita. Fig 4B: Mamotomia de linfonodo intramamario no QSL da mama direita.

Mamotomia (USG) — linfonodo intramamario no QSL da mama esquerda - Laudo anatomopatologico:
Fragmentos de linfonodo sem evidéncias de carcinoma metastatico. Histiocitose sinusal. Imuno-
histogumica exibe positividade compartimental de CD20, CD3 e BCL-2. Ciclina D1: negativa.

DESCRICAO

Foram solicitadas tomografias de térax, abdome e pelve e ultrassonografia de
regides cervicais, sem evidencias de outras linfonodomegalias.




DISCUSSAO

- ADCENCA DE ROSAI-DORFMAN E UMA CONDICAO RARA DE PROLIFERAGCAO IDIOPATICA
DE HISTIOCITOS, DESCRITA PELA PRIMEIRA VEZ POR ROSAI E DORFMAN EM 19689.

INICIALMENTE RECONHECIDA COMO AFETANDO PRINCIPALMENTE OS GANGLIOS
LINFATICOS DA CABECA E PESCOCO EM 87% DOS CASOS.

+ O ACOMETIMENTO MAMARIO E EXTREMAMENTE RARO E AINDA MAIS INCOMUM
QUANDO OCORRE DE FORMA ISOLADA.

« A CAUSA EXATA DA DOENGCAAINDANAO E COMPREENDIDA, MAS ACREDITA-SE QUE AS
LESOES CELULARES SEJAM POLICLONAIS, REATIVAS E NAO NEOPLAS'ICAS. ALGUNS
ESTUDOS SUGEREM UMA POSSIVEL ASSOCIACAO DADOENCA COM VIRUS COMO
HERPES-VIRUS, EPSTEIN-BARR, CITOMEGALOVIRUS OU HIV.

DISCUSSAO

A CONDICAO GERALMENTE E CONSIDERADA BENIGNAE
AUTOLIMITADA, COM UM CURSO CLINICO QUE PODE VARIAR ENTRE
CINCO PADROES EVOLUTIVOS:

1) REMISSAO COMPLETA E ESPONTANEA (50%):;

2) CURSO CRONICO COM EXACERBACOES E REMISSOES;

3) DOENCA PERSISTENTE E ESTAVEL;

4) DOENCA PROGRESSIVA:

5) DISSEMINACAO NODAL E EXTRANODAL COM EVOLUGAQO FATAL
(7%), SEJA POR COMPRESSAO OU POR ALTERACOES
IMUNOLOGICAS.




DISCUSSAO

- NA MAMA, PODE MANIFESTAR-SE NOS EXAMES DE IMAGEM, TANTO
ACOMETENDO LINFONODOS, COMO NO CASO APRESENTADO, QUANTO COMO
UMA LESAO QUE SIMULA CARCINOMA MAMARIO, SENDO FUNDAMENTAL A
INVESTIGAGAO ATRAVES DE BIOPSIA.

+ HISTOLOGICAMENTE, E CARACTERIZADA POR UMA INFILTRAGAO ATENUADA DE
CELULAS LINFOPLASMOCITICAS E HISTIOCITOS DE TAMANHOS VARIADOS. AS
CELULAS HISTIOCITICAS GRANDES E PALIDAS CONTEM O QUE PARECE SER
LINFOCITOS ENGOLFADOS DENTRO DE SUAS BORDAS CELULARES.

+ OS ESTUDOS DE IMUNO-HISTOQUIMICA MOSTRAM POSITIVIDADE PARA AS
PROTEINAS S100, CD 68, LISOZIMA, ALFA-1-ANTITRIPSINA E ANTIQUIMIOTRIPSINA

DISCUSSAO

« POR GERALMENTE SEGUIR UM CURSO CLINICO AUTOLIMITADO, O
TRATAMENTO DA DOENGCA DE ROSAI-DORFMAN E AMPLAMENTE
DIRECIONADO AO CONTROLE DAS MANIFESTACOES LOCAIS.
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