
Relato de caso

Medicina (Ribeirão Preto. Online.) 2019;52(1):72-9 http://dx.doi.org/10.11606/issn.2176-7262.v52i1p72-79

Síndrome de Rosai-Dormfan associada a Lúpus 
eritematoso sistêmico: relato de caso

Rosai-Dorfman syndrome associated with systemic erythematous lupus: case report

Carla Adriane Roballo1, Stéphany Oliveira Bastos2, Guilherme Moura Sales2, Renata Fernandes Mendes Soares2

1.	Médica preceptora do serviço de Clínica Médica do Hos-
pital da PUC-Campinas

2.	Médico(a) residente de Clínica Médica do Hospital da  
PUC-Campinas

Correspondência:
Stéphany Oliveira Bastos. 

Hospital da PUC-Campinas
Av. John Boyd Dunlop, S/N

13034-685 – Campinas/SP – Brasil
bastos.s@hotmail.com

Recebido em 15/05/2018 
Aprovado em 27/03/2019

RESUMO
Objetivo: Relatar um caso de associação de Síndrome de Rosai-Dorfman e Lúpus Eritematoso Sistêmico 
acompanhado no ambulatório de Clínica Médica de nosso Hospital Universitário. Metodologia: O estudo 
é em formato de relato de caso, realizado a partir de revisão de prontuário e exames complementares. 
O termo de consentimento livre e esclarecido foi assinado pela paciente. Resultados: Paciente do sexo 
feminino, 37 anos, com quadro de pneumonia associada a derrame pleural recorrente e linfonodomega-
lia generalizada. Na investigação clínica, foi realizado diagnóstico de Lúpus Eritematoso Sistêmico. Os 
exames anatomopatológico e imuno-histoquímico da biópsia linfonodal foi compatível com Síndrome de 
Rosai-Dorfman. Conclusões: A Síndrome de Rosai-Dorfman é uma doença benigna que pode mimetizar 
neoplasias. A progressão da doença é variável e não há tratamento efetivo estabelecido atualmente, sen-
do o seguimento regular importante para avaliar compressão de estruturas vitais. Lúpus eritematoso sis-
têmico é uma doença inflamatória crônica com acometimento multissistêmico. Seu tratamento adequado 
costuma resultar em sobrevida longa e com qualidade. Importância do problema e comentários: De 
acordo com nosso levantamento bibliográfico, este é o quarto artigo relatando a ocorrência concomitante 
de Síndrome de Rosai-Dorfman e Lúpus Eritematoso Sistêmico em um paciente. 

Palavras-chave: Doença de Rosai-Dorfman. Histiocitose Sinusal. Lúpus Eritematoso Sistêmico. Pleurite.

ABSTRACT
Objective: To report a case of association of Rosai-Dorfman syndrome and Systemic  Lupus  Erythema-
tosus followed at the Internal Medicine ambulatory of our University Hospital. Methodology: This stu-
dy is in a case report format, carried out from a review of medical records and complementary exams. 
The consent form was signed by the patient. Results: Female patient, 37 years old, with a history of 
pneumonia associated with recurrent pleural effusion and generalized lymphadenopathy. In the clini-
cal investigation, Systemic  Lupus  Erythematosus was diagnosed. The anatomopathological and im-
munohistochemical exams of lymph node biopsy were compatible with Rosai-Dorfman Syndrome.  
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Conclusions: Rosai-Dorfman Syndrome is a benign disease that can mimic neoplasms. The disease progres-
sion is variable and, currently, there is no effective treatment established. Regular follow-up is important to 
assess vital structures compression. Systemic Lupus Erythematosus is a chronic inflammatory disease with 
multisystem affection. The appropriate treatment usually results in long-term and high-quality survival. Pro-
blem impact and comments: According to our bibliographic survey, this is the fourth article reporting the 
concomitant occurrence of Rosai-Dorfman Syndrome and Systemic Lupus Erythematosus in a patient.

Keywords: Disease, Rosai-Dorfman. Histiocytosis, Sinus. Lupus Erythematosus, Systemic. Pleurisy.

INTRODUÇÃO

A Síndrome de Rosai-Dorfman (SRD) foi 
descrita pela primeira vez pelo patologista francês 
Pierre Paul Louis Lucien Destombes, em 1965.1,2,3 

É uma doença benigna de etiologia desconhecida, 
em que a linfadenopatia é consequente à prolife-
ração idiopática de histiócitos.4 Geralmente, tem 
evolução autolimitada, mas, em alguns casos, pode 
ser ameaçadora à vida.5 O lúpus eritematoso sistê-
mico (LES) é uma doença inflamatória crônica, de 
etiologia multifatorial – hormonal, ambiental, infec-
ciosa – em indivíduos com predisposição genética, 
com acometimento multissistêmico, em que há um 
desequilíbrio do sistema imunológico caracterizado 
pela presença de autoanticorpos dirigidos, sobre-
tudo contra antígenos nucleares.6,7 Neste trabalho, 
relatamos um caso de SRD associada a LES em 
acompanhamento em nosso Hospital Universitário.

MATERIAIS E MÉTODOS

O estudo realizado é em formato de relato de 
caso. Os dados foram obtidos a partir de revisão de 
prontuário e de exames complementares. Para em-
basamento do trabalho, foi realizado levantamento 
da literatura através de busca por palavras-chave 
(Rosai, Dorfman, Sinus Histiocytosis, Histiocitose 
Sinusal, Systemic Lupus Erythematosus, Lúpus Eri-
tematoso Sistêmico, Pleurisy) nas bases PubMed e 
Scielo, e em acervo bibliográfico de nossa Universi-
dade. O termo de consentimento livre e esclarecido 
foi assinado pela paciente.

RELATO

V.G., sexo feminino, 37 anos, natural de 
Campinas – SP, procedente de Sumaré – SP há 

2 anos, casada, motorista de ônibus, evangélica, 
previamente hígida, com antecedentes pessoais 
de duas gestações tubárias e um aborto com ida-
de gestacional de 4 meses. 

Há 3 meses, apresentou quadro de pros-
tração e febre, procurando pronto-socorro onde 
foi constatada pneumonia associada a derrame 
pleural à direita, permanecendo em regime de in-
ternação durante 17 dias para tratamento, tendo 
sido realizada radiografia e tomografia computa-
dorizada (TC) de tórax com contraste endoveno-
so, que evidenciou consolidação parenquimatosa 
homogênea envolvendo o lobo inferior direito e a 
pleura deste lado, com derrame pleural à direi-
ta associado, que apresentava realce após con-
traste, além de linfonodomegalia axilar bilateral 
(Figuras 1 e 2 A, B e C). 

Figura 1: Radiografia de tórax evidenciando consolidação em 
base direita associada a velamento de seios costofrênico e car-
diofrênico à direita, caracterizando derrame pleural.
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Figura 2 A e B: Tomografia computadorizada de tórax com contraste evidenciando consolidação parenquimatosa homogênea em lobo 
inferior direito e derrame pleural ipsilateral, com realce após contraste. C: Linfonodomegalia axilar bilateral.

Após 4 dias da alta, foi internada novamen-
te por persistência da febre (39 ºC), tosse seca, 
dispneia, linfonodomegalia axilar e cervical e rash 
malar (Figura 3). 

Nesta ocasião, a TC de tórax com contraste 
endovenoso evidenciou consolidação parenqui-
matosa heterogênea, com broncogramas aéreos 
de permeio envolvendo o hilo pulmonar esquer-
do e lobo inferior ipsilateral, com derrame pleural 
associado bilateralmente, maior à esquerda, com 
perfusão após a injeção de contraste, sugerindo 
processo inflamatório/infeccioso (Figura 4 A e B).  Figura 3: Rash malar observado durante a segunda internação.
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Figura 4 A e B: Tomografia computadorizada de tórax com 
contraste evidenciando consolidação parenquimatosa heterogê-
nea, com broncogramas aéreos de permeio evolvendo o hilo pul-
monar esquerdo e lobo inferior ipsilateral, com derrame pleural 
associado bilateralmente, maior à esquerda, com perfusão após 
a injeção de contraste.

O resultado da toracocentese foi compatível 
com exsudato linfocítico. Também foi realizada 
TC de pescoço com contraste endovenoso, com 
presença de linfonodomegalia cervical bilateral, 
maior à esquerda (Figura 5).

Figura 5: Tomografia computadorizada de pescoço evidenciando 
linfonodomegalia cervical bilateral, maior à esquerda. 

Em hemogramas seriados, apresenta-
va anemia hipocrômica e microcítica leve, sem 
alterações de leucócitos e plaquetas. A dosa-
gem de anticorpo Anti-DNA mostrou-se positiva 
(234,1 UI/mL – VR: positivo se > 60 UI/mL) e de 
complemento C4, diminuída (8 mg/dL – VR: 16 a 
38 mg/dL), bem como Proteína C Reativa elevada 
(48 mg/L – VR: positivo se > 6 mg/L). 

Nesta internação, foi realizada biópsia linfo-
nodal que evidenciou linfonodo com alargamento 
de sinusoides, permeação histiocitária sinusal e 
proliferação de centros germinativos, sendo cons-
tatada histiocitose sinusal reacional (Figuras 6 A 
e B e Figura 7 A e B). 
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Figura 6:  A – Perda da arquitetura linfonodal com infiltração de células com citoplasma claro (HE – aumento 10x). B – Permeação 
histiocitária sinusal (HE – aumento 40x).

Figura 7: Análise imuno-histoquímica demonstrando em A – padrão positivo para proteína S-100, em B – padrão positivo para CD68.

Na ocasião, foi diagnosticada com Lúpus 
Eritematoso Sistêmico e Síndrome de Rosai Dor-
fman, além de Hipertensão Arterial Sistêmica, 
introduzida terapia com cloroquina, prednisona e 
anlodipino, e encaminhada para acompanhamen-
to ambulatorial em nosso serviço.

Na primeira consulta no ambulatório de Clí-
nica Médica em nosso Hospital Universitário, re-
feria dor retroesternal em aperto, de leve inten-
sidade, aos esforços, que melhorava ao repouso.  
No retorno, após redução da dose do corticoide, 
apresentava derrame pleural em base direita e 
dor torácica ventilatório-dependente, além de 
dispneia aos pequenos esforços. Optado então 
por retornar a dose de prednisona para 80 mg/
dia. Paciente retornou após uma semana com re-

gressão do derrame pleural, mas com piora do 
rash malar, sendo realizado ajuste da dose de clo-
roquina. Na consulta seguinte, paciente manten-
do dispneia e dor do tipo pleurítica, foi optado por 
iniciar terapia com azatioprina.

DISCUSSÃO 

A Síndrome de Rosai Dorfman é uma do-
ença rara, patologicamente caracterizada por 
uma proliferação histiocitária nos sinusoides lin-
fonodais.1,8 A característica mais reconhecida é a 
frequente presença de células hematolinfoides in-
tactas dentro do citoplasma dos histiócitos, fenô-
meno conhecido como emperipolese.2,4,5,8 
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A etiopatogenia da doença é desconheci-
da.4,8 É considerada como um processo benigno 
e autolimitado, com frequente resolução espon-
tânea. Entretanto, pode tornar-se persistente e 
progressiva.5,8 A SRD pode ocorrer em qualquer 
idade, mas geralmente é diagnosticada em adul-
tos jovens.1,2,8

Na forma clássica, apresenta-se frequente-
mente como linfadenopatia cervical associada a 
febre, mal-estar, emagrecimento, anemia e leu-
cocitose.8 Outros sítios linfonodais também po-
dem ser acometidos, como região inguinal, axilar 
e mediastinal.2,5 A paciente em questão apresen-
tava linfonodomegalia cervical e axilar observada 
aos exames de imagem na ocasião da internação, 
associada a febre e prostração. No entanto, de-
vido à patologia autoimune concomitante, é pro-
vável que o quadro se devesse à associação das 
duas doenças.

A forma extranodal da patologia ocorre em 
até 43% dos pacientes, e pode ocorrer em qual-
quer sítio anatômico.1,2,4,8 Os locais mais comuns de 
envolvimento extranodal são pele, cavidade nasal 
e seios paranasais, tecido conectivo, órbita, ossos, 
glândulas salivares e sistema nervoso central.8

O diagnóstico desta patologia requer análise 
histopatológica e imuno-histoquímica. Proliferação 
histiocitária sinusal associada à presença de empe-
ripolese são achados característicos da doença.1 O 
perfil imuno-histoquímico clássico é caracterizado 
por S-100+, CD68+ e CD1a-.3,9,10 Este tipo de espec-
tro leva a crer que a histiocitose sinusal com linfade-
nopatia maciça seja uma proliferação de células den-
dríticas interdigitantes processadoras de antígeno 
nos linfonodos9,10. Neste caso, a SRD foi diagnostica-
da através de biópsia linfonodal devido a linfonodo-
megalia assintomática, evidenciando linfonodo com 
alargamento de sinusoides, permeação histiocitária 
sinusal e proliferação de centros germinativos, cons-
tatando-se histiocitose sinusal reacional.  Na imu-
no-histoquímica, foram observados CD68+, proteína 
S-100+, CD1a -, CD4-, CD3-, CD31-, CD79a- e Ac-
tina HUC-, consistentes com o diagnóstico de SRD.

A avaliação por métodos de imagem é re-
comendada para se definir a extensão da doença. 
Em adultos, estudo tomográfico de pescoço, tó-
rax, abdome e pelve é recomendado.3,4,5,11 Apesar 
de não haver consenso sobre a utilização do mé-
todo nestes casos, a avaliação com PET/CT com 

fluorodesoxiglicose (FDG) pode ser usada inicial-
mente, devido às lesões da SRD apresentarem 
avidez pelo FDG. Ressonância magnética de ór-
gãos específicos pode ser necessária caso lesões 
estruturais sejam identificadas, mas pobremente 
caracterizadas pelos outros métodos citados.3,5,11

O curso clínico da SRD é imprevisível, com 
episódios de exacerbação e remissão que podem 
durar anos1. A maioria dos pacientes não requer 
terapia. No entanto, uma pequena fração dos ca-
sos sofre de um quadro progressivo, ocasional-
mente resultando em óbito devido ao efeito de 
massa em estruturas vitais.2 Até o momento, 
nossa paciente não apresentou evidências de pro-
gressão da doença.

Não há tratamento ideal para esta sín-
drome. Pacientes assintomáticos ou com linfa-
denopatia não complicada podem ser mantidos 
somente em observação clínica.3,4 Para doença lo-
calizada que requer tratamento, ou para descom-
pressão de estruturas vitais, a cirurgia para ex-
tração da massa linfonodal é o procedimento de 
escolha.1,5,8,11 Corticoterapia sistêmica com pred-
nisona ou dexametasona pode ser útil na redução 
da linfonodomegalia e dos sintomas, mas a recor-
rência do quadro pode ocorrer após curto perío-
do de interrupção da droga.1,3,5,11 A quimioterapia 
geralmente é reservada para casos refratários ou 
em recaídas, porém, pode ser a terapia inicial em 
casos disseminados ou ameaçadores à vida.1,3,11 
Terapia imunomoduladora com talidomida e lena-
lidomida tem mostrado resultados promissores.3

O LES tem incidência 3,7 e 5,5/100 mil ha-
bitantes. Esta proporção varia conforme diversos 
fatores, como exposição à radiação ultravioleta. 
Há uma predominância de casos no sexo femini-
no (cerca de 9:1 comparado aos homens), sendo 
mais comum em jovens durante a idade fértil (en-
tre os 15-45 anos) e na raça negra.6 A paciente 
em questão era branca, mas em idade fértil. 

É uma doença que evolui com períodos de 
exacerbações e de remissões com o comprome-
timento de diversos órgãos ou sistemas poden-
do ocorrer de forma simultânea ou sequencial. 
Sua etiologia é multifatorial, envolvendo predis-
posição genética e fatores ambientais que estão 
envolvidos com o desencadeamento da doença, 
como agentes infecciosos, uso de medicações, ra-
diação ultravioleta e fatores hormonais.7
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Nas manifestações clínicas podemos encon-
trar acometimento cutâneo, articular, hematológi-
co, renal, neurológico, de serosas, pulmonar, car-
díaco, vascular, de linfonodos, sistema digestivo, 
ocular e alterações endócrinas, o que demonstra 
sua complexidade, tanto diagnóstica como tera-
pêutica.6

Como há um pleomorfismo no fenótipo da 
doença, para o diagnóstico são utilizados os crité-
rios propostos pelo American College of Rheuma-
tology.7 Além disso, em paciente com diagnóstico 
ou suspeita diagnóstica de LES, deve-se realizar 
exames subsidiários rotineiramente para avaliar 
possíveis comprometimentos e sua gravidade.12 
Em nosso caso, a paciente apresenta os critérios 
de rash malar, fotossensibilidade, serosite (pleu-
rite) e desordem imunológica (anti-DNA elevado), 
inteirando quatro critérios presentes, valor míni-
mo necessário ao diagnóstico de LES.

Trata-se de uma doença com diversos diag-
nósticos diferenciais, sendo os mais frequentes: 
doenças difusas do tecido conjuntivo (artrite reu-
matoide, polimiosite, dermatomiosite, síndrome 
de Sjögren, doença mista do tecido conjuntivo e 
vasculites sistêmicas primárias); doenças infec-
ciosas (moléstia de Hansen, endocardite bacte-
riana subaguda, sífilis secundária, síndrome de 
imunodeficiência adquirida e infecção por cito-
megalovírus, parvovírus B19 e hepatite por vírus 
C e B); e outras doenças como pênfigo, porfiria, 
linfoma e hepatite crônica ativa.7 Poucos são os 
relatos de associação de LES com SRD, já tendo 
sida descrita associação desta histiocitose com 
LES catastrófico13, SRD de glândula parótida em 
paciente lúpico14, e LES com acometimento ocular 
e de glândula lacrimal associado a SRD nodal e 
extranodal.15

Glicocorticoides, antimaláricos, anti-infla-
matórios não esteroidais e, em casos graves e re-
fratários, agentes imunossupressores são usados 
no tratamento do paciente lúpico.12,16 Como forma 
de terapia adjunta, o uso de protetor solar pode 
reduzir lesões cutâneas provocadas pela fotoex-
posição. Em pacientes em uso de corticoterapia 
de longo prazo, a associação de cálcio e vitamina 
D pode proteger contra perda de massa óssea.17

CONCLUSÃO

SRD é uma doença rara, benigna e geral-
mente autolimitada. Pode envolver diversos ór-
gãos, de modo que pode mimetizar neoplasias. 
O envolvimento de estruturas vitais deve ser 
prontamente abordado cirurgicamente, caso seja 
possível. Não há tratamento efetivo estabelecido 
atualmente, sendo o seguimento regular impor-
tante no manejo destes pacientes. LES é uma 
doença inflamatória crônica, de etiologia multifa-
torial, com acometimento multissistêmico.6,7 Seu 
tratamento deve abordar orientações gerais, que 
incluem também a educação do paciente sobre 
a doença e sua evolução.16 É importante frisar 
que o tratamento adequado, na grande maioria 
dos casos, permite sobrevida longa, produtiva e 
com boa qualidade.12 De acordo com nosso levan-
tamento bibliográfico, a associação destas duas 
patologias é rara, sendo este o quarto artigo re-
latando a ocorrência concomitante de SRD e LES.
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