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Relata-se o caso de uma paciente com doença de Rosai-Dorfman cutânea que apresentava na 
região glútea direita uma placa eritemato-acastanhada infiltrada com áreas amareladas e pápulas 
eritemato-acastanhadas perilesionais. O exame anatomopatológico revelou infiltrado inflamatório 
predominantemente de linfócitos e histiócitos de citoplasma amplo, claro e contendo células inflamatórias 
íntegras (emperipolese). Nenhuma outra alteração ao exame físico e laboratorial foi encontrada. A 
doença de Rosai-Dorfman é uma forma rara de proliferação histiocitária e o acometimento estritamente 
cutâneo é ainda mais raro. Sua etiologia é desconhecida e a correlação clinicopatológica permitiu o 
diagnóstico dessa enfermidade. 
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abstract
We report a patient with cutaneous Rosai-Dorfman disease that presented on the right buttock, a red brown 
plaque with yellowish areas and red-brown satellite papulas. The histopathologic exam revealed inflammatory 
infiltrate predominantly of lymphocytes and histiocytes with wide and clear cytoplasm containing intact 
inflammatory cells (emperipolesis). Any other alteration in the physical exam and laboratorial was not found. 
The Rosai-Dorfman disease is a rare form of histiocytic proliferation and the strictly cutaneous form is still 
rarer. The aetiology is unknown and the clinical and histologic correlation enables the correct diagnosis.
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Introdução 

A histiocitose sinusal com linfadenopatia maciça foi 
descrita primeiramente na França na década de 1950(10), 
entretanto ficou mundialmente conhecida no ano de 1969, 
quando Rosai e Dorfman publicaram, em língua inglesa, 
quatro casos de linfadenopatia cervical importante. Em 
1972, esses mesmos autores confirmaram as características 
clínicas e histopatológicas e publicaram 30 casos da doença, 
tornando-a conhecida como doença de Rosai-Dorfman(10).

A doença de Rosai-Dorfman é uma forma rara de prolife-
ração histiocitária, cuja etiologia é desconhecida. A natureza 
policlonal do infiltrado faz alguns autores a considerarem 
um processo reacional e não neoplásico(1). Hipóteses etio-
lógicas incluem alterações da resposta imune e infecções 
por agentes como vírus varicela-zóster, herpesvírus, vírus 
Epstein-Barr, citomegalovírus, Brucella e Klebsiella(21). Foram 
encontradas células positivas para parvovírus B19, por 
imuno-histoquímica(25). 

Classicamente a doença de Rosai-Dorfman se mani-
festa com linfadenopatia cervical indolor, febre, aumento 
da velocidade de hemossedimentação (VHS), leucocitose 
com neutrofilia e hipergamaglobulinemia policlonal(23). A 
linfadenomegalia dolorosa é o sintoma mais frequente e o 
acometimento dos linfonodos cervicais ocorre em mais de 
90% dos casos(14). Acomete predominantemente crianças 
e adultos jovens(4), com idade média de 19,7 anos(21). O 
envolvimento extranodal está presente em aproximada-
mente 43% dos casos, sozinho ou em associação com 
linfadenopatia(9). Existem múltiplos sítios de acometimento 
extranodal (fígado, baço, ossos e pele) (8), entretanto virtu-
almente qualquer órgão pode ser acometido pela doença. 
A pele e os seios paranasais são os locais mais comumente 
acometidos(5).

Entretanto, mesmo que a pele seja um dos locais mais 
comuns de acometimento extranodal, o acometimento 
cutâneo é raro, ocorrendo em cerca de 10% dos doentes(23). 
Excepcionalmente, pode ocorrer o acometimento exclusivo 
da pele. Quando a doença adquire essa particularidade (3% 
dos casos) (16), alguns autores a denominam de doença de 
Rosai-Dorfman cutânea(2).

A doença de Rosai-Dorfman cutânea acomete 
mulheres e homens em uma proporção de 2:1, com 
maior incidência aos 40 anos de idade(2, 10). Existe uma 
pequena predileção pela população asiática, no entanto 
também acomete brancos e negros(10, 11, 15). Clinicamen-
te apresenta-se como lesões papulonodulares, placas 
induradas e tumorações de coloração amarelada, cuja 

localização pode ser qualquer parte do tegumento, pre-
dominantemente no tronco e nas extremidades(2, 7, 10, 15). 
Uma característica que sugere o diagnóstico são pápulas 
satélites perilesionais(17).

O acometimento linfonodal na doença de Rosai-Dor-
fman cutânea é inexistente(22), entretanto alguns exames 
laboratoriais podem estar alterados, como hematime-
tria baixa, elevação da VHS e hipergamaglobulinemia 
policlonal(3, 10). Na maioria dos casos, o paciente está 
assintomático e refere crescimento lento e progressivo 
da lesão cutânea(10). 

Relato do caso

Paciente feminina de 56 anos de idade deu entrada 
no ambulatório do Serviço de Dermatologia de Taubaté 
com queixa de caroço no glúteo há um ano. Ao exame 
dermatológico apresentava na região glútea direita placa 
eritemato-acastanhada infiltrada com áreas amareladas, 
medindo cerca de 4 cm no maior diâmetro e pápulas 
eritemato-acastanhadas perilesionais (Figura 1). 

O exame físico geral não evidenciou aumento linfo-
nodal. A paciente referia aumento progressivo da lesão e 
realização prévia de uma biópsia excisional com recidiva do 
quadro há oito meses. Negava prurido e sangramento local. 
Foram solicitados exames gerais como hemograma e função 
hepática e renal; todos normais. Os exames ultrassonográ-
fico abdominal e transrretal também não evidenciaram 
anormalidades. Foi realizada nova biópsia da lesão, cujo 
estudo histopatológico revelou pele e hipoderme com infil-
trado difuso ocupando derme e hipoderme, composto por 
linfócitos, plasmócitos, neutrófilos, histiócitos e áreas mais 

Figura 1 – Pele da região glútea direita: placa eritemato-acastanhada infiltrada com 
nódulos amarelados e pápulas eritemato-acastanhadas perilesionais. Nota-se cicatriz 
de biópsia prévia no centro da lesão
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pálidas, representadas por histiócitos com citoplasma amplo 
e claro, contendo células inflamatórias linfomononucleares 
e polimorfonucleares íntegras – emperipolese (Figuras 2, 
3, 4 e 5). O estudo imuno-histoquímico da lesão mostrou 
positividade para CD68 e S100 nos histiócitos (Figura 6) 
e CD3 e CD20 em numerosos linfócitos. As reações foram 
negativas para CD1a,  antibacilo Calmette-Guérin (anti-
BCG)  e citoqueratina AE1/AE3. A reação para antígeno 
Ki67 mostrou baixo índice de proliferação celular. 

Figura 2 – Hematoxilina e eosina 40×: pele que exibe na derme infiltrado inflamatório 
difuso, com áreas mais pálidas

Figura 3 – Hematoxilina e eosina 200×: esses histiócitos contêm no citoplasma 
células inflamatórias íntegras (emperipolese)

Figura 4 – Hematoxilina e eosina 400×: emperipolese (células inflamatórias íntegras 
no citoplasma de histiócitos)

Figura 5 – Hematoxilina e eosina 400×: no centro da figura nota-se histiócito com 
células inflamatórias íntegras no citoplasma (emperipolese)

Figura 6 – Marcação imuno-histoquímica para proteína S100 (200×)
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Discussão

A doença de Rosai-Dorfman cutânea é uma entidade 
extremamente rara, existindo, até o início da presente dé-
cada, cerca de 100 casos relatados na literatura mundial(25). 
Nesses casos, os sintomas sistêmicos, como mal-estar, febre 
e alterações hematológicas e imunológicas, são extrema-
mente raros(11, 24). 

O diagnóstico da doença de Rosai-Dorfman é difícil 
quando o quadro cutâneo ocorre de maneira isolada. Mime-
tiza outras doenças dermatológicas como xantogranuloma 
juvenil, reticulohistiocitoma, fibrohistiocitoma, xantomas e 
outras desordens linfoproliferativas e infecciosas(4). Para sua 
conclusão diagnóstica, é imprescindível o achado histopa-
tológico de infiltrado inflamatório misto com histiócitos de 
citoplasma amplo, claro e contendo células inflamatórias 
íntegras (emperipolese) (6).

Em nosso caso, a apresentação clínica, bem como a faixa 
etária e a discreta predominância pelo sexo feminino(2, 10), 
foi condizente com as descrições mais comuns relatadas 
na literatura(17).

Não existe protocolo ideal para o tratamento da histio-
citose sinusal com linfadenopatia maciça por se tratar de 

uma doença incomum e autolimitada. Muitas vezes não é 
necessário nenhum tratamento. A terapêutica é necessária 
nos casos em que o aumento linfonodal induza importantes 
sintomas como obstrução de via respiratória ou compres-
são de órgãos vitais(14, 19). Nos pacientes com febre elevada 
isoladamente, a terapia com corticosteroides pode ser indi-
cada(14, 18). Pulsoni et al., em 2002, revisaram 80 casos pu-
blicados entre 1969 e 2000 e observaram que em 50% dos 
casos não houve necessidade de tratamento; destes, 82% 
apresentaram remissão completa da doença(21). Entretanto, 
enquanto o envolvimento linfonodal usualmente apresenta 
regressão espontânea, a doença de Rosai-Dorfman extra-
nodal de partes moles é associada a crescimento indolente 
e recorrências ao longo de décadas(12, 14). 

Com relação à doença de Rosai-Dorfman cutânea, o 
prognóstico é bom e esta tende a se resolver esponta-
neamente ao longo de meses a anos. Excisões cirúrgicas 
podem ser indicadas por motivos cosméticos e alívio dos 
sintomas(13, 17, 20), principalmente nas lesões isoladas. Outras 
opções terapêuticas incluem radioterapia, talidomida(20), 
crioterapia e isotretinoína(15). O seguimento do paciente 
com doença restrita à pele é longo, visando detectar pos-
síveis disseminação e recidiva local da doença(2).
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