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RESUMO

Trata-se de um estudo de relato de caso referente a um paciente que apresentou
hemoptise como unico sintoma e durante a investigagéo foi encaminhado para Servigo
de Cirurgia Toracica do Hospital de Messejana por apresentar massa em artéria
pulmonar direita que obstruia totalmente a passagem de contraste para o pulmao
direito de crescimento lento, porém progressivo em diregdo ao tronco de artéria
pulmonar. As informagdes sobre o caso foram obtidas por meio de revisdo de
prontuario, entrevista com paciente, médico assistente e revisao de literatura. O caso
relatado e publicagdes levantadas trazem a luz a importancia do conhecimento sobre
Doenca de Rosai-Dorfman, patologia rara que possui como manifestagao clinica mais
comum a presencga de adenopatias cervicais, bilaterais e indolores. No caso relatado
a Doenca de Rosai-Dorfman caracteriza-se por rara manifestagao extranodal com
hemoptise associada a uma massa em artéria pulmonar, ja sendo relatados em
literatura mundial outros quatro casos com manifestacdes clinicas semelhantes e

tratamentos distintos.

Palavras-chave: Doenca de Rosai-Dorfman. Extranodal. Intratoracica. Artéria

pulmonar.



ABSTRACT

This is a case report study of a patient who presented hemoptysis as the only symptom
and during the investigation was referred to the Thoracic Surgery Service of the
Hospital de Messejana for presenting mass in the right pulmonary artery that totally
obstructed the passage of contrast to the right lung of slow but progressive growth
towards the trunk of the pulmonary artery. The information on the case was obtained
by means of a medical record review, patient interview, physician assistant and
literature review. The reported case and published studies bring to light the importance
of knowledge about Rosai-Dorfman's disease, a rare pathology that has the most
common clinical manifestation of cervical, bilateral and painless adenopathies. In the
case reported, Rosai-Dorfman disease is characterized by a rare extranodal
manifestation with hemoptysis associated with a mass in the pulmonary artery. Four
other cases with similar clinical manifestations and different treatments have been

reported in the world literature.

Keywords: Rosai-Dorfman disease. Extranodal. Intrathoracic. Pulmonary artery.
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1 INTRODUGAO

A doenga de Rosai-Dorfoman (RDD) foi inicialmente descrita em 1969 por dois
patologistas, Juan Rosai e Ronald Dorfman, que identificaram uma doencga clinico
patolégica também chamada de histiocitose sinusal com linfadenopatia macica
(MCALISTER; HERMAN; DEHNER, 1990).

E considerada uma doenca bastante rara e complexa, em 2012 haviam sido
descritos aproximadamente 1000 casos de Rosai-Dorfman em todo o mundo, ndo
possuindo assim uma incidéncia e prevaléncia conhecida devido a raridade dessa
patologia. RDD é considerada uma rara doenga do sistema hematopoiético com uma
grande variedade de apresentacdes (YONTZ et al., 2012).

RDD é uma patologia ndo neoplasica, com proliferagdo desordenada de
histiécitos, células de Langerhans, células mononucleares e células dendriticas,
porém possui etiologia desconhecida, apesar de sua relagdo com infecgdes virais e
sistema autoimune. Assim possui apresentacdo bastante variada podendo se
manifestar em diversos locais como pele, 0ssos, sistema neurolégico, pulmao, figado,
baco, sistema linfatico e diversos outros 6érgaos (COHEN-BARAK et al., 2013).

Apesar da diversidade de apresentacdes clinicas, a forma mais tipica é a
presenca de adenopatias cervicais macicas, indolores e bilaterais, podendo estar
associado com febre, leucocitose e hipergamaglobulinemia policlonal (Bl et al., 2014).
Cerca de 43% dos casos apresentam sintomas extra-linfonodais, associado ou ndo a
doenca linfonodal. As manifestagdes intratoracicas de RDD estdo presentes em
apenas 3% dos casos, podendo representar-se como massas cardiacas, derrame
pericardico, infiltrado pulmonar, formagdes cisticas pulmonares, derrame pleural,
obstrucao de arvore respiratéria e até massas em grandes vasos (ALLOUBI et al.,
2017).

O relato de caso a seguir refere-se a um paciente que apresentou uma
manifestagéo clinica de RDD bastante incomum. O mesmo possuia massa em artéria
pulmonar direita de crescimento lento e progressivo para o tronco de artéria pulmonar,
sendo reportado apenas 4 casos em literatura.

Este trabalho tem como intengéo alertar para a possibilidade do diagnéstico
de RDD em diversas apresentagdes intratoracicas devido a raridade e a falta de

consenso na literatura em relagdo ao melhor tratamento.
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A RDD por se tratar de uma doencga benigna apresenta em sua grande maioria
dos casos curso indolente e autolimitado, porém quando acomete estruturas vitais
levando a sua obstrucdo, possui piora significativa do prognostico, necessitando assim

intervengao cirurgica.
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2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 Histoérico

Segundo Skiljo e colaboradores descreveram em 1995, a Doenca de Rosai-
Dorfman, também conhecida como histiocitose sinusal com linfadenopatia macica,
representa uma patologia constituinte de uma peculiar entidade de histicocitoses, de
etiopatogenia ainda desconhecida (SKILJO et al., 1995).

De acordo com Wang e seus colaboradores em 2010, dois patologistas Juan
Rosai e Ronald Dorfman iniciaram estudos em 1965, porém apenas em 1969
descreveram a Doenga de Rosai-Dorfman como uma condi¢éo linfoproliferativa
benigna caracterizada por adenopatias cervicais macigas e indolores, presenca de
febre com leucotitoses e hipergamaglobulinemia policlonal, podendo apresentar-se de

diversas outras formas, no entanto as manifestagdes clinicas citadas sdo as mais

comuns (WANG et al., 2010).

2.2 Etiologia e epidemiologia

A doenga de Rosai-Dorfman possui etiologia ainda desconhecida, embora
diversas hipoteses apontem para uma desordem na regulagédo imunoldgica que pode
ser desencadeada por infecgdes virais, como por exemplo o virus Epstein-Barr, o
citomegalovirus, o herpes virus humano, o parvo virus, o virus da varicela e a brucella
(NASSERI; BELISLE; FUNARO, 2012).

A etiologia da RDD foi descrita por Demicco e colaboradores em 2010 como
desconhecida, porém caracterizada pela proliferagdo de histiécitos, os quais
frequentemente se acumulam em linfonodos, principalmente os cervicais, gerando
assim as manifestacdes clinicas mais comuns. Essa desordem é potencialmente
sistémica podendo afetar tecidos extralinfonodais em aproximadamente 28% dos
pacientes (DEMICCO et al., 2010).

No ano de 2015 Maia e colaboradores relataram a RDD como idiopatica,
apesar de ocorrer frequentemente apods infecgdes virais, por isso a possibilidade de

etiologia viral é sugerida por diversos autores, que se baseiam na imunohistoquimica
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e na proteina C reativa (PCR). Apesar disso, a relagao entre infecgdes virais e a
etiologia de RDD permanece indefinida (MAIA et al., 2015).

A RDD pode apresentar-se em qualquer faixa etaria, porém €& mais
evidenciada em criangas e adultos jovens, prevalecendo as duas primeiras décadas
de vida. Possui preponderancia em homens, com cerca de 58% dos casos. Apesar de
nao estar confinada a uma area geografica ou populagéo especifica, a RDD é mais
frequentemente observada em descendentes negros africanos, quando comparada
com os brancos (CHEN et al., 2011) (BHAT; KUMAR; SHARMA, 2004).

2.3 Manifestagoes clinicas

A RDD possui diversas forma de manifestagbes clinicas, sendo a
apresentagao mais comum as adenopatias cervicais bilaterais, indolores, que em sua
grande maioria dos casos tem curso autolimitado, podem esta associado com quadro
febril e com presencga de leucocitose. Quando a doenca esta localizada apenas em
linfonodos cervicais possui curso benigno, porém quando possui manifestagbes
extralinfonodais apresenta piora de prognéstico, podendo em alguns casos necessitar
de intervencao.

De acordo com Mosheimer e colaboradores em 2017, as manifestacdes
extralinfonodais de RDD podem chegar a cerca de 43%, podendo estar associado
com adenopatias. Diversos 6rgdos podem ser afetados, possuindo assim uma
caracteristica sistémica (MOSHEIMER et al., 2017).

Segundo Chen e colaboradores em 2009, a RDD pode apresentar-se apenas
na forma extralinfonodal, sem qualquer adenopatias em cerca de 23% de todos os
casos. As manifestagdes podem ocorrer em qualquer cadeia linfonodal como
mediastinais, cervicais e inguinais além de afetar outros érgédos como os olhos, 6rbita,
sistema nervoso central (SNC), ossos, aparelho geniturinario, tecido celular
subcutaneo, tireoide, figado, intestino, coracdo, pericardio, pulmé&o, pleura entre
outros (CHEN et al., 2011).
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Tabela 01 — Alteragoes encontradas nos diversos sistemas encontrados na
Doenca de Rosai-Dorfman, excluindo a regido da cabeca e do pescogo

Local Orgéo Alteracbes de exames de imagem
Vias aéreas Pdlipos intraluminal ou massas circunferenciais
Nodulos pulmonares, padrao reticulonodular ou massas
Pulméo
infiltrativa.
Torax :
Cardiaco Massas intra-cardiacas
(4%) . — .
o Nodulo hipoecoeco ou ecogenicidade mista,
Tireoide ) _ o
heterogeneidade difusa da tireoide
Outros Linfadenopatia mediastinal
Massas, lesdes submucosas, propensio envolvimento
Gastrointestinal .
distal
Figado TC com ndédulos hipodensos
Abddmen
0 ) TC com nédulos hipo ou isodensos, RMN hiperintensa em
(4%) Pancreas ) _ -
T2 e extensao peripancreatica
Rins (2%) Massa solida subcapsular ou em pélvis renal
Outros Linfadenopatia mesentérica ou retroperitoneal
Ossos Lesao intramedular litica, ossos longos mais afetados que
(5-10%) os curtos, frequentemente multifocal.

Fonte: Adaptado de (MAR et al., 2017)

2.3.1 Olhos e 6rbita

Sabe-se que a RDD possui predilecao pela localizagdo em cabecga e pescogo,
incluindo a orbita e anexos oculares. Dentre os sistemas a RDD pode envolver a pele
e tecido celular subcutaneo (16%), cavidade nasal (16%), ossos (11%), glandula
salivar (7%), SNC (7%), cavidade oral (4%). As apresentacbes em localizagcéo
diferente de cabeca e pescogco sao ainda mais raras e com tendéncia a pior
prognéstico (MCCLELLAN; AINBINDER, 2013).

Cerca de 75% das manifestagcbes extralinfonodais estdo localizadas em
orgaos da cabecga e pescogo, principalmente nas palpebras, orbita e cavidade nasal.
Pode ocorrer ainda envolvimento do globo ocular, porém com menor frequéncia. Em
um estudo realizado foram encontrados 423 casos de RDD, com 42 (9,9%) casos de
envolvimento oftalmoldgico, dos quais 6 (1,4%) casos no globo ocular (OTTAVIANO
et al., 2006).
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Os principais sintomas apresentados na RDD envolvendo os olhos e a 6rbita
sao proptose ou ptose, limitacdo do movimento ocular, edema ou retragdo palpebral,
diminuicdo da acuidade visual, diplopia, dor orbital, ressecamento ocular, aumento do
lacrimejamento e irritagdo ocular. O envolvimento da érbita apresenta-se unilateral,
porém existem relatos de casos raros bilaterais (MCCLELLAN; AINBINDER, 2013)
(WANG et al., 2001).

Alguns pacientes com manifesta¢cées oculares de RDD foram tratados com
corticoides e radioterapia, porém nao apresentaram melhora do tamanho das massas
orbitarias, ndo encontrando assim beneficio terapéutico. Atualmente ndo existem
tratamentos considerados ideais para RDD envolvendo cabecga e pescocgo, devido ao
seu curso autolimitado e benigno pode ndo necessitar de qualquer intervengdo. Em
alguns casos uma cirurgia pode ser necessaria devido ao crescimento excessivo
comprometer a fungao de determinado 6rgao (OTTAVIANO et al., 2006) (RESNICK;
JOHNSON; LOVELY, 1996).

2.3.2 Sistema Nervoso Central

De acordo com Zhu e colaboradores em 2011 a RDD envolvendo a coluna
espinhal e o SNC é considerada bastante rara, acometendo cerca de apenas 4% de
todos os casos relatados. Cerca de 70% dos casos de RDD intracraniana possuem
associagdo com adenopatias, € 52% nao possui associagdo com doencga sistémica
(ZHU et al., 2012).

Pacientes com RDD no SNC frequentemente ndo possuem os sintomas
gerais, podendo manifestar apenas sintomas neurolégicos dependendo da
localizacdo da lesdo. Sao considerados os principais sintomas a dor de cabeca e
déficit neuroldgico focal, dependendo do efeito de massa e do edema causado pela
lesdo (ADELEYE et al., 2010).
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Figura 01 — Imagem de RNM mostrando
com a seta uma massa extra-axial em

regiao parasselar direita.
Fonte: (ANDRIKO et al., 2001)

A RDD para diagnoéstico necessita de histopatolégico e imunohistoquimica,
sendo necessario retirada parcial ou total da les&o. De acordo com estudo realizado
na China, em Servigco de Neurocirurgia de 1996 a 2004, foram diagnosticados 10
casos de RDD intracraniano, todos foram submetidos a cirurgia de ressec¢ao sendo
8 com retirada total de lesao e 2 feito apenas biopsia. Apenas um paciente foi a 6bito
devido intercorréncias cardiacas, o0 segmento dos outros 9 pacientes mostrou curso

indolente e benigno, sem novos sintomas (PURAV et al., 2005).

2.3.3 Osso

A RDD pode manifestar-se em ossos, cerca de 2 a 10% dos pacientes com
adenopatias apresentam envolvimento simultdneo dos o0ssos. As lesdes sdo mais
frequentes no esqueleto apendicular, especialmente em ossos longos dos membros
superiores e inferiores. Cranio, sacro, maxila, coluna toracica, iliaco, metacarpo e
clavicula podem ser acometidos, porém com frequéncia bem menor (LAM et al., 2015)
(DEMICCO et al., 2010) .

Os principais sintomas presentes sdo a dor e o0 edema no osso acometido,

que podem estar associados com a presenga de adenopatias. Em raros casos os
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pacientes sdo assintomaticos, porém podem ter diagnostico acidental através de
exames de rotina. As alteragdes radiolégicas mais comuns s&o as lesdes liticas com
cavidades medulares, mas para diagnostico € necessaria realizagdo de biopsia
(PENDSE et al., 2017).

A RDD possui diagnostico histopatologico necessitando assim pega cirurgica,
podendo ser feita através de curetagem de cavidade litica ou ressecgao cirurgica
completa. O acometimento 6sseo possui curso néo agressivo e com bom prognostico,
porém com surgimento de novas lesbes ou acometimento linfonodal piora o
prognostico (DEMICCO et al., 2010).

2.3.4 Aparelho geniturinario

O acometimento do aparelho geniturinario pode se dar em diversos locais,
sendo considerado o mais comum os rins. O curso da RDD varia desde a remisséo
espontanea até o obito. Quando a RDD se apresenta com massas renais possuem
pior prognostico. Cerca de 40% dos pacientes com este tipo de apresentacéo evoluem
para o Obito pela doenca. Nao existe tratamento estabelecido, mas a combinagao de
quimioterapia com corticoides parece ser a mais efetiva, sendo a cirurgia reservada
para casos com compressao de 6rgaos vitais (EL MAJDOUB et al., 2016).

Outro 6rgdo geniturinario acometido pela RDD s&o os testiculos, sendo
considerado o segundo 6rgao mais acometido do sistema geniturinario, ficando atras
apenas dos rins. Existem apenas 9 casos relatados em literatura, os quais
apresentaram curso benigno e autolimitado, diferentemente do envolvimento renal.

N&o existem relatos de envolvimento em bexiga, prostata e pénis (WANG et al., 2014).

2.3.5 Tireoide

Outro 6rgao que também pode ser afetado pela RDD ¢ a tireoide, até o ano
de 2003 haviam sido descritos em literatura apenas 4 casos, 0s quais apresentavam-
se como massas tireoidianas com presenca de tireoidite e positividade dos anticorpos
tireoidianos. Todos os casos até entao foram submetidos a ressecgao cirurgico pelas
caracteristicas das biopsias, porém apos o diagnostico de RDD o seguimento n&o

apresentou curso clinico agressivo (POWELL et al., 2003).
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Em 2007 haviam sido descritos 6 casos de RDD com manifestacbes
tireoidianas, os quais todos foram tratados com cirurgia, tireoidectomia parcial ou total.
N&o se mostrou beneficios com cirurgias mais agressivas, sendo necessario apenas
a retirada da leséo (LEE et al., 2007).

Em 2011 ja haviam sido relatados 7 casos de RDD envolvendo a tireoide.
Apesar de ser considerada doenca rara, RDD deve ser sempre considerada em
massa tireoidianas, podendo em alguns casos, dependendo da experiéncia de
patologistas, ser dado o diagnostico através da pungao aspirativa por agulha fina.
Assim poderia ser evitada a realizagcao de cirurgias mais agressivas (CHHABRA et al.
2011).

2.3.6 Abddbmen

Na porcédo abdominal a RDD pode acometer diversos 6érgaos intra-
abdominais como o intestino delgado, intestino grosso, reto, figado, pancreas. Devido
a diversidade de o6rgaos acometidos as caracteristicas clinicas também possuem
grande variedade.

Segundo uma revisao de casos realizada por Long e colaboradores em 2007,
o trato gastrointestinal (TGIl) € um dos menos afetados pela RDD, apresentando
apenas 14 casos relatados. Alguns orgdos do TGl n&do possuem relatos de
manifestacbes de RDD como o estdmago e o esdfago. A maioria dos casos dessa
revisdo apresentaram-se assintomaticos com achados incidentais em colonoscopia (7
casos), apendicectomia (1 caso) e autopsia (1 caso). O mesmo descreve que quando
a RDD possui acometimento extralinfonodal apresenta pior prognostico (LONG et al.
2007).

A RDD afetando o TGI, engloba menos de 1% de todos os casos
extralinfonodais. Apesar de acometimento bastante raro, pode-se observar
preferéncia pelas por¢des distais do TGI, envolvendo principalmente o reto e intestino
grosso. Apesar da maioria dos casos serem assintomaticos, com diagndstico
acidental, podem apresentar-se como massas abdominais, hematoquezia ou dor
abdominal (ALATASSI, et al., 2006).

De acordo com a revisao de casos realizada por Arenas e colaboradores em
2012, haviam sido descritos apenas dois casos de RDD no pancreas, sendo o caso

reportado o terceiro da literatura. Os trés casos se manifestaram com massas em
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cabeca e corpo de pancreas, podendo ou nao estar associado com ictericia obstrutiva.
Patologia de dificil diagndstico pela dificuldade da realizagao de biopsias em massas
pancreaticas, necessitando sempre o cuidado com diagndstico diferencial com as
neoplasias (ROMERO ARENAS, et al., 2012).

2.3.7 Torax

A cavidade toracica é repleta de estruturas que podem ser acometidas pela
RDD, existem casos relatados de envolvimento do coragdo, pericardio, pulmao,
traqueia, pleura e principalmente grandes vasos. A piora do prognédstico dessa
patologia esta intimamente ligada a estrutura acometida, podendo apesar do curso

autolimitado, levar a o6bito.

2.3.7.1 Coracao

De acordo com a revisdo de casos de Mar e colaboradores em 2017, o
envolvimento das estruturas cardiacas na RDD é extremamente raro com menos de
1% dos casos de manifestagbes extralinfonodais. A apresentagdo clinica mais
frequente é com presenca de massas intracardiacas, estando o atrio direito a estrutura
mais envolvida. Pode manifestar-se ainda com massas em epicardico e pericardio
(MAR et al., 2017).

Segundo a revisado de casos realizadas por Ghosh e colaboradores em 2018,
a RDD com manifestacbes cardiacas pode ter diversas formas de apresentacoes
desde apenas pequena quantidade de tosse seca, dor toracica, podendo evoluir até
faléncia cardiaca. Abaixo segue uma tabela, com os casos do estudo realizado por
Ghosh. A tabela possui sexo, idade, apresentacgdes, estrutura cardiaca envolvida,
diagnéstico e tratamento utilizados (GHOSH, et al., 2018).
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Tabela 02 - Lista de casos com envolvimento cardiaco pela Doenga de Rosai-

Dorfman, com as apresentagoes clinicas e 6rgaos mais afetados.

Idade | Sexo Apresentagao Orgao Diagnéstico Tratamento
60 M Fadiga + dispneia AD Vivo Ressecgado
67 M Dispneia AD + pericardio | Autopsia -

40 M Dispneia + edema AD Autopsia -
57 F Dor toracica atipica | AD Vivo Corticoide
61 M Dor pleuritica AD Vivo Resseccao
27 M Dor tOTaC'E’a atipica AE Vivo Resseccao
+ palpitacdes
AE + VE +
55 M Dor toracica atipica | aorta Vivo Biopsia
ascendente
12 M Dispneia + bloqueio | AD + AE + Vivo Conservador
AV aorta
69 M | Assintomatico Pericardio Vivo Ressecgdo
parcial
Derrame pericardico . . . Cor.'ticoi(je *
51 F + di . Epicardio Autopsia pericardiocente
ispneia se
Valvula
13 M Assintomatico tricispide e Autopsia -
pulmonar
29 M Palpitacdes VE Vivo Resseccao
62 M Dor_ torac;lca atipica | AD + VD_+ Vivo Ressecgdo
+ dispneia septo atrial
12 | M | Dortoracica + febre | A2 * VE* Vivo Transplante
aorta cardiaco
51 F ?zr_rame. pericardico Epicardio Autopsia Pericardiocente
ispneia ses
62 M Tosse seca AP Vivo Resseccao
61 F Sincope AP Autopsia Sblto_durante
iopsia
22 F Faléncia de VD ﬁg + aorta + Vivo Ressecgao
36 M Dispneia VD + pericardio | Vivo Corticoi(je *
resseccao

Fonte: Adaptado de (GHOSH et al., 2018).

Baseado no estudo realizado por O’Gallagher e colaboradores em 2016, o

prognostico dos pacientes que possuem RDD com manifestagées em 6rgaos vitais é

reservado, mesmo sendo considerada uma doenca autolimitada. De acordo com a

revisdo realizada os resultados para as ressecgdes cirurgicas dependendo da

localizacdo das

(O'GALLAGHER, et al., 2016).

lesbes no coragdo podendo apresentar

bom

resultados
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Intra-Cardiac Mass Epi-/Pericardial Pulmonary artery mass
+/- infiltration

Figura 02 — Padrao dos possiveis locais de acometimento

cardiaco na doeng¢a de Rosai-Dorfman.
Fonte: (O'GALLAGHER, et al., 2016)

A RDD pode envolver todas as camadas do coragdo, como endocardio,
miocardio, epicardico, assim como o pericardio. Quando ocorre envolvimento do
pericardico apresenta derrame pericardico, podendo em alguns casos evoluir para
tamponamento cardiaco. Apesar de patologia bastante rara, € uma possibilidade de
diagnéstico (CHEN et al., 2011).

Figura 03 — Nédulo circunscrito de 4 mm em endocardio préximo

ao atrio direito adjacente a valvula tricuspide, achado em autopsia.
Fonte: (MALESZEWSKI et al., 2010)
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2.3.7.2 Trato respiratério inferior

Neste topico iremos descrever diversas formas de apresentacdes clinicas de
RDD, podendo acometer pulmao, traqueia, pleura, brébnquios e vasos pulmonares. A
RDD como ja mencionado anteriormente, possui 43% de manifestagdes extranodais.
As apresentagdes intratoracicas sao reportadas em apenas 3% dos casos (ALLOUBI
et al., 2017).

Segundo Alloubi e colaboradores em 2017, ndo havia sido relatado ainda em
literatura nenhum caso de acometimento dos brénquios, apenas de acometimento
traqueal. O caso relatado por Alloubi, refere-se a um paciente com massa em bronquio
do lobo superior direito (LSD) simulando uma neoplasia pulmonar. Paciente com
gueixa de tosse e hemoptise, apresentando massa obstruindo cerca de 90% da luz
de LSD na broncoscopia, na qual foi realizada biopsia e apresentou histopatolégico
de RDD. Paciente foi submetida a lobectomia de LSD em 2011 como tratamento unico
para a patologia, com seguimento até 2017 sem recorréncias (ALLOUBI et al., 2017).

De acordo com Zhou e colaboradores em 2010, existiam 6 relatos de casos
de RDD em trato respiratério inferior, sendo o caso reportado por Zhou o primeiro em
traqueia. O caso relatado paciente apresentava massa traqueal simulando uma
patologia asmatica, porém apos realizagdo de broncoscopia evidenciou-se massa
traqueal. A mesma foi submetido a traqueosplastia com anastomose primaria, como
unico tratamento da patologia, apresentando diagnéstico com histopatolégico (ZHOU
et al., 2010).

O acometimento traqueal e bronquico pela RDD é bastante incomum, porém
em 2018 Uzunhan e colaboradores descreveram um paciente que apresentou massa
no brénquio principal direito apresentando diagnostico histopatoldgico de RDD. Esse
paciente foi tratado com ressecgao parcial da lesdo por broncoscopia rigida,
associado com tratamento clinico, utilizando metrotexato e corticoides (UZUNHAN et
al., 2018).
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Figura 04 — Figuras mostrando evolugao da paciente com Doenc¢a de Rosai-
Dorfman. A — Radiografia de téorax com atelectasia de lobo superior direito. B —
Visao de broncoscopia com obstrug¢ao do brénquio principal esquerdo. C — Rx
de térax apos tratamento medicamentoso. D — Controle de broncoscopia apés

tratamento
Fonte: Adaptado de (UZUNHAN et al., 2018)

A RDD no trato respiratério inferior € uma patologia bastante rara,
acometendo principalmente, segundo Ohori e colaboradores em 2003, a arvore
traqueobrénquica podendo gerar obstrucdo de vias aéreas. Para ocorrer
acometimento pleural na maioria dos casos apresenta-se com doenga intersticial
associada, porém existem relados de derrame pleural isolado, causado pela RDD
pleural. As manifestagdes pulmonares sdo mais comuns em adultos jovens, sendo o
caso relatado por Ohori importante por ser um homem de 81 anos de idade apenas
com derrame pleural, sem manifestacdes pulmonares (OHORI et al., 2003).

Segundo a revisdo de casos realizada da Clinica Mayo, em Rochester nos
Estados Unidos, realizada por Cartin-Ceba e colaboradores em 2010 durante um
periodo de 30 anos, apresentaram 21 casos de RDD sendo apenas 9 (43%) com
manifestagdes intratoracicas. Dentro os quais o principal sintoma foi a dispneia em
88% dos casos. A linfadenopatia mediastinal foi o achado mais evidenciado com 66%
dos casos, outros achados foram compressao de via aérea por massa, lesdes cisticas
pulmonares, bronquiectasias, derrame pleural, infiltrado pulmonar bilateral ou
unilateral (CARTIN-CEBA et al., 2010).
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Figura 05 — Imagem de TC de térax em paciente de 26 anos apresentando
lesbes em vidro fosco, retragcées por bronquiectasias e lesdoes cistinas

principalmente em lobos superiores.
Fonte: Adaptado de (CARTIN-CEBA et al., 2010).

2.3.7.3 Artéria pulmonar

Ja foram descritas diversas formas de apresentagdes clinicas da RDD,
mostrando-se em muitos casos com curso benigno e alto limitado, porém quando
acomete estruturas vitais a vida, pode apresentar prognostico bastante reservado,
podendo ser potencialmente fatal. Ja existem relatados em literatura 04 (quatro) casos
de RDD manifestando-se como uma massa em artéria pulmonar.

De acordo com Prendes e colaboradores em 2009, descreveram o primeiro
caso de RDD como massa em artéria pulmonar. O relato de uma mulher de 42 anos,
com queixa de dispneia e palpitacdes, apresentando na TC de térax uma massa
mediastinal com invas&o de artéria pulmonar e aorta. Realizou eco cardiograma com
atrio e ventriculo direito bastante dilatados, fracédo de eje¢do de 50% e presenca de
hipertensdo pulmonar. A paciente foi submetida a esternotomia com biopsia de
linfonodos 3, 4, 5, 7 negativos, além de biopsia de massa com resultados
inconclusivos. Optado por termino de cirurgia sem ressec¢gao maior, aguardando
resultado de histopatoldgico definitivo. Durante o pds-operatério, paciente apresentou
faléncia de ventriculo e atrio direito, sendo optado por nova abordagem cirurgica e
resseccao em bloco de leséo e reconstrugao com proéteses. Durante o pds-operatorio
evoluiu sem intercorréncias recebendo alta hospitalar. Seguiu com seguimento
ambulatorial durante 12 meses, sem sintomas ou recorréncia de doenga (PRENDES
et al., 2009).
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O segundo caso descrito na literatura foi do Departamento de Cirurgia e
Patologia da Virginia por Walters e colaboradores em 2010, descreveram uma
paciente do sexo feminino de 22 anos apresentando dispneia, edema de membros
inferiores, turgéncia de jugular e lesdes cutdneas em nadegas e parede toracica. Foi
realizada TC de térax que evidenciou massa de 4,0 x 3,7 cm em artéria pulmonar
principal. Eco-cardiograma com hipertensdo de artéria pulmonar e dilatagcdo de
ventriculo direito. Realizou uma Tomografia Computadorizada com Emissdo de
Positrons (PET-CT) com captagcdo em massa de artéria pulmonar. Optou-se por
realizagao de biopsia endovascular que apresentou resultado inconclusivo. A paciente
foi submetida a esternotomia, com abertura de artéria pulmonar e dissec¢ao da massa
do seu endotélio, a resseccao nao foi considerada RO. A evolugao de pés-operatorio
foi satisfatéria, com melhora da hipertensdo de artéria pulmonar apés 5 dias. Foi
realizado um PET-CT de controle apés 5 meses da cirurgia, o qual ndo houve
captacao (WALTERS et al., 2010).

:.?W"lnrﬂwv'l-n-rivrnﬁ nﬂ?rw"rna'rnt ?l T

Figura 06 — Representando o segundo caso de RDD em artéria
pulmonar. A—-TC de térax evidenciando massa em tronco de artéria

pulmonar. B — Massa de artéria pulmonar de 4,7 x 4,6 x 2,4 cm.
Fonte: Adaptado de (WALTERS et al., 2010).

Em 2013 Morsolini e colaboradores descreveram o terceiro caso de RDD
acometendo a artéria pulmonar. Trata-se de uma paciente de 62 anos, do sexo
feminino que realizava acompanhamento de ressecc¢ao ileal por tumor neuroendécrino
e hepatectomia direita por metastase ha cerca de seis anos, durante o seguimento
iniciou quadro de tosse seca. Realizou TC de térax que evidenciou massa infiltrando
artéria pulmonar direita de 2,3 cm, levando a importante estenose da mesma. O PET-

CT mostrou importante captagao com alta atividade metabdlica. Foi optado por nao
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realizacao de biopsia antes da cirurgica, pelo risco de sangramento. Durante o
procedimento cirurgico foi realizada abertura de artéria pulmonar com ressecg¢ao
parcial da lesdo, enviado a equipe de patologia que confirmou natureza benigna da
lesdo. Em pds-operatério paciente evoluiu sem intercorréncias. Durante o controle

apos 9 meses de cirurgia nao foi evidenciado doenga ativa (MORSOLINI et al., 2013).

Figura 07 — Representando o terceiro caso de RDD em artéria
pulmonar. A - TC de térax evidenciando massa em artéria pulmonar
direita. B — Representagao grafica de artéria pulmonar com massa

ressecada em cirurgia de artéria pulmonar direita.
Fonte : Adaptado de (MORSOLINI et al., 2013).

O ultimo caso descrito na literatura de verificado € de 2013, uma paciente do
sexo feminino de 61 anos com historia de sincopes. Durante a investigagao realizou
uma tomografia de térax que evidenciou uma massa em tronco de artéria pulmonar
que se estendia para a artéria pulmonar direita e esquerda, com obstrugcdo importante
da AP direita e estenose de AP esquerda. Foi optado por realizagcdo de biopsia
intravascular guiada por ultrassonografia. Durante a biopsia paciente apresentou
sangramento importante evoluindo para o o&bito. Na autopsia foi confirmado a
apresentacao rara de RDD (REHMAN; DEBOISBLANC; KANTROW, 2013).



Figura 08 — Representando o quarto caso de RDD em artéria
pulmonar. A — TC de térax evidenciando massa em tronco de artéria
pulmonar, envolvendo toda a AP direita e estenosando a AP esquerda.
B — Bloco de coragao e pulmao em autopsia, com tronco de AP

envolvido por massa de 6,4 x 3,2 x 3,0 cm.
Fonte: Adaptado de (REHMAN; DEBOISBLANC; KANTROW, 2013).
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivos Gerais

Relatar o caso de um paciente com manifestagao clinica incomum de Doencga

de Rosai-Dorfman.

3.2 Objetivos Especificos

Definir as formas de manifestagdes clinicas de Rosai-Dorfman

Determinar as principais altera¢des intratoracicas de RDD.

Descrever os casos de RDD em artéria pulmonar.

Relatar o tratamento utilizado para os casos de RDD em artéria pulmonar

devido sua raridade.
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4 METODOLOGIA

4.1 Delineamento do Estudo

Trata-se de um estudo descritivo na forma de relato de caso de um paciente

com apresentacgao clinica incomum da Doenca de Rosai-Dorfman.

4.2 Periodo e Local do Estudo

O prontuario do paciente constava a descricdo do tratamento instituido no ano
de 2017, sendo coletado os dados através do mesmo.

O paciente em quest&o foi encaminhado ao Servigo de Cirurgia Toracica do
Hospital Carlos Alberto Studart Gomes — Hospital de Messejana (HM), em Fortaleza
— CE no més de marcgo de 2017, sendo acompanhado até o més de fevereiro de 2018.

O estudo do tema relacionado ao caso compreende artigos publicados a partir
de 1990. Foram utilizados periddicos impressos e on-line (bases de dados
especializados — Scielo, Medline, BVS). Os artigos utilizados foram em portugués e
inglés, que possuiam assunto pertinente e texto completo. Os artigos foram
selecionados de acordo com o ano de publicacdo, sendo utilizados apenas os
publicados a partir de 1990 para compor as referéncias deste Trabalho de Conclusao

de Curso.

4.3 Descricao da forma como registrou o caso

Foi realizada uma pesquisa nos prontuarios de atendimento do paciente. Tais
documentos sao pertencentes ao arquivo pessoal e do Hospital Carlos Alberto Studart
Gomes — Hospital de Messejana, e foram disponibilizados sob autorizagdo da

paciente.

4.4 Aspectos éticos

Para a realizagdo de tal relato de caso foi aplicado um Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido / Relato de Caso ao paciente (ANEXO A), o qual

autorizou a utilizagao das informagdes necessarias do tratamento para confecg¢ao do
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relato de caso. O projeto obedece as normas da resolugao 196/96 do Conselho

Nacional de Saude do Ministério da Saude.
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5 RELATO DE CASO

Paciente feminino, 43 anos, doméstica, evangélica, natural e procedente de
Sobral-CE, compareceu em margo de 2017 no Hospital Carlos Alberto Studart Gomes
— Hospital de Messejana para consulta ambulatorial, com Cirurgido Toracico, para
mostrar exames ja realizados. Paciente relatou que no ano de 2015 apresentou trés
episédios de hemoptise de pequeno volume isoladas, procurando assisténcia médica
em sua cidade de origem, onde foi encaminhada para pneumologista.

Paciente referiu ter apresentado trés episddios de hemoptise de pequeno
volume em dois dias, sem outros sintomas. Negou episédios de dispneia, dor toracica,
perda de peso, tabagismo, etilismo, outras comorbidades, historia prévia e familiar de
neoplasias, apresentando como Unica queixa os eventuais episédios de hemoptise.
Ao exame fisico apresentava-se em bom estado geral, aciandtica, anictérica, afebril,
hidratada, ativa, cooperativa, auséncia de adenopatias cervicais, exames de aparelho
cardiovascular sem alteragdes, aparelho respiratério dentro do padrdao de
normalidade, peso de 76 quilos, altura de 157 centimetros (cm) e indice de Massa
Corporal (IMC) de 30,8.

A paciente possuia apenas a tomografia computadorizada (TC) de térax de
2015, que observava uma lesdo em tronco de artéria pulmonar direita, sem
adenopatias mediastinais significativas. Devido auséncia de outros exames e data de
TC prévia, foram solicitados novos exames, como nova TC de térax e cranio com
contraste, espirometria, broncoscopia e eco cardiograma.

A nova TC de térax com contraste de junho de 2017 evidenciou lesao sélida
obliterando a luz da artéria pulmonar principal direita, com extensao a seus ramos
lobares e segmentares, com rara trama vascular em pulm&o direito, auséncia de
linfonodomegalias mediastinais. Comparando-se as tomografias, observamos um
aumento do tamanho da massa em direcao ao tronco da artéria pulmonar, na TC de
2015 a distancia entre a bifurcacdo das artérias pulmonares e a massa era de
aproximadamente 3,5cm, ja na TC de 2017 é de cerca de 1,5cm.

Apos realizacdo dos exames solicitados, paciente retornou ao ambulatorio
com os seguintes resultados: a TC de cranio com contraste dentro do padréo da
normalidade, espirometria com volume expiratério forgado no 1° segundo (VEF1) de
2,28 sem uso de broncodilatador e 2,80 apds uso de broncodilatadores, com variagao

de 22% possuindo indicagdo de uso crbénico de broncodilatadores. A broncoscopia
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evidenciou auséncia de ledes vegetantes em brénquios principais, lobares e
segmentares, observado como unica alteragcéo hiperemia em mucosa de brénquio de
lobo médio, onde foi coletado exames para citologia de lavado bronquico e biopsia
brénquica sem alteragdes relevantes. O eco cardigrama apresentando fungao sistélica
preservada, com fracao de ejecédo de 61% e camaras cardiacas de dimensbes

normais.

00
-145.00 mm

Figura 09 — Tomografia de téorax com contraste evidenciando massa em artéria
pulmonar direita. A — TC de térax de 2015. B — TC de térax de 2017, apéds
avaliacao em HM, evidenciando progressao de massa em analise comparativa

com tronco de artéria pulmonar e veia cava.
Fonte: Arquivo pessoal.

Devido complexidade do caso e dificuldade da coleta de material pela
localizacdo da lesdo para diagnoéstico, o caso foi discutido em sessao clinica no
Servigo de Cirurgia Toracica do HM, sendo optado por realizagdo de pneumonectomia
se houvesse coto em tronco de artéria pulmonar.

Em setembro de 2017, foi programado cirurgia aberta, utilizando incisdo de
toracotomia postero-lateral sem preservacdo muscular, identificado pequena
quantidade de aderéncias em parede toracica e diafragma, além de massa em tronco
de artéria pulmonar direita. Realizada dissec¢ao de brdonquio principal direito, com
grampeamento do mesmo com carga verde, dissec¢cdo e ligadura de veias
pulmonares superior, média e inferior. Realizada abertura de pericardio, com
dissecgcao de tronco de artéria pulmonar direita, realizada sutura continua em dois
planos com fio de prolene 5,0 apés o clampeamento e retirada de pecga cirurgica.
Paciente saiu do centro cirurgico extubada, sem uso de drogas vasoativas sendo

encaminhada aos cuidados intensivos de UTI, com drenagem de térax balanceada.
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Figura 10 — Pecga cirargica de pneumonectomia
direita. Presenga de reparos com fio de prolene em
artéria pulmonar direita, evidenciando massa no
interior.

Fonte: Arquivo pessoal.

Paciente evoluiu em primeiro dia de pés-operatério (DPO) consciente,
orientada, cooperativa, sem uso de drogas vasoativas ou transfusdes sanguineas.
Apresentando radiografia de térax com boa expansao pulmonar esquerda e auséncia
de nivel hidroaéreo a direita, dreno toracico bem posicionado com débito de 100ml
nas 24hrs. Paciente permaneceu em UTI até o segundo DPO, quando foi retirado o
dreno toracico e encaminhado para enfermaria, em uso de anticoagulante.
Permaneceu em internamento hospitalar durante 5 dias, sem quaisquer
intercorréncias.

Apds 22 dias de cirurgia, paciente retornou ao ambulatério para revisao
cirurgica, apresentando boa cicatrizagdo, auséncia de colegdes ou infiltrados, nao
apresentava qualquer queixa respiratéria ou tosse. Apresentou resultado de
imunohistoquimica com diagndstico de Doenga de Rosai-Dorfman.

Paciente foi encaminhada para permanecer em acompanhamento com
pneumologia devido ao uso de broncodilatadores prescritos antes da cirurgia. Segue
sem necessidade de qualquer tratamento adicional até a presente data.
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6 DISCUSSAO E CONCLUSAO

No presente estudo, foi abordado um paciente com Doencga de Rosai-Dorfman
com manifestagdo clinica bastante rara, apresentando-se com massa em artéria
pulmonar direita de crescimento lento e progressivo, acompanhada durante dois anos,
sem evidéncias de lesdes cutaneas ou adenopatias mediastinais ou cervicais que sao
consideradas as manifestagcdes mais comuns da RDD.

Na cavidade toracica a RDD pode se manifestar principalmente por
adenopatias mediastinais. Existem outras apresentagdes intratoracicas como: massas
intra-cardiacas, poélipos em vias aéreas, derrame pleural, cistos pulmonares.

De acordo com revisao de literatura realizada, com artigos de 1990 até 2018,
foram descritos outros quatro casos de RDD, representados como massa em artéria
pulmonar. Podemos analisar os casos de RDD em artéria pulmonar na tabela 03

abaixo:

Tabela 03 — Casos de RDD representados com massa em artéria pulmonar.

Autores | Data | Idade | Sexo | Quadro clinico Diag. | Tratamento | Seguimento
Prendes Dispneia e Pos- RO em
2009 | 42a F 12 meses
et al. palpitacdes cirargico bloco
Walters et Dispneia, Pos-
2010 22a F R2 5 meses
al. edema MMII cirargico
Morsolini Pos-
2013 | 62a F Tosse seca R2 9 meses
et al. cirargico
Rehman | 2013 | 61a F Sincopes Autopsia - -
Cruz Neto Tosse + Pos-
2018 | 43a F RO 6 meses
et al. hemoptise cirargico

Fonte: Adaptado de (PRENDES et al., 2009) (WALTERS et al., 2010) (MORSOLINI et al., 2013) (REHMAN;
DEBOISBLANC; KANTROW, 2013).

De acordo com nossa reviséo de literatura a RDD € considerado uma doencga
clinico-patolégica, necessitando sempre de biopsia para confirmacédo diagndstica.
Quando a Doenca de Rosai-Dorfman envolve apenas a artéria pulmonar, uma
apresentacao bastante rara, ndo existe ainda descricdo do melhor método para
realizacdo de biopsia. Alguns casos de biopsia endovascular ndo apresentaram
material suficiente para realizagdo de histopatologico e imunohistoquimica, podendo

nao conseguir definir o diagndstico. Associado a dificuldade de diagndstico a biopsia
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endovascular € considerado um procedimento com riscos elevados devido a
localizacdo da lesdo, com relatos de 6bitos durante o procedimento.

A RDD ja é conhecida por ser uma patologia ndo neoplasica, autolimitada,
porém quando ocorre acometimento de estruturas vitais pode necessitar de
intervencao cirurgia. Os casos de RDD em artéria pulmonar tem importante
repercussao cardiaca, aumentando a sobrecarga no ventriculo e atrio direito, podendo
evoluir para uma insuficiéncia cardiaca.

A confirmagéao diagnodstica na maioria dos casos ocorreu durante a ressecgao
cirargica, devido a localizagcdo de dificil acesso pré-cirurgico. Apesar da ressecgao
cirurgica em 40% dos casos nao ter sido considerada RO, ndo houve recorréncia de
doencga, mostrando seu curso benigno e autolimitado.

Portanto ainda nao existem relatos do melhor método de tratamento para a
RDD em artéria pulmonar. Acreditamos de acordo com os casos analisados, que a
intervengao cirurgica € necessaria devido sobrecarga no ventriculo direito e atrio
direito, podendo gerar uma insuficiéncia cardiaca grave. Porém em a relagéo a técnica
cirargica, observamos que a ressecgao parcial das lesdes obtiveram bons resultados,

apesar do numero baixo de casos.
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Titulo do Estudo: Doenca de Rosai-Dorfman com manifestacdo em Arteria pulmonar - Relato de Caso e
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Pesquisador Responsavel: Dr. Carlos Alberto da Cruz Neto

O Senhor (a) esta sendo convidado a participar de um estudo. Por favor, leia este documento com
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pouco conhecida em literatura médica.
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Em todos os momentos da pesquisa os dados coletados serdo guardados em sigilo, guardando sempre a
identidade do participante.




42

r , HOSPITAL DE MESSEJANA ==

EscorA pe SAUDE | ¥ GOVERNO po )

g O T LR DR. CARLOS ALBERTO SSTADs Ladns
STUDART GOMES

Beneficios para o participante
N3o ha beneficio direto para o participante desse estudo. Porém irad contribuir para melhoria no

atendimento, ou para discussdo de caso, etc... A ndo aceitagdo deste termo, ndo ira, de forma alguma
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