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CASE REPORT
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Rosai-Dorfman disease as a diferential diagnosis of nasosinusal

polyposis in children

Rosai-Dorfman em seios paranasais como diagnostico diferencial de polipose nasosinusal na infdancia
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INTRODUCAO

Doenca de Rosai-Dorfman (DRD) é ca-
racterizada por proliferaciao primaria de histiocitos
nos sinusoides linfonodais'. E uma rara condicio
proliferativa, geralmente de evolucao benigna e
autolimitada®. A apresentagao clinica classica ¢
adenomegalias volumosas, indolores, bilaterais em
cadeias cervicais. Pode estar associada 2 febre, perda
de peso, leucocitose, provas inflamatorias alteradas e
hipergamaglobulinemia policlonal. Os sitios extrano-
dais mais frequentemente acometidos sao cavidade
nasal e seios paranasais, ocasionando um quadro
de obstrucao respiratoria alta cronica. Na literatura,
hd também relatos de comprometimentos de outros
locais: tecidos moles, Sistema Nervoso Central, pele,
globo ocular, ossos, rins, Trato Gastrointestinal,
testiculos, glandulas salivares e trato respiratorio®.

Este relato de caso tem como objetivo
descrever uma manifestacio atipica de DRD, com
comprometimento primdrio exclusivo de seios
paranasais sem linfadenomegalia, além de reforcar
a importancia de se pensar em doenca sistémica
diante de quadro tomogrifico sugestivo de polipose
nasosinusal em criancas.

APRESENTACAO DO CASO

L.S.O., masculino, apresentava obstru¢ao
nasal constante desde os 5 anos, sendo submetido
a adenoamigdalectomia. Devido a persisténcia deste
sintoma, foi prescrito corticoide topico nasal. Aos
10 anos, ocorreu piora importante da obstruciao
nasal, além de desnutricio proteico-calérica, per-
da de peso e déficit de aprendizagem. Procurou
outro servico, no qual foi realizada TC nos seios
da face, evidenciando formacio com densidade
de partes moles ocupando células etmoidais (des-
truicao dos tabiques intercelulares), em ambos os
seios maxilares, com obstru¢ao e alargamento dos
complexos ostio-meatais. Imagem com densidade
de partes moles na topografia das conchas nasais,
laudo sugestivo de polipose naso-sinusal (Figura
1). Ao exame clinico inicial, niao foi encontrada
linfadenopatia e a videonasofibroscopia evidenciou
lesao aspecto granulomatoso em meatos médios
bilateralmente.

Este paciente foi, entdo, submetido a
cirurgia para exérese de lesoes e diagnodstico

Figura 1. (a) Tomografia dos seios da face: preenchimento por
partes moles de seios etmoidais e maxilares com espessamento
dsseo irregular em paredes de maxilares; (b) e (c) Numerosos
histiécitos grandes com citoplasma eosinofilico (20X ou 40X);
(d) Achados imunohistoquimicos mostraram que a maioria dos
histiécitos marcaram positivamente para CD68.

histopatolégico. Como o achado macroscépico
durante o ato cirdrgico tinha aspecto granulomato-
so e fridvel, sugestivos de histiocitose, solicitou-se
andtomo-patologico e estudo imuno-histoquimico,
suspeitando-se tratar de xantogranuloma juvenil.
No estudo microscépio, observou-se a presen-
ca de histiéeitos, células gigantes e linfocitos,
mas na imuno-histoquimica o CDG68-positivo
e S100-positivo, concluindo tratar-se de Rosai-
-Dorfman.

Apos diagnéstico, foi encaminhado ao
servico de oncohematologia, nio sendo encontrado
comprometimento sistémico. Ficou sob observacio
por 1 ano e s6 entdo queixou-se de dor na perna
esquerda. Na ressonancia, multiplas lesoes nodu-
lares solidas na medular dos ossos dos membros
inferiores, predominando na tibia esquerda. As-
pectos sugestivos de doenca neopldsica da medula
ossea, compativel com Rosai-Dorfman. Durante um
ano fez tratamento quimioterapico. Atualmente, faz
avaliacao semestral.

DISCUSSAO E COMENTARIOS FINAIS

DRD € mais frequente nas trés primeiras
décadas de vida. Geralmente, acomete o sexo mas-
culino, 58%*, predominando em afrodescendentes.
No caso relatado, o paciente era do sexo masculino,
raga parda e tinha 10 anos.

O diagnéstico ¢ feito a partir da imuno-
-histoquimica com reacao positiva para proteinas
$100 e CDG68.

Desde o inicio, questionou-se o laudo de
polipose nasosinusal da TC de seios da face, por
esta ser muito rara em criancas e adolescentes’.

Suspeitou-se de xantogranuloma juvenil
como hipétese diagndstica inicial. Este deve ser
considerado no diagnéstico diferencial por tratar-se
de uma histiocitose tipo II (nao-células de Lan-
gerhans), que, normalmente, ocorre na infincia.
Possui discreto predominio no sexo masculino.
Microscopicamente € caracterizado por histiocitos,
células gigantes e células inflamatorias. Caracteristi-
cas estas compativeis com DRD, sendo a diferenca
estabelecida apenas pela imuno-histoquimica®.

Nao ha consenso na literatura sobre o ma-
nejo de pacientes com DRD. O tratamento cirdrgico
¢ indicado para melhora dos sintomas de obstrucao.

Este caso ilustrou a diversidade das apre-
sentacoes clinicas da DRD e a dificuldade de fazer
diagndstico na presenca exclusiva de obstrucio
nasal, além de alertar sobre a importiancia de se
suspeitar de doencga sistémica diante de quadro
sugestivo de polipose nasossinusal em criancas.

REFERENCIAS

1. Young PM, Kransdorf MJ, Temple HT, Mousavi F, Ro-
binson PG. Rosai-Dorfman disease presenting as multi-
ple soft tissue masses. Skeletal Radiol. 2005;34(10):665-
9.

2. Sundaram C, Uppin Shantveer G, Chandrashekar P,
Prasad VBN, Umadevi M. Multifocal osseous invol-
vement as the sole manifestation of Rosai-Dorfman
disease. Skeletal Radio. 2003;34(10):658-64.

3. Yoon AJ, Parisien M, Feldman F, Young-In Lee F. Ex-
tranodal Rosai-Dorfman disease of bone, subcutaneous
tissue and paranasal sinus mucosa with a review of its
pathogenesis. Skeletal Radiol. 2005;34(10):653-7.

4. Gupta P, Babyn P. Sinus histiocytosis with massive
lymphadenopathy (Rosai-Dorfman disease): a clinico-
radiological profile of three cases including two with
skeletal disease. Pediatric Radiol. 2008;38(7):721-8.

. Souza BB, Serra MF, Dorgam JV, Sarreta SMC, Melo
VR, Anselmo-Lima, Wilma T. Polipose nasossinusal:
doenca inflama-téria cronica evolutiva? Rev Bras
Otorrinolaringol. 2003;69(3):318-25.

6. Avelino MGA, Pereira FC, Moreira KXR, Fujita RR,
Stamm AEC, Weckx LLM. Xantogranuloma juve-
nil em cavidade nasal. Rev Bras Otorrinolaringol.
2002;68(5):767-9.

wn

1 Doutora em ORL pela UNIFESP-EPM; Professora Adjunta da PUC-GO (Médica Otorrinolaringologista do Hospital da Crianga de Goiania e Professora Adjunta da PUC-GO).
2 Graduanda em medicina da PUC- GO (Académica de medicina da PUC-GO).
3 Graduanda em medicina da PUC-GO (Académica de medicina da PUC-GO).
4 Graduanda em medicina da PUC-GO (Académica de medicina da PUC-GO).

5 Médica Hemato Pediatra (Hematologista pediatrica).
Hospital da Crianga de Goiania.

Endereco para correspondéncia: Rua 86, n2 160. Hospital da Crianga. Setor Sul. Goiania - GO.
Este artigo foi submetido no SGP (Sistema de Gestdo de PublicagBes) da BJORL em 20 de janeiro de 2011. cod. 7527

Artigo aceito em 30 de abril de 2011.

BRAZILIAN JOURNAL OF OTORHINOLARYNGOLOGY 78 (3) Maio/JunHO 2012
http://www.bjorl.org.br / e-mail: revista@aborlccf.org.br

136



