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Rosai-Dorfman disease as a diferential diagnosis of nasosinusal 
polyposis in children
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INTRODUÇÃO

Doença de Rosai-Dorfman (DRD) é ca-
racterizada por proliferação primária de histiócitos 
nos sinusoides linfonodais1. É uma rara condição 
proliferativa, geralmente de evolução benigna e 
autolimitada2. A apresentação clínica clássica é 
adenomegalias volumosas, indolores, bilaterais em 
cadeias cervicais. Pode estar associada à febre, perda 
de peso, leucocitose, provas inflamatórias alteradas e 
hipergamaglobulinemia policlonal. Os sítios extrano-
dais mais frequentemente acometidos são cavidade 
nasal e seios paranasais, ocasionando um quadro 
de obstrução respiratória alta crônica. Na literatura, 
há também relatos de comprometimentos de outros 
locais: tecidos moles, Sistema Nervoso Central, pele, 
globo ocular, ossos, rins, Trato Gastrointestinal, 
testículos, glândulas salivares e trato respiratório3.

Este relato de caso tem como objetivo 
descrever uma manifestação atípica de DRD, com 
comprometimento primário exclusivo de seios 
paranasais sem linfadenomegalia, além de reforçar 
a importância de se pensar em doença sistêmica 
diante de quadro tomográfico sugestivo de polipose 
nasosinusal em crianças.

APRESENTAÇÃO DO CASO

L.S.O., masculino, apresentava obstrução 
nasal constante desde os 5 anos, sendo submetido 
à adenoamigdalectomia. Devido à persistência deste 
sintoma, foi prescrito corticoide tópico nasal. Aos 
10 anos, ocorreu piora importante da obstrução 
nasal, além de desnutrição proteico-calórica, per-
da de peso e déficit de aprendizagem. Procurou 
outro serviço, no qual foi realizada TC nos seios 
da face, evidenciando formação com densidade 
de partes moles ocupando células etmoidais (des-
truição dos tabiques intercelulares), em ambos os 
seios maxilares, com obstrução 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 clínico inicial, não foi encontrada 
linfadenopatia e à videonasofibroscopia evidenciou 
lesão aspecto granulomatoso em meatos médios 
bilateralmente.

Este paciente foi, então, submetido à 
cirurgia para exérese de lesões e diagnóstico 

histopatológico. Como o achado macroscópico 
durante o ato cirúrgico tinha aspecto granulomato-
so e friável, sugestivos de histiocitose, solicitou-se 
anátomo-patológico e estudo imuno-histoquímico, 
suspeitando-se tratar de xantogranuloma juvenil. 
No estudo microscópio, observou-se a presen-
ça de histiócitos, células gigantes e linfócitos, 
mas na imuno-histoquímica o CD68-positivo 
e S100-positivo, concluindo tratar-se de Rosai-
-Dorfman.

Após diagnóstico, foi encaminhado ao 
serviço de oncohematologia, não sendo encontrado 
comprometimento sistêmico. Ficou sob observação 
por 1 ano e só então queixou-se de dor na perna 
esquerda. Na ressonância, múltiplas lesões nodu-
lares sólidas na medular dos ossos dos membros 
inferiores, predominando na tíbia esquerda. As-
pectos sugestivos de doença neoplásica da medula 
óssea, compatível com Rosai-Dorfman. Durante um 
ano fez tratamento quimioterápico. Atualmente, faz 
avaliação semestral.

DISCUSSÃO E COMENTÁRIOS FINAIS

DRD é mais frequente nas três primeiras 
décadas de vida. Geralmente, acomete o sexo mas-
culino, 58%4, predominando em afrodescendentes. 
No caso relatado, o paciente era do sexo masculino, 
raça parda e tinha 10 anos.

O diagnóstico é feito a partir da imuno-
-histoquímica com reação positiva para proteínas 
S100 e CD68.

Desde o início, questionou-se o laudo de 
polipose nasosinusal da TC de seios da face, por 
esta ser muito rara em crianças e adolescentes5.

Suspeitou-se de xantogranuloma juvenil 
como hipótese diagnóstica inicial. Este deve ser 
considerado no diagnóstico diferencial por tratar-se 
de uma histiocitose tipo II (não-células de Lan-
gerhans), que, normalmente, ocorre na infância. 
Possui discreto predomínio no sexo masculino. 
Microscopicamente é caracterizado por histiócitos, 
células gigantes e células inflamatórias. Característi-
cas estas compatíveis com DRD, sendo a diferença 
estabelecida apenas pela imuno-histoquímica6.

Não há consenso na literatura sobre o ma-
nejo de pacientes com DRD. O tratamento cirúrgico 
é indicado para melhora dos sintomas de obstrução.

Este caso ilustrou a diversidade das apre-
sentações clínicas da DRD e a dificuldade de fazer 
diagnóstico na presença exclusiva de obstrução 
nasal, além de alertar sobre a importância de se 
suspeitar de doença sistêmica diante de quadro 
sugestivo de polipose nasossinusal em crianças.
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Figura 1. (a) Tomografia dos seios da face: preenchimento por 
partes moles de seios etmoidais e maxilares com espessamento 
ósseo irregular em paredes de maxilares; (b) e (c) Numerosos 
histiócitos grandes com citoplasma eosinofílico (20X ou 40X); 
(d) Achados imunohistoquímicos mostraram que a maioria dos 
histiócitos marcaram positivamente para CD68.
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