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Historia clinica

Paciente do sexo feminino, 66 anos,
com dor e obstrucao nasal.

Ao exame fisico notou-se hipertrofia e
espessamento dos cornetos nasais,
assoalho e septo nasal.

Auséncia de linfonodos palpaveis.
Material: mucosa naso-sinusal.
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IMUNOISTOQUIMICA







COLORACOES
HISTOQUIMICAS

Nao mostraram nenhum agente
etiologico especifico




Qual é o seu diagndstico?

Linfoma

linfoplasmacitico? 0 v

Pseudotumor
inflamatorio?

Doenca de Rosai- >
Dorfman??

Rinoescleroma?
Sarcoma histocitico?




DIAGNOSTICO

Doenca de Rosai-Dorfman
(DRD) extra-nodal
acometendo mucosa naso-
sinusal




Doenca de Rosai Dorfman

Sindnimo: Histiocitose sinusal com
linfadenopatia macica (evite o termo nos
casos extra-nodais)

Uma desordem proliferativa, reacional e
idiopatica de histiocitos

ldade: media 20 a (qualquer idade)
Sexo: Leve predominio masculino




. ocals de acometimento extra-
nodais

Trato respiratorio e digestivo superior
Pele

Olho/orbita

Glandula salivar

Partes moles

Osso (recentemente fol descrito o primeiro
caso em medula 6ssea)

Sistema nervoso central




Caracteristicas clinicas

» Raros pacientes morrem da doenca:
- acometimento extenso de orgaos vitais
- complicacoes relacionadas a anormalidades
imunologicas (gamopatia policlonal, sindrome
linfoproliferativa auto-imune - ALPS)

A DRD tem um curso benigno na maioria dos
casos (a doencga resolve espontaneamente ou
é indolente)

Pacientes com ALPS: o linfonodo pode mostrar alteragdes
focais ou extensas de doenca de Rosai-Dorfman




Doenca de Rosai-Dorfman:
Dicas para o diagnostico

&

Faixas de células claras

@ﬂ ou palidas (histidcitos

de Rosai- Dorfman)
alternando com areas
escuras (plasmaocitos),
em um padrao
sinusoide-simile,
Independentemente do
local
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Doenca de Rosai-Dorfman:
Morfologia tlplca dos hIStIOCItOS

 Muito grandes e com IS8
abundante citoplasma g&
(tipicamente palido a
claro, por vezes
eosinofilico)

Nucleo
frequentemente
redondo com
cromatina vesicular

 Nucléolo visivel










Doenca de Rosai-Dorfman:
Como confirmar o diagnostico

* Procure por histiocitos diagnosticos
nos focos palidos (raras ceélulas
atipicas sao aceitaveis)

Deve haver presenca de muitos
plasmacitos

Nao precisa gastar tempo
procurando emperipolese
(linfofagocitose)

* A proteina S-100 na coloracao de
IHQ ira destacar os histiocitos e a
emperipolese
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Imunoistoquimica

Além de S-100 +, os histiocitos
coram-se para CD68 e CD163 e
sao negalivos para CD1a




Problemas no diagnostico das
formas extra-nodais

A possibilidade diagnodstica nao é
considerada de forma alguma pelo
patologista

Fibrose exuberante que “esconde” os
histiocitos
Emperipolese menos evidente

LesOes antigas sao as mais dificels:
- numero menor de histiocitos diagnosticos

- a fibrose super-imposta deixa os histiocitos fusiformes
- presenca de histiocitos espumosos




Diagnosticos diferenciais

* Rinoescleroma: histiocitos espumosos e
plasmocitos. Coloragoes especiais
demonstrarao Klebsiella rhinoscleromatis

» Qutras sinusites infecciosas (micobacteria,
sifilis)

* Pseudotumor inflamatorio, tumor
fibrohistiocitico ou inflamacao cronica nao
especifica (nas doencas extra-nodais
tardias; o S-100 pode ajudar)




Diagnosticos diferenciais

« Sarcoma histiocitico e melanoma
(presenca de raros histiocitos de Rosal
Dorfman atipicos)

 Linfomas (linfoplasmacitico , outros):
Devido ao grande numero de plasmaocitos
por vezes com corpusculos de Russel e
células de MOTT a possibilidade de
desordem linfoproliferativa linfo-
plasmocitaria € considerada.




-No entanto, nao
encontramos o0s
histiocitos tipicos da
doenca

Corpusculos de
Dutcher e inclusoes
uniformes cristalinas
de Ig podem ser
vistas em linfomas
linfoplasmaciticos e
gquando presentes
sempre favorecem o
diagnostico de linfoma
sobre um processo
reacional




DICAS IMPORTANTES

« Sempre que observarmos feixes celulares
alternando areas claras com areas escuras, a
possibilidade de doenca de Rosai-Dorfman deve
ser considerada.

Atencao!!

Se vocé quer fazer o diagndstico de doenca de
Rosai-Dorfman e os plasmocitos sdo escassos
ou inexistentes, pensar em outras entidades,
pois nao deve ser DRD.
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