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principais de arco aórtico à direita: tipo I – com os ramos das gran-
des artérias formando imagem em espelho; tipo II – com uma
artéria subclávia aberrante; e o tipo III – com artéria subclávia
isolada, quando a artéria subclávia está conectada com a artéria
pulmonar por meio do ductus arteriosus(8). No caso aqui apresen-
tado, a variante é classificada como do tipo II de Edwards, a qual
representa, aproximadamente, 40% de todos os casos de arco aór-
tico à direita(7).

Em um estudo de autópsias, citado por Faucz et al.(7), 50%
dos casos de arco aórtico à direita foram associados com artéria
subclávia esquerda aberrante, a qual pode estar localizada atrás
do esôfago (80%), entre a traqueia e o esôfago (15%) ou anterior-
mente à traqueia (5%). A associação com anomalias cardíacas
congênitas pode ocorrer em alguns casos(7,9,10).

O tratamento, em geral, é cirúrgico e bastante complexo.
Os exames de imagem pré-operatórios são extremamente impor-
tantes para o planejamento da cirurgia, que depende da distribui-
ção anatômica das estruturas locais, do tamanho e da extensão do

aneurisma. O acompanhamento ambulatorial pode ser uma op-
ção, porém, o reparo endovascular tem sido feito com sucesso(7,11).

O critério de intervenção ainda é motivo de debate. Geral-
mente se aceita a intervenção cirúrgica nos casos em que o diâ-
metro do orifício do divertículo excede mais de 30 mm e/ou o diâ-
metro da aorta descendente adjacente ao divertículo excede mais
de 50 mm(11).
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Doença de Rosai-Dorfman acometendo fossas nasais e seios

paranasais

Rosai-Dorfman disease affecting the nasal cavities and paranasal

sinuses

Sr. Editor,

Paciente masculino, 17 anos, apresentou-se com queixas de
obstrução nasal, astenia e episódios febris nos últimos três me-
ses. Ao exame físico apresentava linfonodomegalias cervicais e
axilares bilaterais e indolores à palpação. Exames laboratoriais
revelaram discreta leucocitose e aumento da PCR e VHS. VDRL,
monoteste, anti-HIV, sorologias para toxoplasmose e citomega-
lovírus foram negativas. Tomografia computadorizada (TC) de
seios da face mostrou múltiplas imagens arredondadas, de aspecto
polipoide, homogêneas, hipodensas, que reduziam a amplitude das

fossas nasais, além de velamento das células etmoidais e seios
esfenoidais, sem evidência de erosão óssea (Figura 1). Biópsia de
linfonodo cervical e de lesões nasais foi negativa para neoplasia e
bacilos álcool-ácido resistentes, observando-se infiltrado linfoplas-
mocitário difuso, histiócitos espumantes e emperipolese. Imuno-
histoquímica demonstrou positividade para S-100 e CD68 e ne-
gatividade para CD1a. Foi feito o diagnóstico de doença de Rosai-
Dorfman e iniciou-se corticoterapia, havendo melhora lenta e pro-
gressiva do quadro.

A literatura radiológica brasileira vem, recentemente, ressal-
tando a importância dos exames de TC e ressonância magnética
(RM) no aprimoramento do diagnóstico das lesões da cabeça e do
pescoço(1–5). A doença de Rosai-Dorfman, também conhecida
como histiocitose sinusal com linfonodopatia maciça, consiste
numa condição linfoproliferativa rara, benigna, na maioria dos

Figura 2. Ressonância magnética, plano coronal, ponderada em T2 spin eco
demonstrando divertículo de Kommerell (seta).
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casos autolimitada, caracterizada por linfadenopatia cervical bila-
teral indolor(6–11), com resolução espontânea em cerca da metade
dos casos(7). Existe discreta predileção pelo sexo masculino, aco-
metendo preferencialmente crianças e adultos jovens, com 80%
dos casos ocorrendo abaixo dos 20 anos de idade(6). Em aproxima-
damente 30% a 40% dos casos pode ocorrer acometimento extra-
nodal(6,8,9), sendo mais comum em imunocomprometidos, prefe-
rencialmente comprometendo pele, trato respiratório, sistema re-
ticuloendotelial, trato geniturinário e ossos(6,8,9). Linfonodome-
galias mediastinal, hilar, axilar e inguinal podem ocorrer, porém
são incomuns.

A etiologia é incerta, podendo estar relacionada com altera-
ções da resposta imune e infecções causadas por agentes como
varicela zóster e outras viroses herpéticas, Epstein-Barr, citome-
galovírus, Brucella e Klebsiella(6,7,9,11).

Exames de imagem como TC e RM são úteis para avaliar a
extensão da doença, porém não há características específicas.
Quando acomete as cavidades paranasais, geralmente revelam-
se como massas polipoides, espessamento mucoso, podendo es-
tar associadas ou não a erosão óssea, com acometimento prefe-
rencial dos seios maxilares e células etmoidais(9,10). O diagnóstico
é estabelecido por estudo histopatológico(8).

O diagnóstico diferencial inclui várias neoplasias malignas
linforreticulares, como linfoma, histiocitose maligna e leucemia
monocítica, que apresentam características histopatológicas se-
melhantes, porém nestas estão presentes atipias e evolução rápida
e agressiva. Outro diagnóstico diferencial importante é a doença
de Kikuchi-Fujimoto, que apresenta quadro clínico semelhante,
com linfonodomegalias cervicais, porém, nestes casos, há predo-
mínio pelo sexo feminino e a análise histopatológica mostra uma
histiocitose necrotizante(12,13).

Apesar das controvérsias quanto à modalidade terapêutica de
escolha e o momento certo do seu início, o tratamento depende
da gravidade, podendo ser manejada com observação do paciente
em casos brandos até corticoterapia, quimioterapia, radioterapia
e cirurgia em casos mais graves(6–11).

Em conclusão, apesar de a doença de Rosai-Dorfman não
apresentar características de imagem específicas, deve ser consi-
derada entre as possibilidades diagnósticas em casos de linfono-
domegalia cervical bilateral indolor, particularmente em crianças
e adolescentes.
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Figura 1. A: TC, corte axial sem contraste mostrando velamento por material hipodenso acometendo seios esfenoidais e células etmoidais. B: TC, corte axial sem
contraste demonstrando formação polipoide (cabeça de seta), homogênea, hipodensa, localizada na fossa nasal esquerda. C: TC, corte axial janela óssea: observar
que não há erosão óssea associada.
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