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RESUMO

Apresentamos um caso no qual foi realizada orbitotomia de urgéncia em
paciente com granuloma de células de Langerhans intraorbitdrio o qual
apresentava comprometimento anatdmico e funcional da fungdo visual
devido a hipertensdo intraorbitaria. Paciente masculino, 2 anos, apresen-
tou exoftalmia, proptose conjuntival, olho vermelho, oftalmoplegia
completa com midriase ndo fotorreativa e ptose palpebral direita. A
fundoscopia apresentava engurgitamento venoso com edema de papila a
direita. Foirealizada abordagem cirtrgica com orbitotomia via intracraniana
sendo removida a lesdo com remissdo total da clinica tanto anatomica
quanto funcionalmente. O manejo do granuloma de células de Langerhans
pode variar desde a abordagem cirtirgica primdria, passando pela terapia
com ester6ides até quimioterapia e radioterapia. No caso, a cirurgia foi a
primeira opcao devido ao e iminente risco de perda da funcdo visual.

Descritores: Granuloma eosindfilo; Histiocitose de células de Langerhans/patologia;
Hipertenséao ocular; Blefaroptose; Doengas orbitarias/patologia; Relatos de casos [Tipo
de publicacao]

INTRODUGAO

A histiocitose de células de Langerhans (HCL) € uma patologia rara
com diferentes formas de apresentacdo. Na descricdo de Buza et al., a
maioria dos casos apresentava lesdes 6sseas uni ou multifocais e o even-
tual envolvimento visceral, sendo o mesmo menos frequente.

A lesdo orbitaria possui prevaléncia maior em criangas representando,
segundo Shields et al.?, de 1% a 3% dos tumores intraorbitdrios da
infancia. Entretanto, o comprometimento de partes moles como a perior-
bita e as meninges, no caso de invasdo intracraniana ndo € raro.

A lesdo apresenta cole¢do granulomatosa de histiécitos com nimero
variado de linfécitos, eosinéfilos, neutréfilos granuldcitos e células gigan-
tes tipo Langerhans. Em algumas vezes, a lesdo intraorbitdria pode ter
remissdo espontinea®®.

Nosso objetivo € apresentar um caso de hipertens@o intraorbitdria com
comprometimento grave da acuidade visual e da funcio oculomotora devi-
do ao que, a abordagem cirtrgica primdria foi tratamento de elei¢ao.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 2 anos, branco, procedente da cidade de Lageado,
Rio Grande do Sul, Brasil, previamente higido chegou ao nosso servico
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apresentando aumento de volume progressivo na pélpebra
superior direita ha 20 dias.

A histéria médica pregressa ndo revelou doenga ocular
prévia e relatava otite média de repeticdo homolateral a lesdo
desde os seis meses de idade.

Ao exame neuro-oftalmolégico realizado na chegada do
paciente ao nosso servico, identificou-se a direita: exoftal-
mia com proptose conjuntival, olho vermelho, oftalmoplegia
completa com midriase ndo fotorreativa e ptose palpebral. A
fundoscopia verificou-se aumento do calibre venoso (relagdo
A-V 1:3) com trés dioptrias de diferenca entre o disco éptico
e o tapete posterior configurando edema de papila. O exame
neurolégico era normal.

A tomografia computadorizada mostrou um processo ex-
pansivo intraorbitario a direita, extraconal, ocupando os dois
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quadrantes superiores da drbita, lesdo litica do teto da drbita
com invasdo da fossa craniana anterior, o que provocava
desvio antero-inferior do globo ocular (Figura 1A, B e C).

Apés o exame fisico e de imagem foram levantadas as se-
guintes hipdteses diagndsticas: linfoma, neuroblastoma, sar-
coma, granuloma eosinofilico e tumor embriondrio. Devido ao
quadro de hipertensdo intraocular grave e comprometimento da
fun¢do visual, decidimos realizar orbitotomia superior por abor-
dagem intracraniana primdria no momento do diagnéstico.

Foi realizada craniotomia com abordagem frontotemporal
direita e abordagem extradural da o6rbita. Identificada a lesdo
avermelhada, aderida a dura-mater ocupando a por¢do anterior
da fossa craniana anterior, com extensao intraorbitaria.

A lesdo era sélida, bem vascularizada e aderida aos planos
adjacentes.

D

Figura 1 - Tomografia computadorizada pré-operatdria: massa intraorbitaria invadindo a fossa craniana anterior. A) plano coronal; B) plano axial;

C) janela 6ssea mostrando leséo litica do teto da érbita (plano coronal); D) histologia: histiocitose de células gigantes tipo Langerhans: colecao

granulomatosa de histiocitos com nimero variado de linfécitos, eosinofilos, neutréfilos granulécitos e células gigantes tipo Langerhans (indicado
pela seta).
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A lesdo intracraniana foi removida, ampliada a lesdo litica pré-
existente do teto da 6rbita sendo retirada da lesdo intraorbitdria.

Macroscopicamente a exérese da lesdo foi completa e o
globo ocular retornou a posicdo anatdomica usual.

O paciente foi encaminhado a Unidade de Tratamento In-
tensivo Pedidtrico (UTIP) em bom estado geral em uso de
difenilhidantoina 7,5 mg/kg/dia por via endovenosa e dexa-

metasona 0,75 mg/kg/dia por via endovenosa somado aos
cuidados pds-cirtrgicos de rotina.

No primeiro dia pds-operatdrio, o paciente encontrava-se
em bom estado geral, com pupilas fotorreativas e ainda apre-
sentando oftalmoplegia.

Recebeu alta neurocirirgica no décimo dia pds-operat6-
rio em boas condi¢gdes clinico-neurolégicas.

Figura 2 - A) pds-operatorio imediato, RNM 30 dias apds a cirurgia; B) pds-operatério tardio, RNM 7 meses apods a cirurgia, remissao completa
da les@o no plano coronal (em T2); C) RNM tridimensional mostrando craniotomia e remissao da lesao litica do teto da orbita; D) vista frontal
do olho do paciente mostrando estrutura anatémica normal.
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O diagnédstico anatomopatoldégico foi de histiocitose de
células de Langerhans (Figura 1D).

O paciente, ap6s cumprir o tempo pds-operatério minimo
com boa evolugdo do quadro, recebeu alta neurocirirgica e
foi encaminhado ao servico de hematologia para avaliacdo e
estadiamento.

O estadiamento foi negativo para outras lesdes a distancia
sendo indicada corticoterapia.

Foi realizada pulsoterapia com metilprednisona 30 mg/
kg/dia por via endovenosa por trés dias consecutivos.

Aos trinta dias, sete, nove e doze meses, de pds-operatorio
foram realizadas avalia¢gdes morfolégicas, ressondncias nu-
cleares magnéticas e/ou tomografias computadorizadas de
encéfalo somadas as reavaliacdes neurolégica, hematoldgica
e oftalmoldgica todas com resultados normais (Figura 2D).

O paciente, hoje com cinco anos de idade, ndo apresenta
qualquer alteragdo anatomica ou funcional ocular ou neuro-
légica e permanece em acompanhamento ambulatorial com
NoOSsO Servigo.

DISCUSSAO

A histiocitose de células de Langerhans consiste em um
distirbio previamente conhecido como histiocitose X,
pertence ao espectro das doengas infiltrativas granuloma-
tosa como granuloma eosinofilico, doenca de Hand-Shuller-
Christian e sindrome de Letter-Seiwe®. Embora a maioria
das HCL na infancia ndo preencha critérios para maligni-
dade, algumas podem ser muito graves, sendo necessdrio o
diagnéstico diferencial com quadros como granulomatose
de Wegener e outras patologias associadas a considerdvel
morbimortalidade®.

A infiltrac@o pode ser unifocal limitada ao osso ou tecidos
moles, multifocal limitada ao osso ou multifocal acometendo
outros tecidos adjacentes®.

A les@o se origina no 0sso e causa lesdes liticas que sao
bem visualizadas na janela éssea da TC. Quando o peridsteo
¢é infiltrado, ocorre uma forte reacdo inflamatoria que causa
dor e edema regional, podendo, no entanto, ser a dor somente
por hipertensdo intraorbitaria®®. O tempo de evolucio cos-
tuma ser maior que da celulite intraorbitdria e do pseudo-
tumor, mas € similar ao rabdomiosarcoma‘.

Em um estudo realizado por Jerry A. Shields, no qual
foram realizadas 250 bidpsias para descartar o diagndstico de
rabdomiosarcoma, foi encontrado apenas um caso de histio-
citose de Langerhans, o que demonstra ndo ser uma das lesdes
intraorbitdrias mais comuns nesta faixa etaria®. Ndo foi en-
contrado na literatura, até o presente relato, estudos seme-
lhante aos deste autor.

Apesar de ndo existir um consenso quanto ao manejo
inicial, consideramos a bidépsia mandatoria para o diagndsti-
co etioldgico. De acordo com a literatura, a conduta terapéu-
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tica pode variar desde simples observacdo clinica a excisdao
cirdrgica total da lesdao®.

Retomamos a idéia da necessitade do diagnéstico etiolégico
sendo portanto, imperativo o diagndstico anatomopatolégico.

No presente caso, a excisdo cirdrgica via transcraniana foi
a conduta adotada devido ao quadro grave de hipertensio
intraorbitaria, com distdrbio visual e oculomotor e envolvi-
mento da dura-mater.

Portanto, em pacientes com processos expansivos intra-
orbitdrios extraoculares ou ndo, a abordagem cirdrgica da
lesdo ¢ mandatdria, se ndo para o tratamento do déficit fun-
cional devido a hipertensdo intraorbitdria, certamente para o
diagnéstico etioldgico de certeza, o que determinard o mane-
jo posterior da lesdo.

ABSTRACT

We present a case in which a patient with intraorbital Lan-
gerhans’ cell granuloma, with anatomical and functional skills
compromised by intraorbital hypertension, which was treated
with urgency orbitotomy by cranial approach. Male, two
years-old, presented conjuntival proptosis, red eye, complete
ophthalmoplegy, exophthalmos, with non-fotoreactive my-
driasis and blepharoptosis of the right eye. Fundoscopy pre-
sented venous enlargement with optic disc edema. A cranial
approach with orbitotomy was carried out, removed the le-
sion with total remission of clinical presentation and anato-
mic appearance as well. The handling of Langerhans’ cell
granuloma can vary from primary surgical approach as cor-
ticotherapy to chemotherapy and radiotherapy. In this case,
the surgery was the first option due to the imminent risk of
loss of visual function.

Keywords: Eosinophilic granuloma; Histiocytosis, Langer-
hans-cell/pathology; Orbital diseases/pathology; Ocular hy-
pertension; Blepharoptosis; Orbital diseases/pathology; Case
reports [Publication type]
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