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Paciente do sexo masculino, trés anos de idade, com queixa de dor no membro inferior esquerdo
h& um més, sem outros sintomas associados.

Figura 1. Radiografia simples em antero-posterior (A) e perfil (B). Figura 2. Ressonancia magnética. Imagens coronais ponderadas em T1 (A)
e T2 com saturagao de gordura (B).

Figura 3. Ressonancia magnética. Imagens axiais
ponderadas em T1 (A), T2 com saturacao de gordura
(B) e T1 com saturacédo de gordura obtida apds a
injegdo do meio de contraste paramagnético (C,D).
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Descrigdo das imagens

Figura 1. Les&o litica de contornos
parcialmente bem definidos, de localiza-
¢do central no tergo proximal/médio da
di&fise femoral. Observa-se reagdo perios-
teal lamelar em “casca de cebola’.

Figura 2. Les8o diafisiria com hipos-
sinal na ponderacdo em T1 e hipersina
na sequéncia T2 com saturagdo de gor-
dura. Observa-se hipersinal da regi&o
medular proximal adjacente alesfo. Nota-
se também a reagdo periosteal lamelar.
Observa-se, ainda, area de hipersinal nas
partes moles ao redor da lesdo, que cor-
responde a edema.

Figura3. Lesdo com hipossinal em T1,
hipersinal em T2, notando-se eroséo da
cortical Gssea posterior. Observam-se a
reacdo periosteal lamelar e o edema de
partes moles. Apos a injecdo do meio de
contraste paramagnético observa-se in-
tenso realce dalesdo, periostea e de par-
tes moles.

Diagnostico: Histiocitose de células
de Langerhans.

COMENTARIOS

A histiocitose de células de Langer-
hans abrange um espectro de doencas
caracterizado pela proliferacdo idiopética
de histidcitos atipicos e formagéo de gra-
nulomas, resultando em manifestactes
focais ou sistémicas'™.

O granuloma eosinofilico, também co-
nhecido como a forma localizada da doen-
¢a, apresenta acometimento restrito aos
0ssos ou pulmdes. Corresponde a 70%
dos casos de histiocitose das células de
Langerhans e é a expressdo mais benigna
e favoravel da doenca®®.

Nesses casos, a histiocitose de célu-
las de Langerhans pode acometer qual-
quer 0sso, porém existe predilegdo pelos
0sso0s chatos. As lesdes 6sseas do gra-
nuloma eosinofilico apresentam-se, mais
da metade das vezes, como uma lesdo li-
tica, com componente destrutivo. A rea-
¢éo periosteal e 0 padréo permeativo po-
dem estar presentes, porém s&0 menos
freqlientes*®. A regifo mais acometida
€ o crénio, sendo que a calvaria, prefe-
rencialmente na regido parietal, é mais
afetada que a base do crénio. A mandi-
bulatambém éloca de envolvimento fre-
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guente, assim como 0s arcos costais e a
pelve®,

Aproximadamente 25%—-35% das le-
sdes monostéticas acometem 0S 0Ss0S
longos, principalmente o fémur, o tmero
e atibia, com maior freqliéncia na regido
diafiséria (58%), seguida pela regido me-
tafisaria (28%), metadiafiséria(12%) era-
ramente epifisaria (2%)“>7,

A maior parte dos pacientes € assin-
tomética, podendo ocorrer dor no local
da lesdo, edema e raramente fratura pa-
tologica®. Febre e leucocitose também
podem estar presentes. A histiocitose de
células de Langerhans pode acometer
pacientes de qualquer idade, porém é
mai s comum abaixo dos 15 anos, com leve
predilegdo pelo sexo masculino®.

Existem ainda duas outras sindromes
clinicas que fazem parte do espectro da
histiocitose de células de Langerhans: a
doenca de Hand-Schiiller-Christian, for-
ma cronica recorrente, corresponde a
15%—20% dos casos, acomete multiplos
0ss0s (predominantemente o crénio) e o
sistema reticuloendotelial, e é habitual-
mente encontrada em criangas de um a
cinco anos de idade, com predominan-
ciado sexo masculino. A formafulminante
da histiocitose de células de Langerhans,
também conhecida como doenga de Let-
terer-Siwe, corresponde a 10% dos casos
e acomete criangas de até dois anos de
idade, sem predilegdo por sexo. Ha aco-
metimento 6sseo sistémico e do sistema
reticuloendotelial, com evolugdo répida
para disfuncéo de multiplos érgdos®919,

Histologicamente, as trés sindromes
clinicas se caracterizam pela proliferagdo
de células de Langerhans atipicas que,
associadas a células polimorfonucleares,
linfocitos e principalmente eosindfilos,
levam aformagéo de granulomas. Nafase
inicia da doenga, encontram-se células
de Langerhans agregadas, frequente-
mente associadas a eosindfilos, porém
estes ndo precisam estar presentes para
o diagnostico. Na fase crénica, os acha-
dos sdo de lesdes com poucas células de
Langerhans, com grande quantidade de
fibrose, e os eosindfilos podem ou néo
estar presentes™!?. A microscopia ele-
trénica mostra granulos de Birbeck, que
s80 estruturas citoplasméticas exclusivas
das células de Langerhans, e o diagnés-

tico definitivo é feito atualmente pela
imuno-histoquimica, pela presenca dos
marcadores CD-1 e S-1001019),

Os achados de imagem 6ssea da his-
tiocitose das células de Langerhans sdo
bastante variaveis, podendo se manifes-
tar com qualquer aparéncia radiografica,
as vezes mimetizando doengas malignas.

O método inicial de avaliagdo é ara
diografia simples e a lesdo mais caracte-
ristica € litica, com margens bem ou mal
definidas e destruicdo 6ssea, geralmente
central, Nnos 0ssos planos ou na regido
diafiséria dos ossos longos. A lesdo pode
destruir ou expandir a cortical e a reagdo
periosteal geramente é compacta, mas
pode ser laminada nas criangas jovens.

A andlise pela tomografia computado-
rizada permite a confirmagéo dalesdo, de-
termina a extensdo da destruicdo cortical
e 0 grau de envolvimento de partes mo-
les. Além disso, € Util nos casos de lesBes
Osseas localizadas em regibes de anato-
mia complexa, como na mastéide, na arti-
culagdo atlanto-axial e nos elementos
posteriores dos corpos vertebrais®9,

A ressonancia magnética possui alta
sensibilidade, porém é pouco especifica
As lesdes Gsseas do granuloma eosino-
filico se apresentam com iso/hipossinal
nas imagens ponderadas em T1 e hiper-
sinal nas imagens ponderadas em T2,
podendo haver realce ap6s a injegdo do
meio de contraste. A ressonéncia também
€ (til para determinar a extensdo do en-
volvimento da medula 6ssea e de partes
moles®314),

Os fatores progndsticos mais impor-
tantes nesses casos séo a idade de apre-
sentagdo e a extensdo da lesdo, sendo
pior 0 prognostico nos pacientes meno-
res que dois anos e nas lesdes de gran-
des dimensdes*®9). A resolugio espon-
ténea da doenga localizada 6ssea pode
ocorrer em alguns casos.

O tratamento das lesdes dsseas soli-
tarias de o0ssos longos do granuloma
eosinofilico é feito pela curetagem do
local acometido e implantag&o de enxerto
0sseo0 ou de polimetilmetacrilato ou inje-
¢&0 de corticoide™?.

Os diagndsticos diferenciais mais im-
portantes em relac&o ao caso agui apre-
sentado sdo a osteomielite aguda e o sar-
coma de Ewing®®9,
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A osteomielite apresenta alteragdes
radiol6gicas a partir de 10 a 12 dias da
instalagdo da doenca e se manifesta, ini-
cialmente, com edema de partes moles.
Apb6s 10 a 14 dias, observa-se érea focal
de rarefacdo mal definida na metéfise,
com aspecto de saca-bocado da medular,
que progride para destruicdo litica e rea-
G0 periosteal focal associada

O sarcoma de Ewing acomete 0ssos
planos e longos, é um tumor metadiafisé
rio e alesdo caracteristica é litica, possui
limites mal definidos, com invasdo da
cortical e reagdo periosteal que pode ser
laminar, interrompida ou ter triangulo de
Codman. Pode haver les8o esclerética em
25% dos casos.

A diferenciagdo, nesses casos, € feita
pela bidpsia da lesdo.
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