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Qual o seu diagnóstico? • Which is your diagnosis?
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Paciente do sexo masculino, três anos de idade, com queixa de dor no membro inferior esquerdo
há um mês, sem outros sintomas associados.

Figura 3. Ressonância magnética. Imagens axiais
ponderadas em T1 (A), T2 com saturação de gordura
(B) e T1 com saturação de gordura obtida após a
injeção do meio de contraste paramagnético (C,D).

Figura 2. Ressonância magnética. Imagens coronais ponderadas em T1 (A)
e T2 com saturação de gordura (B).

Figura 1. Radiografia simples em ântero-posterior (A) e perfil (B).



X Radiol Bras. 2008;41(1):IX–XI

Descrição das imagens

Figura 1. Lesão lítica de contornos
parcialmente bem definidos, de localiza-
ção central no terço proximal/médio da
diáfise femoral. Observa-se reação perios-
teal lamelar em “casca de cebola”.

Figura 2. Lesão diafisária com hipos-
sinal na ponderação em T1 e hipersinal
na seqüência T2 com saturação de gor-
dura. Observa-se hipersinal da região
medular proximal adjacente à lesão. Nota-
se também a reação periosteal lamelar.
Observa-se, ainda, área de hipersinal nas
partes moles ao redor da lesão, que cor-
responde a edema.

Figura 3. Lesão com hipossinal em T1,
hipersinal em T2, notando-se erosão da
cortical óssea posterior. Observam-se a
reação periosteal lamelar e o edema de
partes moles. Após a injeção do meio de
contraste paramagnético observa-se in-
tenso realce da lesão, periosteal e de par-
tes moles.

Diagnóstico: Histiocitose de células
de Langerhans.

COMENTÁRIOS

A histiocitose de células de Langer-
hans abrange um espectro de doenças
caracterizado pela proliferação idiopática
de histiócitos atípicos e formação de gra-
nulomas, resultando em manifestações
focais ou sistêmicas(1).

O granuloma eosinofílico, também co-
nhecido como a forma localizada da doen-
ça, apresenta acometimento restrito aos
ossos ou pulmões. Corresponde a 70%
dos casos de histiocitose das células de
Langerhans e é a expressão mais benigna
e favorável da doença(2,3).

Nesses casos, a histiocitose de célu-
las de Langerhans pode acometer qual-
quer osso, porém existe predileção pelos
ossos chatos. As lesões ósseas do gra-
nuloma eosinofílico apresentam-se, mais
da metade das vezes, como uma lesão lí-
tica, com componente destrutivo. A rea-
ção periosteal e o padrão permeativo po-
dem estar presentes, porém são menos
freqüentes(4–6). A região mais acometida
é o crânio, sendo que a calvária, prefe-
rencialmente na região parietal, é mais
afetada que a base do crânio. A mandí-
bula também é local de envolvimento fre-

qüente, assim como os arcos costais e a
pelve(5).

Aproximadamente 25%–35% das le-
sões monostóticas acometem os ossos
longos, principalmente o fêmur, o úmero
e a tíbia, com maior freqüência na região
diafisária (58%), seguida pela região me-
tafisária (28%), metadiafisária (12%) e ra-
ramente epifisária (2%)(4,5,7).

A maior parte dos pacientes é assin-
tomática, podendo ocorrer dor no local
da lesão, edema e raramente fratura pa-
tológica(4). Febre e leucocitose também
podem estar presentes. A histiocitose de
células de Langerhans pode acometer
pacientes de qualquer idade, porém é
mais comum abaixo dos 15 anos, com leve
predileção pelo sexo masculino(8).

Existem ainda duas outras síndromes
clínicas que fazem parte do espectro da
histiocitose de células de Langerhans: a
doença de Hand-Schüller-Christian, for-
ma crônica recorrente, corresponde a
15%–20% dos casos, acomete múltiplos
ossos (predominantemente o crânio) e o
sistema reticuloendotelial, e é habitual-
mente encontrada em crianças de um a
cinco anos de idade, com predominân-
cia do sexo masculino. A forma fulminante
da histiocitose de células de Langerhans,
também conhecida como doença de Let-
terer-Siwe, corresponde a 10% dos casos
e acomete crianças de até dois anos de
idade, sem predileção por sexo. Há aco-
metimento ósseo sistêmico e do sistema
reticuloendotelial, com evolução rápida
para disfunção de múltiplos órgãos(5,9,10).

Histologicamente, as três síndromes
clínicas se caracterizam pela proliferação
de células de Langerhans atípicas que,
associadas a células polimorfonucleares,
linfócitos e principalmente eosinófilos,
levam à formação de granulomas. Na fase
inicial da doença, encontram-se células
de Langerhans agregadas, freqüente-
mente associadas a eosinófilos, porém
estes não precisam estar presentes para
o diagnóstico. Na fase crônica, os acha-
dos são de lesões com poucas células de
Langerhans, com grande quantidade de
fibrose, e os eosinófilos podem ou não
estar presentes(11,12). A microscopia ele-
trônica mostra grânulos de Birbeck, que
são estruturas citoplasmáticas exclusivas
das células de Langerhans, e o diagnós-

tico definitivo é feito atualmente pela
imuno-histoquímica, pela presença dos
marcadores CD-1 e S-100(10,13).

Os achados de imagem óssea da his-
tiocitose das células de Langerhans são
bastante variáveis, podendo se manifes-
tar com qualquer aparência radiográfica,
às vezes mimetizando doenças malignas.

O método inicial de avaliação é a ra-
diografia simples e a lesão mais caracte-
rística é lítica, com margens bem ou mal
definidas e destruição óssea, geralmente
central, nos ossos planos ou na região
diafisária dos ossos longos. A lesão pode
destruir ou expandir a cortical e a reação
periosteal geralmente é compacta, mas
pode ser laminada nas crianças jovens.

A análise pela tomografia computado-
rizada permite a confirmação da lesão, de-
termina a extensão da destruição cortical
e o grau de envolvimento de partes mo-
les. Além disso, é útil nos casos de lesões
ósseas localizadas em regiões de anato-
mia complexa, como na mastóide, na arti-
culação atlanto-axial e nos elementos
posteriores dos corpos vertebrais(6,10).

A ressonância magnética possui alta
sensibilidade, porém é pouco específica.
As lesões ósseas do granuloma eosino-
fílico se apresentam com iso/hipossinal
nas imagens ponderadas em T1 e hiper-
sinal nas imagens ponderadas em T2,
podendo haver realce após a injeção do
meio de contraste. A ressonância também
é útil para determinar a extensão do en-
volvimento da medula óssea e de partes
moles(13,14).

Os fatores prognósticos mais impor-
tantes nesses casos são a idade de apre-
sentação e a extensão da lesão, sendo
pior o prognóstico nos pacientes meno-
res que dois anos e nas lesões de gran-
des dimensões(15,16). A resolução espon-
tânea da doença localizada óssea pode
ocorrer em alguns casos.

O tratamento das lesões ósseas soli-
tárias de ossos longos do granuloma
eosinofílico é feito pela curetagem do
local acometido e implantação de enxerto
ósseo ou de polimetilmetacrilato ou inje-
ção de corticóide(17).

Os diagnósticos diferenciais mais im-
portantes em relação ao caso aqui apre-
sentado são a osteomielite aguda e o sar-
coma de Ewing(10,18).
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A osteomielite apresenta alterações
radiológicas a partir de 10 a 12 dias da
instalação da doença e se manifesta, ini-
cialmente, com edema de partes moles.
Após 10 a 14 dias, observa-se área focal
de rarefação mal definida na metáfise,
com aspecto de saca-bocado da medular,
que progride para destruição lítica e rea-
ção periosteal focal associada.

O sarcoma de Ewing acomete ossos
planos e longos, é um tumor metadiafisá-
rio e a lesão característica é lítica, possui
limites mal definidos, com invasão da
cortical e reação periosteal que pode ser
laminar, interrompida ou ter triângulo de
Codman. Pode haver lesão esclerótica em
25% dos casos.

A diferenciação, nesses casos, é feita
pela biópsia da lesão.
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