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Achados da tomografia computadorizada de alta resolucao
na histiocitose de células de L anger hans pulmonar*

High-resolution computed tomography findings in pulmonary Langerhans cell histiocytosis

Rosana Souza Rodrigues®, Domenico Capone?, Armando Leao Ferreira Neto®

Objetivo: Caracterizar, por meio da tomografia computadorizada de alta resolucéo, as principais alteragdes pulmona-
res da histiocitose de células de Langerhans. Materiais e Métodos: Foram avaliadas, retrospectivamente, as tomo-
grafias computadorizadas de alta resolugdo de oito pacientes com diagndstico comprovado da doenga a partir de bidp-
sia pulmonar a céu aberto, bidpsia transbrénquica, estudos de imuno-histoquimica e/ou lesdes extrapulmonares asso-
ciadas. Resultados: Pequenas lesoes cisticas, arredondadas e de paredes finas foram observadas em todos os pa-
cientes. Nodulos, com distribuicdo predominantemente periférica no parénquima pulmonar, estavam presentes em
75% dos exames estudados. As lesdes apresentaram distribuigao difusa, com predominio nos tergos superior e médio
dos pulmdes em todos os casos, mas acometimento dos recessos costofrénicos foi observado em 25% dos pacientes.
Conclusao: A comparagdo das tomografias computadorizadas de alta resolugdo com radiografias de térax mostrou
que cistos de paredes finas e pequenos nédulos ndo podem ser avaliados satisfatoriamente por radiografias conven-
cionais. A tomografia computadorizada de alta resolugéo, por sua capacidade de detectar e caracterizar cistos e n6-
dulos pulmonares, permite o diagndstico de histiocitose de células de Langerhans pulmonar com alta probabilidade.
Unitermos: Tomografia computadorizada; Histiocitose de células de Langerhans; Doencas cisticas pulmonares.

Objective: The present study was aimed at characterizing main lung changes observed in pulmonary Langerhans cell
histiocytosis by means of high-resolution computed tomography. Materials and Methods: High-resolution computed
tomography findings in eight patients with proven disease diagnosed by open lung biopsy, immunohistochemistry studies
and/or extrapulmonary manifestations were retrospectively evaluated. Results: Small rounded, thin-walled cystic lesions
were observed in the lung of all the patients. Nodules with predominantly peripheral distribution over the lung parenchyma
were observed in 75% of the patients. The lesions were diffusely distributed, predominantly in the upper and middle
lung fields in all of the cases, but involvement of costophrenic angles was observed in 25% of the patients. Conclusion:
Comparative analysis of high-resolution computed tomography and chest radiography findings demonstrated that thin-
walled cysts and small nodules cannot be satisfactorily evaluated by conventional radiography. Because of its capacity
to detect and characterize lung cysts and nodules, high-resolution computed tomography increases the probability of

diagnosing pulmonary Langerhans cell histiocytosis.
Keywords: Computed tomography; Langerhans cell histiocytosis; Cystic lung diseases.
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INTRODUCAO

A histiocitose de células de Langerhans
(HCL), previamente conhecida como his-
tiocitose X, € uma doenga rara, de causa
desconhecida, apesar de diversas evidén-
cias sugerirem origem imunol dgica®.

A doenca se caracterizapelainfiltracéo
de células de Langerhans em diversos or-
géos, embora o simples achado destas cé&-
lulas ndo segja patognomonico da doenca.
A célulade Langerhans tem funcdo imune
acessoria e suas caracteristicas mais pecu-
liares sdo os granulos citoplasméticos de
Birbeck, vistos a microscopia eletrénica, e
aglicoproteina CD1a, que € um marcador
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de superficie identificado por estudos de
imuno-histoquimica®®.

A doencapode se apresentar nasformas
sistémica (ou multifocal), mais frequente
em criangas, ou localizada (unifocal), co-
mum em adultos. O comprometimento
pulmonar da HCL ocorre mais frequente-
mente em adultos jovens, com pequeno
predominio em homens, sendo a grande
maioria dos pacientes fumante. LesOes
extrapulmonares, principalmente |esdes
Osseas liticas, podem ser observadas em
associagao as alteracdes pulmonares™®.

Patologicamente, a HCL pulmonar se
caracteriza pela presenca de |lesdes granu-
lomatosas destrutivas contendo células de
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Langerhans, que apresentam aspecto nodu-
lar e se localizam preferencialmente junto
aos bronquiolos terminais. Cistos surgem
com a evolugdo da doenga, mas 0 meca-
nismo exato daformacio dessas| esdes per-
manece indeterminado®®?).

Nodulose, principal mente, cistossdo as
manifestagdes radiol 6gicas mais expressi-
vas da HCL pulmonar. O estudo inicial
dessas|esdeséfeito por radiografiasimples
detodrax, que, em grande nimero de casos,
permite uma avaliacfo satisfatoria A falta
de especificidade do método, no entanto,
limita sua aplicagdo no diagnéstico desta
doenga®.

As alteragOes observadas na tomogra-
fia computadorizada de alta resolucéo
(TCAR ) refletem as mudangas morfol 6gi-
cas induzidas pelas doengas com fidedig-
nidade maior que a radiologia convencio-
nal, sendo, por isso, 0 método mais efetivo
paraidentificar e caracterizar as modifica-
¢Bes do intersticio pulmonar®.

O diagndstico definitivo de HCL tem
sido feito por meio de bidpsia pulmonar a
céu aberto, na maioria dos casos'?. Con-
tudo, a TCAR pode ser capaz, em muitos
casos, dedeterminar o diagndstico deHCL
pulmonar™. A definicio de padrdestomo-
gréficos caracteristicos da doenca é de
grande impacto clinico, por permitir area-
lizag&o do diagndstico por imagem, tor-
nando dispensavel a bidpsia pulmonar a
céu aberto, que € um procedimento inva-
sivo e de alto custo.

MATERIAISE METODOS

No presente estudo foram analisadas,
retrospectivamente, as TCARs de oito pa-
cientescom diagndstico de HCL pulmonar.

Sete pacientes foram acompanhados no
ambulatério de Pneumopatias Intersticiais
Difusas do Servico de Pneumologia do
Hospital Universitario Pedro Ernesto da
Universidade do Estado do Rio de Janeiro,
e um paciente foi acompanhado no Servigo
de Pneumologia do Hospital Universitario
Clementino Fraga Filho da Universidade
Federal do Rio de Janeiro.

A idade dos pacientes, naépocado diag-
néstico dadoenca, variou entre 18 e 61 anos
(média de 35,4 anos e mediana de 39,5
anos). As idades extremas (18 e 61 anos)
foram de pacientes do sexo feminino. Dos
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oito pacientes estudados, quatro (50%)
eram do sexo masculino e quatro (50%), do
sexo feminino.

Sete (87,5%) dos oito pacientes relate-
ram histéria de fumo. Dois destes sete pa-
cientes eram ex-tabagistas. Historia de ta-
bagismo importante foi mencionada por
uma paciente. Esta paciente apresentou
elevados nivels de CD1a no lavado bron-
coalveolar.

Quatro dos pacientes (50%) tinham le-
shes Gsseas associ adas as al teragbes pulmo-
nares. Um desses pacientes apresentou,
além de les8o dssea, lesdes cuténeas ulce-
radas. As lesBes Osseas se localizaram na
ulna, na mandibula, no crénio e na coluna
dorsal.

Tosse e dispneia foram os sintomas de
apresentacdo da doencados oito pacientes.
Trés pacientes qualificaram a tosse como
secae um, como mucoide. Nos outros qua-
tro casos ndo haviareferénciaa expectora-
¢&0. A terceira manifestag@o clinica mais
frequente foi pneumotoérax, que foi obser-
vado em 37,5% dos pacientes.

Informagdes a respeito da evolugéo da
doenca estavam disponiveis em sete dos
oito prontuérios estudados. A doenca es-
tabilizou, clinicamente, em quatro pacien-
tes e em trés casos houve progresséo, com
piora dos sintomas respiratérios e do qua-
dro radiol6gico.

O diagndstico foi feito por bidpsia pul-
monar a céu aberto em trés pacientes, bidp-
siatransbrénquicaem um e estudo deimu-
no-histoquimica (elevagdo de CD1a) em
dois. Em dois pacientes o diagndstico foi
baseado nos quadros clinico e tomogréfico
tipicos, associados alesdes dsseas caracte-
risticas. Identificaco e dados clinicos dos
pacientes foram obtidos a partir de revisio
dos prontuarios médicos.

Para a avaliagdo das radiografias de té-
rax foram analisadas a presenca de nodul os,
cistos, infiltracdo reticular, ateragoes enfi-
sematosas e alteragdes do volume pulmonar,
a distribuicdo das lesbes pelo parénquima
pulmonar e a simetria na distribui¢éo.

Para o estudo das TCARS, as lesdes fo-
ram definidas segundo o Glossario de Ter-
mos para TC dos Pulmaes®?:

Nodulos

Foram considerados nédulos as “ opa-
cidades arredondadas, ao menos parcial-

mente bem delimitadas, com no maximo 3
cm no maior didmetro” @,

Paraa avaliagao do tamanho dos nédu-
losfoi empregado o método modificado de
Lacronique et al.*¥. As |esBes nodulares
foram caracterizadas, de acordo com o ta-
manho, em nédulos de até 5 mm, nédulos
entre 5-10 mm, e macronddulos maiores
que 10 mm.

Foram considerados nédul os escavados
0s nédulos com escavagao central, em que
0 componente sdlido predominava sobre o
cistico™.

Cistos

Foram considerados cistos 0s “ espagos
parenquimatosos arredondados, com pa-
rede bem definida, habitual mente contendo
ar, quando no pulmé&o, mas sem enfisema
pulmonar associado” 12,

Os cistos foram classificados, segundo
o tamanho, em pequenos (< 10 mm), mé
dios (10-20 mm) e grandes (> 20 mm). As
paredes foram referidas como finas, quando
menores que 1 mm, e espessas, quando
maioresque 1 mm. AslesBescisticasforam
diferenciadas, quanto a sua forma, em ar-
redondadas, |obuladas, confluentes e com

septos.
Distribuicéo das lesdes

Aslesdes foram classificadas, quanto a
sua distribui¢do no parénquima pulmonar,
de acordo com o seu predominio, nos ter-
¢os superior, médio, inferior e na regido
extremo inferior. Terco superior foi consi-
derado do apice a0 arco adrtico; tergo mé-
dio, do arco adrtico a veia pulmonar infe-
rior; terco inferior, da veia pulmonar infe-
rior as clpulas diafragméticas; e regido
extremoinferior, osrecessos costofrénicos.

Foi avaliado se as |esdes apresentavam
predominio nas porgdes central ou perifé-
rica dos pulmdes e se havia ou n&o sime-
trianadistribuicdo daslesdes entre os dois
campos pulmonares.

Alteracdes associadas

Foi analisada a presenca de alteractes
associ adas aos nédul os e cistos, como opa-
cidadeslineares, infiltrado em vidro fosco,
espessamento dos septos interlobulares,
derrame pleurd, distor¢ao do parénquima
pulmonar, pneumotorax e alteragdes enfi-
sematosas.
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RESULTADOS

Foram avaliadas, retrospectivamente, as
TCARsde oito pacientes adultos com diag-
nostico de HCL pulmonar.

Achados radiol6gicos
Radiografia de térax

Radiografias de térax de seis pacientes
estavam disponiveis para avaliagdo. Uma
das seis radiografias foi considerada nor-
mal. No entanto, a TCAR desta paciente
mostrou raros cistos de paredes finas. Em
trés casos cistos puderam ser identificados
naradiografiae a TCAR destestrés pacien-
tesmostrou cistos de paredes espessas. Nos
demais (dois casos) em que a radiografia
ndo identificou as lesdes cigticas, aTCAR
mostrou somente cistos de paredes finas.
Infiltrado reticular foi observado em qua-
tro casos e reticulonodular, em um.

Peguenos nédulos foram bem indivi-
dualizados nas radiografias de torax de
apenas dois pacientes, emboraa TCAR de
cinco pacientes tenha demonstrado lesbes
nodulares. Em um caso em que os nodulos
foramidentificadosnaradiografia, aTCAR
evidenciou lesbes maiores que 5 mm. Das
cinco radiografias que mostraram altera-
¢Oes, trés tiveram boa correlagéio com a
TCAR quanto a distribuicdo das lesdes.

Tomografia computadorizada de alta
resolucao

Na avaliacgo das TCARS observamos
nédulos em seis (75%) dos oito casos. Em
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quatro casos a quantidade de |esdes nodu-
laresfoi pequena e em dois, moderada. Os
nddul os apresentaram distribuicdo predo-
minantemente periféricanos seis pacientes
(Figural). Emum caso osnédul osestavam
randomicamente distribuidos pelo parén-
quima pulmonar.

Os sei's pacientes apresentaram nédul os
menores que 5 mm de didmetro, mas em
um caso observamos também nédul os en-
tre 5 e 10 mm, associados aos nddul os me-
nores. Nenhum paciente apresentou nédu-
|os maiores que 10 mm. Raros nédul os es-
cavados foram identificados no caso 1 (Fi-
gura 2). O tipico nédulo estrelado foi ob-
servado em apenas um paciente (Figura 2).
Em todos os casos as |esdes nodulares fo-
ram encontradas associadas a cistos.

Todos 0s pacientes apresentaram, na
TCAR, cistos pequenos (< 10 mm) em
quantidades varidveis (Figuras 1, 2, 3, 4 e
5). Cistos com diémetro entre 10 € 20 mm
foram identificados em seis pacientes
(75%), sendo em trés casos em quantidade
peguena, em dois casos em quantidade
moderada e em um caso em grande quan-
tidade. Em trés pacientes (37,5%) notamos
poucos cistos maioresque 20 mm. Em 75%
dos casos observamos cistos de diversos
tamanhos no mesmo paciente (Figura 1).

Cistos de paredesfinas (< 1 mm) foram
observados em todas as TCARs. Em qua-
tro casos, no entanto, notamos, associada
a0s cistos de paredes finas, pequena quan-
tidade de cistos de paredes espessas, com
mais de 1 mm (Figura 4).

Cistos arredondados foram encontrados
em todos os pacientes. Em 62,5% dos ca-
sos observamos formas diferentes de cis-
tos no mesmo paciente. As associagdes de
cistos arredondados e confluentes (50%) e
arredondados e |obulados (50%) foram as
mais frequentes. A associagdo de cistos
arredondados, confluentes e com septos
finos no interior, foi encontradaem 37,5%
(Figura 3). Cistos de aspectos bizarros fo-
ram notados em dois pacientes, sendo apa-
rentemente secundarios a confluéncia de
vérios cistos (Figura 2).

A combinag&o de cistos de diversos ta-
manhos e formas com lesdes nodulares
menores que 5 mm foi 0 achado mais fre-
guente no nosso estudo, tendo sido obser-
vadaem seis (75%) dos oito pacientes (Fi-
guras 1, 2, 3ed).

Outras alteragdes em associagdo aos
cistos e nbédulos foram observadas na
TCAR de seis pacientes. Asmais frequen-
tesforam espessamento dos septos interlo-
bulares, opacidades lineares, infiltrado em
vidro fosco, distor¢do do parénquima pul-
monar e reagdo pleural, ocorrendo cada
uma em trés pacientes (Figura 5).

Dois pacientes com doenca avancada
apresentaram faveol amento e bronqui ecta-
sias. Peguenas lesdes cisticas periféricas,
sugerindo faveolamento, também foram
observadas em um caso (Figura 3).

Derrame pleural foi demonstrado pela
TCAR somente no caso 1 e pneumotdrax
apenas no caso 8, embora ambos os acha-
dos tenham sido diagnosticados clinica-

Figura 1. TCAR. Pequenos nddulos, menores que 5 mm, distribuidos na periferia dos pulmdes, notadamente nas porgdes posteriores (setas), e cistos de
paredes finas, alguns deles confluentes, com septos no seu interior, predominando nas zonas centrais do parénquima pulmonar (caso 4).
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Figura 2. TCAR. Em A, multiplos cistos de paredes finas, sendo alguns con-
fluentes, determinando formas bizarras (seta branca), associados a nddulos
de contornos irregulares, a esquerda (seta preta). Em B, ampliacdo de A com
maior detalhe do ndédulo de aspecto estrelado. Em C, raros cistos e nddulos
nos lobos inferiores. Notar ndédulo com pequena escavagao central na topo-
grafia do segmento basal posterior esquerdo (seta). Derrame pleural a es-
querda. Vasos de calibre aumentado (caso 1).

Figura 3. TCAR. Em A, cistos de paredes finas, de tamanhos variados, arredondados, com septos finos ou confluentes. Na periferia observam-se nédulos e
espessamento de septos interlobulares (anterior, a direita). Em B, pequenos cistos de tamanhos semelhantes e distribuicao periférica, sugerindo faveolamento,
envolvendo as porgdes posteriores dos lobos inferiores. Notar nédulo na periferia, a direita (caso 5).

228 Radiol Bras. 2011 Jul/Ago;44(4):225-232
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Figura 4. TCAR. Cistos arredondados, lobulados, confluentes e bizarros, com paredes de espessuras
variaveis. As vezes, torna-se dificil diferenciar pequenos cistos de paredes espessas de nddulos escava-

dos (seta) (caso 1).

mente e por radiografia simples em maior
ndmero de casos. Alteracdes enfisematosas
elinfonodomegalias pouco habituaisforam
observadas em dois pacientes.

Em dois pacientes o parénquima pul-
monar adjacente as lesdes encontrava-se
preservado. Em um destes casos, somente
cistos de paredes finas foram observados,
sendo o aspecto tomogréfico indistingui-
vel de linfangioliomiomatose pulmonar
(Figura6).

Nos oito casos estudados, aslesdes aco-
meteram os tercos superior e médio dos
pulmdes. Em sete pacientes (87,5%) asle-
sbes envolveram também o terco inferior,
porém, em seis (75%) pacientes, as |lesdes

predominaram nos dois tergos superiores.
Na TCAR de um paciente as |lesdes apre-
sentaram distribuicéo homogénea nos ter-
¢os superior, médio e inferior. Em dois
(25%) pacientes observamos comprometi-
mento das por¢gdes maisinferiores dos pul-
mdes, incluindo os recessos costofrénicos
(Figurab).

Distribuicéo homogénea das |esdes nas
porcdes centrais e periféricas dos pulmdes
foi observada em cinco (62,5%) dos oito
pacientes estudados. No restante dos casos
(37,5%), as lesdes predominaram nas por-
¢0es centrais do parénquima pulmonar (Fi-
gura 7). Observamos que nas porgdes cen-
trais aslesdes cisticas foram mais frequen-

tes, com os nodulos predominando na pe-
riferia

As lesBes acometeram simetricamente
0s campos pleuropulmonares em sete
(87,5%) dos oito pacientes. Somente um
dos casos apresentou assimetria na distri-
buic&o das lesdes (Figura 7).

DISCUSSAO

Observamos, durante nosso estudo, dois
grandes obstéaculos. O primeiro esta rela
cionado a pequenaincidénciade HCL e o
pouco frequente acometimento pulmonar
desta doenca. O reduzido nimero de casos
permite somente estudos limitados a pe-
guenos grupos e impossibilita estudos
prospectivos.

A segunda dificuldade esta relacionada
acomprovagao do diagnéstico de HCL pul-
monar. O diagnéstico definitivo da doenca
é feito a partir de bidpsia pulmonar a céu
aberto™?, Estudos de imuno-histoquimica
no lavado broncoalveolar (LBA), notada-
mente a presenca de elevados niveis de
CD1a, sdo atamente sugestivos, mas ne-
cessitam da associagdo de outros dados
clinicos e radiol6gicos para o diagndsti-
co™ 1, A associagso de historiaclinicae
aspectos radiol 6gicos caracteristicos tem
sido aceitapor pneumol ogistas como diag-
nostico, sendo utilizada para os pacientes
querecusam arealizag&o dabidpsiapulmo-
nar e nos quais o LBA ndo mostrou altera-
¢Bes significativas. Assim, em muitos pa-

Figura 5. TCAR. Cistos de diametros variados, alguns de paredes espessas. Observam-se também brénquios dilatados, de paredes espessas, e areas de
distorcdo arquitetural. Notar em A, na periferia do segmento basal posterior direito, pequenos nédulos (seta). Em B, observam-se nddulo isolado anterior a
esquerda e comprometimento dos recessos costofrénicos (caso 3).
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Figura 6. TCAR. Raros cistos de paredes finas esparsos pelos pulmdes, com
parénguima pulmonar entre as lesdes preservado. Nao ha evidéncias de né-
dulos (caso 6).

cientes o diagndstico € de suposicao, difi-
cultando a utilizagdo destes casos para es-
tudo cientifico.

NO nosso grupo, quatro (50%) dos oito
pacientes estudados eram do sexo mascu-
lino e quatro (50%) eram do sexo feminino.
A HCL pulmonar foi considerada, histo-
ricamente, uma doenca tipica de homens.
No entanto, Colby e Lombard®, em 1983,
reviram 13 publicacBes que consideravam
adistribuicéo por sexo e encontraram pre-
dominio masculino em 10 estudos, predo-
minio feminino em 2 e casuisticas iguais
em 1, com um total de 320 pacientes, sendo
185 homens (57,8%) e 135 mulheres
(42,2%). Apesar de ter sido caracterizada
uma maior frequéncia em homens, a ten-
déncia atual da literatura € ndo considerar
aHCL pulmonar umadoencado sexo mas-
culino. Assim, apesar da pequena amostra,
nossos dados corroboram os encontrados
em outros estudos'®19,

A idade dos pacientes na épocado diag-
nostico da doenca variou entre 18 e 61
anos, com média de 35,4 anos, sendo es-
tes dados semel hantes aos habitual mente
encontrados na literatura®.

Acometimento extrapulmonar foi ob-
servado em quatro dos nossos pacientes
(50%), sendo trés com lesdes dsseas e um
com |esBes Gsseas e cutaneas associadas. O
envolvimento de outros érgéos, além do
pulmé&o, foi maior que o relatado nalitera-
tura. Colby™ descreve que menos de 15%
dos pacientes adultos com HCL pulmonar
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Figura 7. TCAR. Cistos confluentes predominando nas zonas centrais do pul-
mao e pequenos nodulos na periferia. Notar assimetria entre os pulmoes, com

predominio das lesoes a direita (caso 2).

terdo lesdes extrapulmonares ou doenca
disseminada. O fato, possivelmente, € con-
sequente adificul dade de diagnosticar doen-
¢as intergticiais do parénquima pulmonar.
Neste contexto, a presenca de doenca ex-
trapulmonar, principalmente o achado de
lesdes Osseas, certamente facilita o diag-
nostico de HCL.. Somente no nosso grupo,
dois pacientes foram diagnosticados pela
associacdo de ateragBes pulmonares a le-
sbes Osseas.

Informagdesrel acionadas aevol ugdo da
doenca foram obtidas de sete pacientes.
Observamos estabilizagdo do quadro cli-
nico em 57% desses pacientes, e progres-
s80, com piora dos sintomas respiratorios,
em 43%. Estes dados contrastam com o0s
encontrados em diversos estudos, que re-
latam uma evolugdo mais favoravel paraa
forma pulmonar da HCL®?. No estudo de
Friedman et al.*%, em que se obteve infor-
macOes referentes aevolugdo dadoencade
60 pacientes, 16 (26,7%) eram assintomé&
ticos e assim permaneceram, 39 (65%)
apresentaram estabilizagdo ou remissdo dos
sintomas, e somente 5 (8,3%) tiveram pro-
gressdo da doenca.

Tivemos acesso a radiografias de térax
de seis pacientes, e as ateracOes encontra-
das com maior frequéncia foram reticula-
¢30, observada em quatro dos seis casos
(66,7%), e cistos, em trés dos seis casos
(50%). A TCAR foi capaz de demonstrar,
em trés casos, que areticulagéo observada
na radiografia simples correspondia, em

parte, a cistos de paredes finas. Os cistos
bem definidos nas radiografias correspon-
diam a cistos de paredes espessas natomo-
grafia. As radiografias, ao contrério da
TCAR, néo foram capazes de demonstrar
caracteristicas daformadoscistos, que sdo
de grande valor no diagnéstico de HCL
pulmonar por meio de imagem.

N&o observamos boa correlacéo das a -
teracOes observadas nas radiografias de
térax com as encontradas na TCAR. Em
somente dois de sei's casos (33,3%) aasso-
ciacdo de nodulos e cistos, as mais carac-
teristicas alteragcbes da HCL pulmonar,
pOde ser observadanaradiografiasimples.
Grenier et a.*!) relataram achados seme-
Ihantes em seu estudo de 17 casos de HCL
pulmonar, com diagndstico de ata proba-
bilidade da doenca podendo ser feito em
40% das radiografias de torax.

Na avaliagdo das TCARs, observamos
nodulos em seis (75%) dos oito pacientes
estudados, sendo esta frequéncia seme-
Ihante & encontrada na literatura®. No
entanto, a presenca e a quantidade de n6-
dulos variaram com a fase de evolugéo da
doenca. Em um dos casos em que nddulos
nao foram observados, o paciente apresen-
tava doenca em fase avancada e as princi-
pais ateracGes tomogréficas eram de pul-
mao em estadio final. Os tipicos nédulos
estrelados séo observados com maior fre-
quéncia nas fases mai's precoces da doenca,
€0 nosso grupo de estudo foram incomu-
mente observados (12,5%).
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O achado mais frequente na TCAR de
pacientescom HCL pulmonar foram cistos,
gue puderam ser observados em todos 0s
pacientes. Quanto ao tamanho dos cistos,
houve predominio dos pequenos (< 10 mm),
presentes em 100% das tomografias. Em
75% dos casos hotamos cistos com didme-
tro entre 10 e 20 mm e em 37,5% foram
identificadas |esdes maiores que 20 mm.
Em 75% dos casos observamos cistos de
diversos tamanhos no mesmo paciente.
Estes dados estéo de acordo com os habi-
tualmente relatados®?.

Cistosde paredes espessas foram obser-
vados em 50% dos nossos casos. Apesar de
cistos de paredes espessas terem sido ob-
servados somente em pequena quantidade
em cada caso, afrequéncia de suaocorrén-
ciafoi maior que a relatada na literatura.
Bonelli et a.?? n&o encontraram cistos de
paredes espessas nos dez casos por eles
estudados. Destacamos, no entanto, que
mesmo na TCAR pode ser dificil caracte-
rizar lesdes cisticas, e a diferenciacéo de
nddul os escavados e brénquios ectasiados
com pequenos cistos de paredes espessas
pode, por vezes, ndo ser Abvia.

A formamaisfrequente dos cistosfoi a
arredondada, que foi encontrada em todos
0s pacientes. Em 62,5% dos casos obser-
vamos cistos com as formaslobulada, con-
fluente ou com septos, muitos destes deter-
minando formas bizarras. Estes aspectos
atipicos de |esdes cisticas sdo muito parti-
culares da doenga®.

A associacdo de cistosde diversostama-
nhos e formas com |esdes nodul ares meno-
res que 5 mm foi observada em 75% dos
pacientes do nosso estudo. Esta associacao
¢ dtamente sugestiva de HCL pulmonar™.

Embora nddul os tenham sido observa-
dos em seis (75%) casos, notamos impor-
tante predominio de lesBes cisticas em to-
dos os pacientes. Em dois casos (25%) n&o
observamos nédulos, entretanto, em um
desses casos, osaspectostomograficoseram
incomuns para HCL, sendo evidenciados
apenas pequenos cistos arredondados, de
paredes finas, sem qualquer alteragdo do
parénquima pulmonar adjacente, e no ou-
tro a doenca estava em fase tardia da evo-
lucdo, quando a presenca de nédulos ndo
€ habitual.

As TCARs de seis pacientes evidencia-
ram outras alteragdes em associagdo aos
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cistos e nddulos. As mais frequentes foram
espessamento dos septos interlobulares,
opacidades lineares, infiltrado em vidro
fosco, distor¢ao do parénquima pulmonar
e reacgdo pleural, ocorrendo cada uma em
trés pacientes. Reagdo pleural ndo € um
achado freguente nas tomografias dos pa-
cientes com HCL pulmonar e, & microsco-
pia, pode ser a expressdo de pleurite eosi-
nofilicareacional®. Um dos nossos pacien-
tesreferiu histériade derrame pleural. Nos
outros dois casos ndo encontramos relato
de doenca da pleura. No entanto, no nosso
meio, 0 achado de reagdo pleural deve ser
considerado com cuidado, por causadaele-
vadapreval énciadestaalteracdo como con-
sequéncia de doenca tuberculosa. Em dois
pacientes observamos, na TCAR, faveola
mento, sendo que nos dois casos a doenga
apresentava-se em estadio avancado da
evolugdo.

O acometimento dos recessos costofré-
nicos na HCL pulmonar ndo € habitual.
Bonelli et a.? encontraram lesBes nesta
topografia em um (10%) de dez casos es-
tudados. Diversos estudos destacam esta
caracteristica como sendo um dado impor-
tante no diagndstico diferencial da HCL
com outras doengas intersticiais®?¥. No
nosso estudo encontramos uma porcenta-
gem maior de envolvimento dos recessos
costofrénicos (25%) do que a descrita na
literatura. No entanto, devemos ressaltar
que no caso 5 as lesdes caracteristicas de
HCL pulmonar foram observadas somente
nos dois tercos superiores dos pulmdes,
sendo as alteragcdes dos lobos inferiores
semel hantes as encontradas na fibrose pul -
monar, com as | esdes (faveolamento) loca-
lizando-se nas porgdes periféricas dos pul-
mdes, notadamente nNos segmentos poste-
riores.

As lesBes apresentaram distribuicdo
homogénea pelas zonas centrais e perifé-
ricas do parénquima pulmonar em cinco
(62,5%) dos oito casos. Nos casos restan-
tes (37,5%), observamos predominio das
lesBes nas zonas centrais do pulm&o. No
entanto, este achado n&o é o habituamente
relatado. Moore et a.®Y ndo observaram
diferencas na distribui¢do horizontal das
lesBes, e Brauner et al.*¥ e Lieberman et
al.®¥ descreveram predominio naperiferia

Em um paciente foi possivel correlacio-
nar osaspectosdaTCAR com asalteragbes

histopatol dgicas. Diversas fases da evolu-
G&o0 da doenca puderam ser observadas.
AlteragBes precoces como areasdeinfiltra:
do celular, caracterizadas principalmente
pela presenca de linfocitos e células de
Langerhans, foram identificadas em mul-
tiplos locais.

A medida que a doenca evolui, o infil-
trado se organiza em granuloma, com lo-
calizagéo tipicamente peribronquiolar. A
extensdo do infiltrado para os septos alveo-
lares determinaaspecto irregular do granu-
loma, que se manifestanatomografiacomo
noédulo estrelado.

Destruicdo do parénquima pulmonar
com formag&o de cistos ocorre com a pro-
gressdo dadoenca. A caracterizaggo decis-
tos é dificil a microscopia, pois estes ten-
dem a colapsar com o corte do material
biopsiado. No entanto, &reasdo parénquima
pulmonar em destruigdo sdo comumente
identificadas.

Nosso estudo confirma que a TCAR é
0 melhor método de imagem para avalia-
¢80 das ateracBes observadas na forma
pulmonar da HCL, por permitir melhor
visualizac8o e caracterizagdo das lesdes
cisticas e nodulares. A associagdo destas
lesBes ndo é comumente observada em
outras doencas pulmonares e sua presenca
sugere fortemente o diagnéstico de HCL
pulmonar.
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