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Resumo

A histiocitose de células de Langerhans é uma doenga rara caracterizada proliferagéo de células de Langerhans. Neste

artigo descrevemos um caso de histiocitose de células de Langerhans em um paciente de 63 anos, com uma lesdo
expansiva periorbital como primeiro sintoma e cuja tomografia computadorizada revelou acometimento pulmonar ca-
racteristico da doencga. A condugéo do caso, os achados radiologicos e os resultados sao apresentados.

Unitermos: Histiocitose; Células de Langerhans; Orbita.

Abstract

Langerhans cell histiocytosis is a rare disease characterized by proliferation of Langerhans cells. We report a case of

Langerhans cell histiocytosis in a 63-year-old patient, who presented an expansile periorbital lesion as the first symptom,
in whom computed tomography revealed characteristic lung commitment of the disease. The case management, as
well as radiologjcal findings and outcomes are described.
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INTRODUCAO

A histiocitose de células de Langerhans
€ umadoencarara, que normamente afeta
criancase pode acometer diversas partesdo
corpo. O seu diagndstico € feito com base
nos exames histol 6gico e imuno-histoqui-
mico das lesdes. O tratamento depende da
forma de apresentacdo da doenca. O obje-
tivo do presente estudo € descrever o caso
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de um paciente de 63 anos de idade acome-
tido pela doenca, bem como apresentar
seus exames de imagens e a evolucgéo do
caso. Ao final, é apresentado breve resumo
da literatura sobre a doenca.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, de 63 anos,
com queixa de proptose do olho direito ha
seis meses. Antecedentes pessoais. taba-
gista e etilista. A triagem para doengas in-
fectocontagiosas foi negativa. O exame fi-
sico, a excegdo da proptose a direita, ndo
apresentou alteracles.

Foi realizada tomografia computadori-
zadade crénio (Figural), querevelou uma
lesdo comprometendo a parede lateral da
oOrbita (com destruicéo 6sseq) e regido in-
traorbitériadireita, estendendo-se externa
mente paraaregiao perizigomética. Obser-
Vou-se proptose do globo ocular direito e
invasdo da musculatura extrinseca lateral
da orbita desse lado.

O pacientefoi, entdo, submetido a exé-
rese completa da lesdo. O exame histopa-
tolégico revelou proliferagdo de padréo
histiocitico macroféagico abundante, com
células epitelioides e gigantdcitos multinu-
cleados e algumas figuras de mitose, com-
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pativel com histiocitose de célulasde Lan-
gerhans (Figura 2).

O exame imuno-histoquimico apresen-
tou-se positivo paraCD1a, CD 68, HAM56
e S-100 nas células neoplasicas, negativo
para HMB45, AE1, AE3, CD20, CD3 e
positivo para K167 em 5-10% dos nuicleos,
corroborando a hipétese diagndstica de
histiocitose de células de Langerhans (Fi-
gura 3).

O paciente foi, entdo, submetido a pes-
quisade outrosfocos de acometimento pela
histiocitose, que revelou lesdo do quinto
arco costal esguerdo e comprometimento
pulmonar caracteristico dahistiocitose (Fi-
gura 4). O paciente realizou acompanha-
mento com equipe de hematologia, tendo
sido submetido a dois ciclos de quimiote-
rapiacom vimblastina, etoposide e predni-
sona. Evoluiu adhito em fevereiro de2012,
em decorréncia de complicacOes advindas
de sua doenca pulmonar.

DISCUSSAO

A histiocitose de células de Langerhans
€ uma doenca rara (incidéncia de dois a
cinco casos em um milh&o)®, caracteri-
zada pela proliferagdo de células de Lan-
gerhans®, que acomete mais comumente
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Figura 1. Imagens axiais de tomografia computadorizada de cranio com contraste do paciente. Lesdo expansiva intraorbitaria com extensao para 0s espagos
intra e extraconais, tecidos moles extracranianos e erosao 6ssea da parede lateral (0sso zigomatico e asa maior do esfenoide) da 6rbita direita.
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Figura 2. Coloragéo hematoxilina-eosina demonstra células de Langerhans
fagocitando hemossiderina. Elas sdo reconheciveis pelo nucleo irregular com
contorno arredondado ou alongado, frequentemente com clivagens e enden-

Figura 3. Estudo imuno-histoquimico demonstra positividade para CD1a em
padrao membrana, condicao sine qua non para diagndstico da histiocitose de
células de Langerhans.

tacoes, cromatina frouxa e bem distribuida.

criangasdeum atrésanosdeidade do sexo
masculino®.

A etiologia da doenga continuaincerta.
Acredita-se que a doenca sgja consequén-
cia de uma desregulagéo imunoldgica, re-
sultando na produgéo excessiva de citoci-
nas e prostaglandinas, que ocasionam da-
nos em diversos 6rgaos'®.

A doencapode se manifestar localmente
ou acometer mUltiplos érgéos. O quadro cli-
nico vai depender do grau de disfuncéo dos
6rgaos atingidos. As principais compli-
cacOes da doenga sdo a disfungdo hipofi-
saria, com destaque para o diabetes insipi-
dus®, e as doencas neurodegenerativas®.

242

A manifestagdo oftalmol égicamais co-
mum é apresencadelesdo dsseaisoladada
orbita®, que é considerada, assim como a
presenca de lesBes no 0sso mastoide e no
o0sso tempora©, fator de risco para o sur-
gimento de complicagdes no sistema ner-
voso central .

A higtiocitose de célulasde Langerhans,
principamente na forma disseminada,
pode estar associada a outras condigoes,
por exemplo, a leucemia e o linfoma de
Hodgkin e ndo Hodgkin, histériade infec-
¢80 neonatal, exposi¢éo a solventes, doen-
¢as da tireoide, doengas infecciosas (ade-
novirus, parvovirus, Epstein-Barr, citome-

gaovirus, HIV e HTLV) e tabagismo®,
como pode ter ocorrido em Nosso caso.

O exame de imagem de escolha para
avaliagdo do sistema nervoso central é a
ressonanciamagnética, por ser o mais sen-
sivel na deteccdo de lesbes, embora néo
haja um padrdo radioldgico caracteristico
da doenca®.

O diagndstico dahistiocitose de células
de Langerhans pode ser feito pelo exame
histol égico das|esdes (diagndstico presun-
tivo) ou pelo estudo imuno-histoquimico.
A microscopia ptica, é observado um in-
filtrado monoclonal neoplésico de células
de Langerhans, com nucleo lobulado de
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Figura 4. Tomografia computadorizada de térax do paciente evidenciando multiplos cistos difusamente distribuidos pelo parénquima pulmonar, com paredes
irregulares e dimensoes varidveis (“cistos bizarros”), associados a micronddulos difusos, aspecto caracteristico do acometimento pulmonar pela histiocitose

de células de Langerhans.

cromatina fina e citoplasma eosinofilico
moderadamente abundante, com algumas
atipias nucleares e atividade mitéticavaria
vel®, J& 0 exame imuno-histoquimico re-
vela a presenca de granulos de Birbeck,
positividade paraS-100 e CD1a(sendo este
o diagndstico de certeza)®, como ocorreu
no caso aqui relatado.

O tratamento da histiocitose de células
de Langerhans é a intervenc&o local©® em
casos em que ha apenas uma Unica lesdo,
ficando o tratamento sistémico reservado
para os casos em que ha resposta incom-
pleta, reativacao dalesdo, ou surgimento de
outras|esdes”, sendo aquimioterapiacom
vimblastinao padréo ouro®, como ocorreu
€M NOSSO Caso.

O prognéstico depende do grau de aco-
metimento. Pacientes com doenca local
normal mente apresentam bom progndstico,
enquanto os com doenca disseminada e os
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que tém acometimento do sistema nervoso
central apresentam pior prognostico®.
Podemos concluir que a histiocitose de
células de Langerhans € uma doenca rara
e grave, podendo acometer diversos Or-
gédos. Portanto, ela deve entrar na lista de
diagndsticos diferenciais de pacientes com
proptose, ja que o acometimento orbitario
indica provavel comprometimento do sis-
temanervoso central, ou sgja, pior prognos-
tico. Consideramos 0 caso descrito impor-
tante por ser bem ilustrativo em relagdo a
evolucao desfavoravel do paciente, mesmo
com tratamento adequado, servindo para
enfatizar aimportanciado diagndstico pre-
coce dadoenca. Além disso, trata-se deum
€aso raro, ja que o paciente foi acometido
pela doenca em idade avancada, quando o
mais freqlente é o acometimento nainfan-
cia, aém de sualesdo orbital ser um local
raramente atingido pela doenga.
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