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RESUMO

curso clinico foi favoravel.

Histiocitose de células de Langerhans (HCL) é uma patologia benigna,
geralmente com bom prognostico. Relatamos um caso de HCL em uma
crianga que apresentou apenas comprometimento orbitario, de aparecimento
rapido, com quadro clinico de proptose axial, indolor, sem sinais flogisticos.
O diagnéstico foi realizado através de imagenologia e bidopsia incisional da
lesdo, com exame histopatolégico. O tratamento foi realizado inicialmente
com corticoterapia sistémica, com posterior introduc¢io de quimioterapia. O
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INTRODUCAO

A histiocitose de células de Lan-
gerhans (HCL), previamente conheci-
da como histiocitose X, faz parte de
um grupo complexo de patologias, as
histiocitoses, caracterizadas por infil-
tragdo e acumulo de células da série
monocitica/macrofagica no tecido en-
volvido. A HCL é rara, com incidéncia
anual de 0,6 casos por 1 milhdo de
criangas com menos de 15 anos, apre-
senta distribui¢do universal, acometen-
do duas vezes mais criangas do sexo
masculino; porém, a mortalidade ¢
maior entre o sexo feminino, resultan-
do em uma taxa de mortalidade igual
para ambos os sexos !, que representa
50% dos casos disseminados 2. Apre-
senta espectro clinico variavel, sendo
que a proporgdo de casos com doenga
disseminada é menor que 15% 3. As
manifestagdes oftalmologicas ocorrem
em 10% dos casos “.

Os ossos orbitarios sdo ocasional-
mente acometidos, envolvendo com

maior freqii€ncia o osso frontal, produ-
zindo uma lesdo palpavel >¢. As lesdes
Osseas na Orbita geralmente causam
dor local, além de edema palpebral 5.

Relatamos o caso de uma crianga do
sexo feminino que apresentou lesdo
Ossea orbitdria isolada.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, parda,
com 4 anos e 8 meses, foi atendida em
nosso servigo, em setembro de 1993,
com historia de 11 dias de proptose do
olho esquerdo, de evolugdo rapida, ndo
acompanhada de dor ou inflamagao.

Ao exame a paciente apresentava
acuidade visual 20/25 em ambos os
olhos. Observava-se proptose axial do
olho esquerdo, ndo retratil, com ausén-
cia de sinais flogisticos e massas palpa-
veis. A exoftalmometria, com exoftal-
mometro de Hertel, mostrava medidas
de 13 mm no olho direito e 17 mm no
olho esquerdo. O restante do exame
oftalmoldgico era normal. O exame fi-
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sico geral ndo apresentava alteragdes.

A ultrassonografia da orbita esquer-
da mostrava imagem hipoecdica retro-
bulbar, na parede lateral da 6rbita, em
contato com o nervo Optico, medindo
15 x 20 x 20 mm, de aspecto sélido e
limites bem definidos. O plano gordu-
roso com o nervo Optico estava preser-
vado, e 0 nervo nio apresentava altera-
¢des. A tomografia computadorizada
mostrava uma massa solida extraconal,
com limites bem definidos, medindo
17,7 x 24,6 mm, comprometendo a asa
do esfenoide (les@o litica arredondada)
e deslocando o musculo reto lateral
(Fig. 1). A ressonancia nuclear magné-
tica observava-se uma massa soélida
extraconal, ocupando a regido supero-
lateral da drbita esquerda, estendendo-
se até o apice. Havia destruigdo Ossea
da asa do esfendide (parede lateral da
orbita), com invasdo da fossa temporal
e compressido do lobo temporal. Obser-
vava-se nitido plano de clivagem com
o globo ocular e o aspecto geral era de
uma massa solida com caracteristicas
infiltrativas. As radiografias de tdrax,
coluna e ossos longos eram normais,
bem como a ultrassonografia do abdé-
men.

k- L
Figura 1 - Tomografia computadorizada. Observa-
se lesao arredondada ocupando regiao temporal
da orbita, com destruicao éssea.

Realizou-se bidpsia incisional da
lesdo através de orbitotomia temporal.
O exame histopatolégico revelou his-
tiocitos de tamanho aumentado, com
relacdo nucleo/citoplasma diminuida e
presenga de eosinodfilos em quantidade
moderada (Fig. 2). O quadro
histologico era compativel com histio-
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Figura 2 - Tecido biopsiado corado com
hematoxilina-eosina. Nota-se a presenca de
eosindfilos (A) entre histiécitos de tamanho au-
mentado (B).

citose de células de Langerhans.

Iniciou-se tratamento com predni-
sona via oral, na dose de 40 mg/m?dia.
Apods dois meses foi realizada tomo-
grafia computadorizada, que mostrou
diminuigdo das dimensdes da lesdo
orbitaria (Fig. 3). Em dezembro de
1993 foi iniciada quimioterapia com
sulfato de vinblastina, na dose de 6
mg/m?/semana, apos administracdo
prévia de metilprednisolona endove-
nosa, na dose de 30 mg/Kg, por trés
dias consecutivos. A tolerdncia hema-
tologica e digestiva tem sido boa até o
momento. A quimioterapia devera
continuar até completar seis meses.
A paciente continua em acompanha-
mento em nosso Servigo.

DISCUSSAO

Um grupo recentemente formado,
The Histiocyte Society, propds uma

B 14
Figura 3 - Tomografia computadorizada ap6s tra-
tamento. E nitida a diminui¢cao da lesao.

nova classifica¢do para as histiocitoses
da infancia. Estas foram agrupadas em
trés classes, relacionando o tipo histo-
logico encontrado na lesdo aos sub-
tipos de histidcitos e células reticulares
normais .

A histiocitose de células de
Langerhans ¢ uma patologia rara, que
pertence a classe I, na qual a célula
apresenta as caracteristicas histopa-
toldgicas da célula de Langerhans
(CL-histiocitos da pele, com fungo de
apresentagdo de antigeno) 3. HCL
substitui o termo histiocitose X, que
inclui as sindromes de Hand-Schiiller-
Christian, Letterer-Siwe e granuloma
eosinofilico. A classe II caracteriza-se
pelo acimulo de células mononuclea-
res fagociticas (processadoras de anti-
geno), e a classe III engloba os distur-
bios malignos dos fagodcitos mononu-
cleares, com atipia celular.

A patologia ¢ considerada uma le-
sdo proliferativa secundaria a um de-
feito na imunorregulagio, de etiologia
desconhecida. As células apresentam
caracteristicas das CL normais, incluin-
do os antigenos de superficie S-100 e
CD1 (OKT6), e granulos de Birbeck 3,
porém, expressam também antigenos
associados a histidcitos fagociticos
como CDI11 e CDI14 3. Estudos recen-
tes encontraram aumento do numero
de histiocitos e CL em pacientes com
doengas relacionadas a SIDA 7.
FREDERIC et al. 8 relataram um caso
de HCL em uma paciente HIV-positi-
va, que se apresentou como granuloma
eosinofilico no apice orbitario. Os au-
tores sugerem que a infecgdo retroviral
tenha contribuido para o desenvolvi-
mento da patologia, uma vez que ha
um aparente estimulo de varios ele-
mentos do sistema mononuclear fago-
citico em pacientes com SIDA e condi-
¢Oes relacionadas.

Macroscopicamente as lesdes sdo
predominantemente granulomatosas, e
a microscopia oOptica a caracteristica €
a presenga de CL com nucleos profun-
damente indentados, baixa relagdo nu-
cleo/citoplasma e infiltrado eosinofi-
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lico em quantidade variavel, seme-
lhante ao que foi observado neste caso !.
As CL sdo normalmente reconhecidas
em material processado de maneira
convencional e examinado a microsco-
pia optica. Em alguns casos pode haver
necessidade da realizagdo de testes
imunohistoquimicos, ou exame através
de microscopia eletrénica, onde sdo
observados os granulos de Birbeck 3.

O espectro da doenga abrange desde
o envolvimento 6sseo isolado °, por um
granuloma eosinofilico, semelhante a
paciente relatada, at¢ doenga larga-
mente disseminada envolvendo pele,
linfonodos, pulmdes, figado, timo, ba-
¢o, e medula dssea '. Na presenga de
granulomas disseminados, causando
lesGes Osseas, diabetes insipidus e
exoftalmo, o quadro era denominado
doenga de Hand-Schiiller-Christian; e
a forma disseminada recebia o nome
doenga de Letterer-Siwe 3.

O quadro clinico € variavel, poden-
do ser um simples achado de exame
(lesdo Ossea litica sem condensagdo
reacional) '°, ou apresentar otite croni-
ca, diabetes insipidus, até sintomas
gerais como febre e perda de peso . A
caracteristica clinica € a presenga de
lesdes Osseas liticas '°, semelhantes a
do caso descrito, que ocorrem na maio-
ria dos pacientes.

As formas mais brandas, apresen-
tando apenas lesdes Osseas, afetam
particularmente as criangas maiores.
Na orbita a lesdo aparece preferencial-
mente no osso frontal * ¢ mas pode
acometer a parede lateral da orbita ¢,
como ocorreu em nossa paciente.

A evolugdo é geralmente benigna.
Os fatores prognosticos sdo a idade no
momento do diagndstico, tendo evolu-
¢do pior em menores de 2 anos, € 0
grau de envolvimento sist€mico, os
quais estdo presentes em menos de
15% 3. NEZELOF et al 2. analisou fato-
res prognosticos em um estudo retros-
pectivo de 50 casos com doenga disse-
minada, e observou que a presenga de
lesGes Osseas ou de pele era um sinal
favoravel. As formas mais brandas tém
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excelente prognoéstico e as multi-
sistémicas tém progndstico reservado,
apesar do tratamento *. Ndo ha evidén-
cias de alteragdo significante no curso
clinico das formas disseminadas por
qualquer dos tratamentos ja utilizados
até o momento " !'. Com isto, a aborda-
gem terapéutica vem sendo menos
agressiva, consistindo em corticote-
rapia, quimioterapia com vinblastina e
radioterapia em baixas doses &'

GHAZI et al. 2 propdem radiotera-
pia em doses baixas para lesdes exten-
sas, comprometimento do nervo Op-
tico, exoftalmia, ou sinais importantes
de destruigdo 6ssea. Em formas multi-
plas ou na vigéncia de compressdo
ocular, os autores sugerem quimio-
terapia associada a corticoterapia
sistémica. Preconizam, para lesdes lo-
calizadas, a curetagem cirirgica, mas
ha relatos sugerindo que a retirada de
todo o osso envolvido causaria um de-
feito dsseo persistente, o que ndo ocor-
reria se fosse realizado um procedi-
mento menor, deixando o peridsteo re-
lativamente intacto °.

Casos tratados com corticoterapia
intralesional, tém mostrado bom resul-
tado. Os autores sugerem a utilizagdo
de tomografia computadorizada para
guiar a administragdo da medicagdo 'z 13,

Nossa abordagem terapéutica, foi a
mais branda possivel. Em virtude do
bom prognoéstico da lesdo neste caso,
optamos por corticoterapia sistémica e
quimioterapia, uma vez que a radiote-
rapia pode levar ao aparecimento de
lesGes malignas !!, e a cirurgia pode
causar iatrogenias °.

CONCLUSAO

Apesar de ser uma patologia rara, a
HCL na forma de lesGes dsseas liticas
isoladas deve ser diagnosticada corre-
tamente, diferenciando-a das lesdes
orbitarias malignas da infincia, uma
vez que o tratamento instituido leva a
importante regressdo do quadro.

Ha necessidade da realizagio de um
estudo prospectivo, randomizado e su-

ficientemente grande, sobre o trata-
mento da HCL, para que possamos al-
cangar conclusdes definitivas a respei-
to da melhor abordagem terapéutica.

SUMMARY

Langerhans’ cells histiocytosis
(LCH) is a benign disease usually with
a good prognosis. We report a case of
LCH in a child who presented only or-
bital affection of sudden onset, axial
proptosis, without pain or inflamma-
tion. The diagnosis was obtained after
imaging followed by incisional biopsy
with histopathological examination.
Treatment was done inicially with
sistemic corticosteroids, introducing
chemotherapy later. Clinical course
was favorable.

Key words: Langerhans’ cells
histiocytosis; Orbit; Proptosis.
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