Histiocitose de Ceélulas de Langerhans
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RESUMO

A histiocitose de células de Langerhans é uma doencga rara proliferativa de etiologia
desconhecida que pode ocorrer a qualquer idade, mas € predominante em criangas. Tem
apresentacdo e evolucédo clinica variavel, podem ocorrer lesdes localizadas ou disseminadas
que podem regredir espontaneamente ou comprometer Orgdos vitais com consequéncias
graves. O presente artigo, descreve o caso de uma crianga do género masculino com um ano e
sete meses de idade, apresentando aumento de volume na face. Relatam-se 0 manejo e a
evolucdo, destacando a importancia do diagndstico precoce e diferencial.

Descritores: Histicitose de células de Langerhans; Transtornos histiociticos malignos

INTRODUCAO

As histiocitoses representam um grupo de doencas que tém em comum a proliferacdo
neoplasica de células do sistema mononuclear fagocitico e do sistema de células dendriticas.
Os histiocitos e as células dendriticas representam dois tipos de células mononucleares no
linfoides que fazem parte da resposta imune e inflamatoria ndo imune. Sua funcéo é facilitar a
destruicao de corpos e combater infecgdes?.

Possui apresentacdo clinica pleomorfica com evolugdo e prognésticos variados. Essa
diversidade de manifestacdes clinicas e laboratoriais frequentemente ocasiona dificuldades no
diagnostico e classificacdo da doenca que, provavelmente, é subdiagnosticada. Apesar da
baixa mortalidade, algumas formas da doenca possuem alta morbidade com possibilidade de
sequelas incapacitantes®.

Os pacientes afetados podem apresentar otites de repeticdo, hepatoesplenomegalia com falha
hepética associada, trombocitopenia e anemia™?.

Na cavidade bucal sdo frequentes ulceras, erosdes e escoriagdes nas mucosas gengival e
palatina. O diagnéstico é realizado por exames laboratoriais, histopatolégicos e de imagem *°.
Considerando a raridade da doenca, a grande ansiedade que gera com repercussdes para a
crianga, a familia e para o proprio profissional da Odontologia, este estudo tem como objetivo
revisar a literatura e apresentar o caso de um menino diagnosticado com HCL, ressaltar a
importancia do diagnostico diferencial, descrever o tratamento e 0 manejo da recidiva.

RELATO DE CASO

Paciente do género masculino, um ano e sete meses de idade é levado a consulta por
apresentar um aumento de volume no rosto. Clinicamente apresentava assimetria facial do
lado esquerdo da face com um nddulo de 4 cm na mandibula e sem outras alteragcbes na
cavidade bucal. Na Ressonancia magnética foi observada uma imagem expansiva localizada
na mandibula a esquerda provocando destruicdo da cortical 6ssea e estendendo-se da regido
submandibular até o ramo ascendente da mandibula, com aproximadamente 4,0 X 3,0 cm de
didmetro (Fig. 1 e 2). Na tomografia foi evidenciado o comprometimento 6sseo do angulo e
do ramo ascendente da mandibula (Fig. 3 e 4).
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Foi realizada uma biopsia da mandibula e 0 exame anatomopatoldgico foi compativel com o
diagnostico de HCL confirmado pelo painel de imunohistoquimica com marcagdo positiva
para S100 e CD1A (Fig. 5).

O tratamento incluiu quimioterapia com vimblastina e prednisona. Houve recidiva e na
ocasido foi instituido um protocolo quimioterdpico incluindo metotrexato, mecaptopurina,
vimblastina e prednisona. O paciente continuo em acompanhamento ambulatorial sem
apresentar mais recidivas (Fig. 6-7).

Fig. 1 e 2 — Ressonancia magnética com imagem hiperdensa expansiva em mandibula lado
esquerdo nos cortes coronal e sagital.
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Fig. 3 - Corte tomogréfico sagital mostrando o comprometimento 6sseo do angulo e ramo da
mandibula lado E. Exame realizado na época da recidiva.

Fig. 4 - Reconstrugdo 3D, mostrando o comprometimento dsseo.
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Fig. 5 - (a) Infiltrado difuso de celulas com predominio de células com citoplasma abundante
interpretadas como histiocitos permeados por eosinofilos. (b) Células com citoplasma
abundante de limites definidos. Os histiocitos da lesdo exibem positividade para CDla
(marcacdo de membrana, aumento 400x), S-100 (marcacdo citoplasmatica, aumento 400x),
fraca marcacgéo para CD-68 e lisozima (aumento 400x).
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Fig. 6 e 7 — Imagens extra-orais ap6s o tratamento, mostrando desvio de mandibula a
esquerda.

DISCUSSAO

Em 1987 a Sociedade Internacional de Histiocitose, denominou como Histiocitose de Células
de Langerhans (HCL) ao grupo de doencas que Lichtenstein em 1959 tinha denominado
Histicitose X e que incluia trés sindromes: granuloma eosinofilo, doenca de Hand-Schuller-
Christian e sindrome de Letterer-Siwe. Hoje a histiocitose é dividida em quatro categorias de
sindromes histiociticos™:

- Classe I: Histiocitose de Células de Langerhans.

- Classe 1lI: Linfohistiocitose Hemafagocitica Genética Esporadica.

- Classe Ill: Disturbios Malignos dos Histiocitos, Leucemia Monocitica Aguda, Histiocitose
Maligna.

- Classe IV: Outras Sindromes Histiociticas, Histiocitose Sinusoidal com Linfadenopatia
Masiva, Xantulogranuloma, Reticulohistiocitoma.

Embora possa ocorrer a qualquer idade a HCL, afeta principalmente criancas entre um e trés
anos, sendo duas vezes mais frequente no género masculino.

De etiologia desconhecida, a HCL pode limitar-se a um 6rgdo (pele, 0sso e linfonodos) ou ser
disseminada. A apresentacdo clinica e a evolucdo da HCL sdo muito varidveis. A doenca pode
regredir espontaneamente ou evoluir e comprometer a funcdo de Orgdos vitais, com
consequéncias graves e fatais %,

Quando afeta 0s 0ss0s, 0 cranio é o mais atingido, seguido pelos 0ssos longos e as vertebras.
Os pacientes podem apresentar expansao 6Ossea com ou sem sintomatologia dolorosa.
Radiograficamente podem ser evidenciadas lesGes osteoliticas bem circunscritas com halo
radiopaco®®.

As lesBes na pele sdo semelhantes a dermatite seborreica e localizam-se principalmente no
couro cabeludo, na regido inguinal, nas axilas, no perineo, no tronco e no pescogo.

Alguns autores sugerem que o tratamento quimioterapico pode influenciar o curso natural da
doenca, diminuindo o nimero de recidivas e sequelas nos casos de doenca multissistémica,
doencga 6ssea multifocal e doenca localizada nos denominados sitios especiais (0ssos faciais e
da fossa craniana média e lesbes com extensdo intra-espinhal). Nos casos de doengca em um
unico sistema — excetuando doenca 6ssea multifocal e localizada nos sitios especiais —, 0
tratamento depende de cada situago individual®"®.

[Digite aqui]



Dentre as manifestacGes clinicas da HCL estd a destruicdo 6ssea que pode ser localizada ou
disseminada apresentando imagens radioltcidas uni ou multiloculares bem circunscritas
semelhante a perfuracbes. Estas lesdes podem apresentar sintomatologia dolorosa devido a
expansdo 6ssea e a limitacdo funcional que ocorre principalmente, nos ossos da face®’®,
Nesta area ha preferéncia pela regido posterior da mandibula, a parte externa da orbita e o
0sso temporal. Na cavidade bucal os tecidos gengivais podem estar ulcerados ou edemaciados
com dentes abalados e sensiveis. O diagnéstico é confirmado com imunohistoquimica®.
Histologicamente, ha proliferacdo de histiocitos intercalados com ndmeros variados de
eosindfilos, leucdcitos polimorfonucleares, fagocitos mononucleares, linfocitos e areas de
hemorragia e necrose'?2,

O tratamento depende da gravidade do caso e pode incluir a remogéo cirdrgica das lesbes
desde que localizadas em regides de facil acesso e/ou quimioterapia como no caso aqui
apresentado. Devido a natureza pleomérfica e crénica desta doenca o acompanhamento deve
ser sempre multidisciplinar .

Como em todas as doencas € necessario fazer o diagnostico diferencial para descartar outras
patologias que podem acometer a mesma regido e faixa etaria como o Linfoma de Burkitt,
rabdomiossarcoma, lesdo de células gigantes e cistos odontogénicos.

CONCLUSAO

As lesBes Osseas de HCL sdo geralmente assintomaticas. Exames cuidadosos da cavidade
bucal podem revelar anormalidades na gengiva, representando infiltragdo da doenca. A
bidpsia da regido afetada confirma o diagnostico sem a necessidade de procedimentos mais
invasivos.

Por tanto, todo material de biopsia deve ser encaminhado ao patologista para evitar erros de
diagnédstico com implicacbes profundas ao paciente. A HCL é uma doenga rara, de dificil
diagnéstico clinico, facilmente confundida com outras afec¢fes de origem infecciosa ou
neoplasica, especialmente se ndo houver um estudo de imagens disponivel. A pesar da
raridade da doenca é importante que o dentista considere sempre a HCL entre as hipGteses
diagnosticas para cistos na regido mandibular. O diagnostico precoce é fundamental na
prevencdo da doenca disseminada, diminuindo assim as intervencdes cirdrgicas, a
guimioterapia e os custos do tratamento. No caso aqui relatado, ndo houve comprometimento
sistémico, o bom estado geral do paciente aliado a excelente resposta terapéutica sinalizam
bom progndstico. N&o entanto, 0 acompanhamento e as reavaliacfes periodicas ao paciente
sdo de fundamental importancia pelo risco recidivante da doenga ou, a evolucdo da mesma a
formas mais agressivas com comprometimento a multiplos érgaos.
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