Histiocitose de Células de Langerhans: Relato de Caso

INTRODUCAO

Histiocitose de células de Langerhans (HCL) é uma
patologia rara, sem etiologia definida, caracterizada
por proliferacédo e infiltracdo de um ou mais 6rgéos,
por células chamadas de histidcitos.

HCL é mais comum em crian¢as de 1-3 anos,
com uma incidéncia de 3-5 individuos para cada 1
milhdo de infantes, enquanto na populagédo adulta
essa incidéncia € de aproximadamente 2 casos a
cada 1 milh&do.’

A doenca era anteriormente denominada Histioci-
tose X, porém, com a definicdo da origem nas célu-
las de Langerhans, o termo foi mudado para HCL. A
morfologia e o imunofendétipo permitem a identificacao
destas células, caracterizadas pelo tamanho grande e
pela expressao dos antigenos CD1a e CD207.'2

MANIFESTACAO CLINICA

As manifestagdes clinicas variam de acordo com o
sistema afetado e com a extenséo da lesdo. Sintomas
clinicos como erupcdo cuténea, dispneia ou taquip-
neia, polidpsia ou poliuria, dor 6ssea, linfadenopatia,
perda de peso, febre, hipertrofia gengival, Ulceras de
mucosa e ataxia sdo mais comumente descritos?.

A doenca pode ser focal ou multissistémica, depen-
dendo do numero de 6rgéos acometidos. Sendo focais
as formas com comprometimento de apenas um 6rgéao
ou sistema e multissistémicas quando dois ou mais 6r-
gaos sdo acometidos®+.

Na maioria dos pacientes adultos (55%), a doenca
se manifesta em apenas um sistema, sendo o sistema
esquelético o mais comum (77%), seguido por pele /
mucosas (39%), linfonodos (19%) e figado (16%)°.

O prognéstico depende da classificacéo da doenca
em focal ou multissistémica, bem como de quais séao
0s oOrgaos/sistemas acometidos. O envolvimento de
orgdos do sistema hematopoiético, figado, ossos da
face e coluna caracterizam uma doenca de alto risco e
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de pior prognostico, ja o envolvimento de pulmdes ndo
parece se associar com piora na sobrevida.5”

DIAGNOSTICO

Histiocitose de células de Langehans é um diag-
néstico desafiador devido ao espectro de manifesta-
¢cOes clinicas e sobreposicdo com condigbes mais co-
muns. Estudos mostram que o tempo para diagnoéstico
€ em média 1 a 4 anos apds o inicio dos sintomas.
A biopsia excisional € a forma ideal para obter uma
amostra com arquitetura intacta e a demonstracéo de
histiocitos com imunofenétipo caracteristico®.

TRATAMENTO

O tratamento deve ser estratificado de acordo com
a classificagéo de risco da doenca, podendo variar de
terapia tdpica, corticoide, retirada cirurgica de lesdo ou
quimioterapia sistémica. Para pacientes com doenca
localizada e sem envolvimento de 6rgdos considera-
dos de risco, terapias topicas, corticoide e cirurgia po-
dem ser curativos. Nos casos de alto risco com aco-
metimento de multiplos sistemas e érgéos de risco, 0s
estudos sugerem iniciar com esquema de tratamento
mais agressivo, associando corticoide com mono ou
poliquimioterapia, por cerca de ano’.

CASO CLINICO

Paciente masculino, 34 anos, diabético, apresentou
ferimento infectado em coxa esquerda ha 1 ano. Foi
internado por 2 vezes para antibioticoterapia venosa
com melhora apenas parcial. Informa que em um dos
internamentos a antibioticoterapia foi prolongada por
suspeita de Osteomielite. H4 3 meses do diagnostico,
apresentou piora das lesdes, quando foram biopsia-
das. Os exames anatomopatol6gico e imuno-histo-
quimico definiram a infiltracdo neoplasica da pele por
histiocitos, concluindo como Histiocitose de Células de
Langerhans.
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As tomografias de estadiamento mostraram que,
além do acometimento cutaneo, havia também o en-
volvimento de ganglios retroperitoneais e de figado.
A doenca foi considerada como multissistémica, con-
siderando o acometimento dos trés locais acima. Foi
iniciado o esquema de quimioterapia sistémica com
metotrexato 32 mg semanal e 6-mercaptopurina 100
mg, diariamente, com programacéo de 12 meses de
tratamento.

O paciente, no momento da publicagcéo deste arti-
go, encontrava-se com cerca de 1 més de tratamento,
sendo observada a melhora das les6es, com redug¢éo
da drenagem de secrecéo e evolucdo para cicatriza-
¢éo, como mostra a figura 1.

Figura 1 - Lesbes em coxa esquerda compativeis com
Histiocitose de Langerhans antes e apo6s 20 dias de ini-
ciado o tratamento.

CONCLUSAO

O caso reportado nos mostra que a HCL, apesar
de mais comum, néo é restrita a populacdo pediatrica,
podendo ser encontrada em adultos. A diversidade da
apresentacao clinica dificulta e retarda o diagnéstico
em grande parte dos casos. Embora o curso clinico
seja benigno na maior parte dos casos, existe uma
morbidade consideravel ligada a prépria doencga, as-
sim como ao tratamento. O diagndstico preciso e mais
precoce, com a doeng¢a na forma mais localizada, por-
tanto de melhor prognéstico, pode reduzir sequelas
permanentes e melhorar as taxas de sobrevida.
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