Quando nao é uma sinusite frontal complicada
- Case report de histiocitose de células de

Langerhans
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RESUMO

A Histiocitose de células de Langerhans (HCL) é uma doencga
rara e heterogénea que surge sobretudo em criangas e afeta
frequentemente estruturas dsseas como o cranio, podendo
envolver a Orbita. Neste trabalho, apresentamos o caso
de uma crianga do sexo masculino, 11 anos de idade, que
recorreu ao servigo de urgéncia com quadro edema e eritema
periorbitario esquerdo com cerca de 10 dias de agravamento
progressivo. A tomografia computorizada era compativel
com sinusite complicada frontal esquerda com erosdo dssea
para a 6rbita e compartimento intracraniano, e a ressonancia
magnética corroborava esses achados. Devido a auséncia de
melhoria com terapéutica médica, foi realizada a exploragao
cirdrgica através de uma abordagem externa, identificando-se
uma lesdo na qual o estudo anatomo-patoldgico confirmou o
diagndstico de HCL.
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INTRODUCAO

A Histiocitose de Células de Langerhans (HCL), também
conhecida previamente como Granuloma Eosinofilico ou
Histiocitose X, é uma doenca heterogénea caracterizada
por uma proliferacdo clonal de células de Langerhans
patoldgicas (histiocitos)t. Apesar de se poder manifestar
em qualquer idade, surge mais frequentemente na
populagcdo pediatrica, sendo uma patologia rara com
uma incidéncia de 3-5 casos/milhdo de criancgas?.

A HCL pode afetar qualquer 6rgdo ou sistema do corpo
humano, mas tem predilecdo particular pelo esqueleto
Osseo axial (cranio, mandibula, coluna vertebral, pélvis,
costelas e ossos longos). Nas criangas o envolvimento
6sseo mais frequente é no cranio, especialmente no
osso frontal, podendo atingir a érbita®.

Estes casos de HCL orbitaria sdo raros, correspondendo
a menos de 1% dos tumores orbitarios, e podem ser
a Unica manifestacdo da HCL. Os sinais e sintomas
englobam proptose, edema periorbitario difuso com
ou sem eritema, edema palpebral e dor, estabelecendo
varios diagndsticos diferenciais entre os quais celulite
pré-septal*, que é uma reconhecida complicacdo de
sinusite aguda.

Neste artigo reportamos um caso de uma crianga que
se apresentou inicialmente com um quadro aparente de
sinusite frontal complicada com celulite pré-septal, que
apos investigacdo foi diagnosticada com uma HCL.

DESCRICAO DO CASO

Apresentamos o caso de uma crianga do sexo masculino
de 11 anos, com histdria prévia de rinite alérgica
medicada com corticoide nasal tdpico, e sem outros
antecedentes pessoais ou familiares de relevo, que
recorre ao servigo de urgéncia por um quadro de edema
palpebral superior esquerdo com 10 dias de evolucdo.
No primeiro dia apds inicio de sintomas, foi avaliado
por oftalmologia e medicado com Ofloxacina tdpica,
sem evidéncia de melhoria. Manteve um agravamento
progressivo dos sinais inflamatérios, com extensdo
do edema a palpebra inferior, eritema ligeiro e dor a
palpacdo de regido frontal esquerda, mas sem limitacdo
ou dor com os movimentos oculares, ou alteragGes da
acuidade visual. Apresentava pressao facial a esquerda,
mas ndo referia agravamento recente da rinite alérgica,
negando obstrucdo nasal de relevo ou rinorreia. A
observagdo no servico de urgéncia é de salientar,
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FIGURA 1
Tomografia Computorizada a admissao. A — Corte axial; B — Corte sagital; C — Corte coronal

para além das alteragdes peri-orbitarias descritas, um
bom estado geral, sem febre ou sinais meningeos, e
uma endoscopia nasal apenas com ligeira hiperemia
e hipertrofia dos cornetos inferiores, sem lesGes ou
rinorreia mucopurulenta.

Tendo em conta a evolugdo do quadro, realizou uma
Tomografia Computorizada (TC) que demonstrou
aspetos compativeis com sinusite com epicentro no
seio frontal esquerdo e extensdo do processo infecioso
a cavidade orbitaria pré-septal e intracraniana,
apresentando o seio frontal esquerdo solugdo de
continuidade dssea a nivel do seu pavimento e parede
posterior (Figura 1). Realizou ainda no mesmo dia uma
Ressonadncia Magnética (RM) encefélica para melhor
caracterizar a extensdo do quadro, que mostrou
processo inflamatdrio/infecioso centrado ao seio
frontal esquerdo, com darea hipocaptante central com
reforgo periférico correspondendo a possivel abcesso,
e extensdo pré-septal a orbita e também intracraniana
com ténue reforgo meningeo adjacente (Figura 2).
Avangou-se entdo com internamento para terapéutica
endovenosa com amoxicilina-acido clavulanico (50mg/
kg/dose 8/8h) e metilprednisolona (1mg/kg/dia),
e vigilancia da evolugdo do quadro. Apesar de nao
ter havido agravamento do quadro clinico durante o
internamento, a melhoria inicial dos sinais inflamatérios
que houve apds instituicdo da terapéutica nao foi
significativa, pelo que foi repetida a RM passado 1
semana e que mostrou um ligeiro agravamento das
alteragbes previamente descritas. De salientar que
a nivel analitico ndo havia anemia, leucocitose ou
neutrofilia, e a proteina C reativa estava apenas
ligeiramente aumentada (0.30 mg/dl).

Pela possibilidade de estarmos perante um processo
neoformativo, e ndo uma complicagdo de sinusite
frontal, foi proposta a exploragdo cirurgica do seio
frontal esquerdo com exame andtomo-patoldgico

FIGURA 2
Ressondncia Magnética a admissdo - Corte coronal em
ponderagdo T1 com gadolinio

extemporaneo, que se realizou por via externa através
de uma incisdo supraciliar (Figura 3). Verificou-se a
auséncia de conteudo purulento e presenga de uma
lesdo friavel e hemorragica, que na avaliagdo anatomo-
patoldgica preliminar era compativel uma neoplasia
de histiécitos nomeadamente HCL. Tendo em conta
a localizagdo e extensdo da erosdo dssea ja presente
pré-operatoriamente com provdvel necessidade de
tratamento sistémico complementar, optou-se pela
excisdo da lesdo com curetagem parcial das paredes
Osseas. O pods-operatorio decorreu sem intercorréncias,
com um aumento expectdvel do edema supraorbitario no
pds-operatdrio imediato, que melhorou progressivamente
nos dias seguintes. O estudo anatomo-patoldgico final
confirmou o diagndstico de HCL com a presenca de
proliferacdo difusa de células médias a grandes CD68+,
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CD1a+, S100+, CD4+, CD45+/- e CKAE1/AE3-, associadas
a ocasionais células gigantes multinucleadas e a alguns
neutrofilos e eosindfilos.

Os exames de estadiamento realizados (ecografia
abdominal, radiografia de térax e esqueleto, cintigrafia
Ossea e TC da coluna dorsal) ndo mostraram outras
lesOes associadas, pelo que a lesdo osteolitica do osso
frontal foi enquadrada num diagndstico de HCL de
um Unico sistema, com lesdo unifocal “de risco” para
o sistema nervoso central (SNC). A crianga foi entdo
encaminhada para um centro de pediatria especializado
pararealizagdo de tratamento sistémico com Vimblastina
e Prednisolona. A reavaliagdo imagiolégica ao fim de 6
semanas de tratamento evidenciou regressao da doenca
mas ainda sem resolugdo total, pelo que manteve
tratamento mais 6 semanas.

FIGURA 3
Abordagem cirurgica - Incisdo supraciliar com visualizagdo da
lesdo

DISCUSSAO

A HCL é uma doenga multissistémica com uma
apresentacdo muito diversa, em que as manifestacGes
clinicas variam consoante o osso afetado e as estruturas
circundantes. No caso de lesdes periorbitais, como no
caso que apresentamos, a sintomatologia inicial pode
ser confundida com uma patologia ocular inflamatéria/
infeciosa®>, e a evolugdo do quadro para edema
periorbitdrio e eritema pode mimetizar uma celulite
que depois ndo mostra melhoria com antibioterapia3.
A classificacdo atual da HCL diferencia os doentes que
apresentam doenga multissistémica e aqueles que
apresentam doenca de um Unico sistema, e nos casos
de envolvimento apenas dsseo, é ainda feita uma
subdivisdo em envolvimento dsseo unifocal/isolado e
envolvimento multifocal. Este sistema de classificacdao

tem por objetivo orientar o diagndstico e tratamento
destes doentes porque, apesar de ser uma patologia
histologicamente benigna, a evolucdo clinica pode
variar desde uma doenca autolimitada a uma doenca
rapidamente progressiva (que pode levar a morte), e
entre 30% a 40% dos pacientes podem vir a desenvolver
sequelas permanentes®. As opg¢bes terapéuticas vdo
entdo variar consoante a extensdo e gravidade da
doenca, no entanto existem casos de HCL com lesdes
Unicas, mas que se apresentam em regiGes consideradas
“de risco” para o SNC. O envolvimento orbitario é um
desses exemplos, em que ainda ndo existe consenso
sobre qual o melhor tratamento: enquanto a maioria
dos oftalmologistas e cirurgiGes advoga uma abordagem
mais “conservadora” que inclui curetagem subtotal com
corticoterapia intra-lesional, os oncologistas pediatricos
recomendam terapia sistémica com o intuito preventivo
de sequelas debilitantes permanentes®.

O caso apresentado engloba-se neste Ultimo grupo, mas
como apresentava uma destruicdo oOssea significativa
para os compartimentos orbitario e intracraniano,
e como a RM realizada fortalecia a possivel extensdo
intracraniana, optou-se por avangar logo para
tratamento sistémico. O protocolo terapéutico
estabelecido seguiu as guidelines atuais de tratamento
com Vimblastina e Prednisolona durante 6 semanas,
seguido de novo estudo imagioldgico para avaliacdo da
resposta. Na auséncia de resolugdo completa, podera
ser continuado o tratamento por mais 6 semanas,
com eventual terapéutica de manutencdo até 12
meses. Apesar de ser considerada uma patologia
predominantemente “benigna”, a HCL pode estar
associada ao aparecimento de diversas sequelas, que
podem surgir desde a altura do diagndstico até varios
anos depois. Por esse motivo é importante manter
o seguimento regular destas criangas pelo menos até
5 anos apods o término da terapia ou até ao final do
crescimento e da puberdade®.

CONCLUSAO

A HCL orbitdria é uma doenca rara, mas que devera estar
englobada dentro dos diagndsticos diferenciais de uma
celulite pré-septal. Os otorrinolaringologistas ao lidar
frequentemente com complicagGes de sinusite, devem
estar a par das varias manifestacOes possiveis da HCL,
para um diagndstico atempado e orientacdo adequada.
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