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RESUMO

A histiocitose de células de Langerhans trata-se de uma doenga rara e predominantemente
da area pediatrica, mas que também pode acometer os adultos. O granuloma eosinofilico
€ uma subclassificacdo da doenca, sendo o tipo mais comum. Fez-se necessario uma
maior ampliacdo do conhecimento tedrico sobre o tema devido a sua raridade e
desconhecimento do mesmo pela grande maioria da area médica. O presente artigo teve
como objetivo caracterizar a patologia exposta, afim de conseguir diagnosticar e
implementar o tratamento adequado diante de um paciente com granuloma eosinofilico,
além de ampliar o campo de estudo teérico para maior aquisicdo do conhecimento.
Tratou-se de um estudo com carater de pesquisa bibliografica do tipo qualitativa, com
pesquisa feita por meio de variados artigos publicados virtualmente e também em livros
cientificos da area pediatrica e dermatoldgica. Devido a escassez de material sobre a
patologia, 0 campo de pesquisa ndo foi muito extenso, porém os instrumentos utilizados
foram suficientes para inteirar os objetivos propostos no estudo. Pode-se observar que o
diagnostico é estabelecido por meio de exames de imagem, sendo a radiografia simples o
mais utilizado primordialmente, excluindo os diagndsticos diferenciais, principalmente
quando ha lesdes osteoliticas no cranio, que é a area mais comum acometida pela
patologia. O tratamento vai ser guiado de acordo com a localizacdo, numero de lesGes e
idade do paciente, sendo que a conduta expectante vem sendo cada vez mais aceita.

Palavras-chave: Ceélulas de Langerhans, Dermatologia, Histiocitose, Granuloma
eosinofilico, Pediatria.

ABSTRACT

Langerhans cell histiocytosis is a rare disease and predominantly in the pediatric area, but
it can also affect adults. Eosinophilic granuloma is a subclassification of the disease, being
the most common type. It was necessary to increase the theoretical knowledge on the
subject due to its rarity and lack of knowledge by the vast majority of the medical field.
This article aimed to characterize the exposed pathology, in order to be able to diagnose
and implement the appropriate treatment in the face of a patient with eosinophilic
granuloma, in addition to expanding the theoretical study field for greater knowledge
acquisition. It was a qualitative bibliographic study, with research done through various
articles published virtually and also in scientific books in the pediatric and dermatological
areas. Due to the scarcity of material on the pathology, the research field was not very
extensive, however the instruments used were sufficient to understand the objectives

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v.4, n.2, p. 5414-5422 mar./apr. 2021



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

5416

proposed in the study. It can be observed that the diagnosis is established by means of
imaging tests, with simple radiography being the most used primarily, excluding
differential diagnoses, especially when there are osteolytic lesions in the skull, which is
the most common area affected by the pathology. The treatment will be guided according
to the location, number of injuries and age of the patient, and the expectant conduct has
been increasingly accepted.

Keywords: Langerhans cells, Dermatology, Histiocytosis, Eosinophilic granuloma.
Pediatrics.

1 INTRODUCAO

O granuloma eosinofilico, uma classificagdo da histiocitose das células de
Langerhans (HCL), é uma patologia que afeta principalmente a area pediatrica, mas que
também pode ser encontrada em adultos de diversas idades. Em criangas, é encontrada
mais frequentemente no sexo masculino, enquanto nos adultos, em sexo feminino.

Os individuos afetados com a doenca produzem muitas células ou histidcitos de
Langerhans, que é uma célula dendritica relacionada com o sistema imune, responsavel
pela defesa do organismo. Nessas pessoas, as células sdo produzidas de maneira
excessiva, e assim, acumulam-se em certas areas do corpo e causam a formacéo dos
granulomas, que sdo tipos de tumores.

A patogénese da histiocitose das celulas de Langerhans permanece desconhecida,
e ha discussdes se sua natureza é reacional ou neoplasica.

Atualmente, a tendéncia é considerar a histiocitose de células de Langerhans como
uma Unica doenca, e classificar de acordo com a extensédo e manifestacdes diversas. Os
sintomas da doenca podem variar entre os individuos afetados. As apresentacdes clinicas
podem ser divididas em quatro tipos principais, que na verdade, representam fases
evolutivas diferentes, mas se tratando da mesma doenca. Entdo, temos: doenca de
Letterer-Siwe, doenca de Hand-Schuller-Christian, doenca de Hashimoto-Pritzker e o
granuloma eosinofilico, que foi 0 mais abordado durante a pesquisa literaria.

Na grande maioria dos casos, ndo € uma condicdo fatal, porém pode trazer
problemas, ao longo da vida, a algumas pessoas com a patologia.

O diagndstico se da pela juncdo dos achados clinicos, radiol6gicos e também
histoldgicos.

O presente artigo tem como objetivo caracterizar a patologia exposta, afim de
conseguir diagnosticar e implementar o tratamento adequado diante de um paciente com

Granuloma Eosinofilico.
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A pesquisa fez-se necesséria diante da escassez de conteldo sobre o tema, visto
que ¢ bastante desconhecido na &rea médica, por ser raro. O conhecimento sobre 0 assunto
ajudara no esclarecimento de casos clinicos, proporcionando um melhor desempenho do
médico para 0 seu paciente, que sera ainda mais beneficiado, com o diagndstico e
tratamento adequados. A pesquisa também proporcionou maior elucidacdo do
entendimento dos poucos casos relatados sobre o tema.

2 REFERENCIAL TEORICO
2.1 HISTIOCITOSES

O granuloma eosinofilico é uma subclassificacdo das histiocitoses, que constituem
um grupo caracterizado pela proliferacdo dos histidcitos, e de doencas consideradas raras.

As histiocitoses sdo doencas promovidas pelas células dendriticas e pelos
macrdfagos. As células dendriticas séo originadas da medula 6ssea e compreendem varios
grupos celulares: células de Langerhans, células dendriticas indeterminadas, células
dendriticas, células dendriticas foliculares e dendrécitos dérmicos (SAMPAIO et al.,
2008).

Podem, ainda, ser divididas de acordo com os critérios de histopatologia,
imunofenotipagem, microscopia eletrdnica e apresentacdo clinica. Classifica-se em trés
grupos, sendo eles: histiocitose de células de Langerhans, também conhecida como classe
I; histiocitose ndo Langerhans, classe Il; e os disturbios histiociticos malignos, classe 11l
(AZULAY et al., 2015).

O granuloma eosinofilico é da classificacdo do grupo de classe I, ou seja, das

histiocitoses de células de Langerhans.

2.2 HISTIOCITOSE DE CELULAS DE LANGERHANS

As células de Langerhans sdo apresentadoras de antigenos e estdo localizadas na
epiderme. Apds serem estimuladas por algum antigeno externo, deslocam-se para o
linfonodo regional, e assim, ativam as células T antigeno-especificas, e estas retornam a
pele. Um prototipo de dermatose que é mediada por essas células é a dermatite de contato
do tipo alérgica (AZULAY et al., 2015).

Antigamente, a histiocitose de células de Langerhans (HCL) era conhecida como
histiocitose X, cuja doenca ainda é de causa desconhecida. A HCL é compreendida como
um grupo de afecgdes resultantes de uma proliferacdo clonal de células de Langerhans,

S-100 e CDla positivas, que representam uma variacdo da mesma doenca que pode
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permanecer localizada ou adquirir um caréter infiltrativo difuso. H& certa controvérsia se
o disturbio é do tipo imunoldgico ou neoplasico (SAMPAIO et al., 2008).

Quanto a apresentacdo clinica da doenca, ela pode ser dividida em quatro tipos
principais, que representam diferentes fases evolutivas da mesma. Em funcéo disso,
considera-se a HCL como uma doenca Unica, que possui extensdo e manifestacdes
variadas. Os quatro tipos principais dividem-se em: doenca de Letterer-Siwe, doenca de
Hand-Schuller-Christian, granuloma eosinofilico e doenga de Hashimoto-Pritzker.
Importante salientar que a variabilidade das apresentaces clinicas ndo é restrita as
descritas, uma vez que os quadros sdo variados e também podem ser, por vezes,
sobrepostos (AZULAY et al., 2015).

A histiocitose de células de Langerhans trata-se de uma doenca que predomina na
infancia, em criancas de 1 a 3 anos, mas pode ocorrer em qualquer faixa etaria pediatrica,
sendo raro o aparecimento em adultos, principalmente em idosos. Quando ocorre em
adultos, geralmente é acompanhada de uma outra neoplasia hematologica. Em criancas,
€ mais comum a ocorréncia da doenca no sexo masculino, e quando manifestada em

adultos, o sexo feminino é o mais acometido (AZULAY et al., 2015).

2.2.1 Granuloma Eosinofilico

O granuloma eosinofilico € o tipo mais comum de HCL. Acomete com mais
frequéncia o sexo masculino, sendo a maioria dos casos relatados antes dos 20 anos, e
com apresentacdo somente de leses dsseas (SAMPAIO et al., 2008).

Possui forma benigna localizada com uma evolugdo cronica insidiosa.
Clinicamente, manifesta-se como dor Ossea localizada e edema de tecidos moles
adjacentes. As lesdes cutadneas sdo ocasionais e consistem de escassas papulas
acastanhadas no tronco e lesbes crostosas no couro cabeludo. Podem ocorrer também
lesBes erosivas ou ulceradas na boca e genitalia. Porém, a apresentacdo mais comum da
doenca € sob forma de lesdes 0sseas cisticas, isoladas e assintomaticas, que se localizam
mais frequentemente no cranio, mas outros locais podem ser acometidos, como as
costelas, vértebras, pélvis, escapulas e 0ssos longos. Diabete insipido, febre e leucocitose
podem estar presentes no quadro (SAMPAIOQ et al., 2008).

A histopatologia da doenca demonstra reacdes granulomatosas compostas por
células de Langerhans, células gigantes multinucleadas de corpo estranho e presenca de
eosinéfilos (SAMPAIQ et al., 2008).
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O diagndstico é dado por meio da clinica, da histopatologia e da radiologia para
que haja conhecimento das lesGes cisticas dsseas. A imuno-histoquimica da o diagnostico
definitivo, pois identifica os marcadores especificos (CD1a) da patologia. A identificacdo
da proteina S-100 sugere a doenga, mas ndo permite o diagnostico por ndo ser muito
especifica. As lesdes do tipo ulceradas exigem diagndstico diferencial com outras doencas
granulomatosas, neoplasias e tuberculose (SAMPAIO et al., 2008).

O tratamento das lesbes Gsseas é feito por curetagem ou exérese cirlrgica. Ha
casos relatados de regressdo espontédnea ou perda de progressdo da doenca, mesmo
quando a doenga ndo é tratada. A radioterapia também pode ser aplicada em lesbes
sintomaéticas, recorrentes ou que envolvam riscos futuros de deformidades ou fraturas
patologicas. Por vezes, anti-inflamatérios ndo hormonais ou infiltrados de

corticosteroides podem ser empregados no tratamento (AZULAY et al., 2015).

3 PROCEDIMENTOS METODOLOGICOS OU MATERIAIS E METODOS
Trata-se de um estudo com carater de pesquisa bibliografica do tipo qualitativa.
A pesquisa foi feita basicamente por meio de artigos, e alguns livros da area

médica. Por ser um assunto bastante desconhecido e raro, o conteddo é dificilmente

caracterizado em varios livros cientificos.

4 DISCUSSAO

O granuloma eosinofilico é a forma mais benigna de apresentacéo da histiocitose
de células de Langerhans. Sua apresentacdo clinica pode-se manifestar como lesGes
cutaneas, erosivas, ulceradas e lesfes 0sseas cisticas. Tais lesdes cutaneas sdo raras no
granuloma eosinofilico, sendo mais comuns na doenca de Hand-Schuller-Christian, e
também comuns, porém mais extenas na doenca de Letterer-Siwe. As lesbes Osseas
cisticas é a forma clinica mais comum da doenca, e geralmente apresenta poucos sintomas
associados, seguindo assim um curso benigno.

As lesBes osteoliticas podem ser localizadas ou multifocais, e o cranio é o local
mais afetado, sendo o0 0sso parietal o mais acometido. Os sintomas da lesdo craniana no
granuloma eosinofilico variam conforme sua evolucdo. Inicialmente, o paciente encontra-
se assintomatico, pois o tumor ainda estd em desenvolvimento. Conforme ele vai
evoluindo, a dor aparece como primeiro sintoma, e logo apds, o local acometido
desenvolve tumefacdo, sendo esses 0s sintomas mais relatados. Os exames de imagem

sdo de fundamental importancia para o estabelecimento de um diagnéstico, e também
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exclusdo de outras patologias. Na radiografia simples de cranio, o granuloma eosinofilico
¢ visualizado como uma lesdo osteolitica bem delimitada, com aspecto em “saca-bocado”,
como é demonstrado na figura 1.

O diagndstico diferencial de outras lesGes osteoliticas deve ser feito com cisto
6sseo simples, osteomielite, oteoclastoma, sifilis, tuberculose, metastases, principalmente
as de neuroblastoma e linfoma e osteite fibrosa cistica. Quando a les&o for de localizacéo
no osso temporal, o diagndstico diferencial deve incluir mastoidite cronica, colesteatoma,

rabdomiossarcoma e metastases 0sseas.

Figura 1
Imagem retirada da revista Residéncia Pediatrica, de setembro de 2013.

O tratamento do granuloma eosinofilico vai depender de diversos fatores, como a
localizacgdo, a idade do paciente e o numero de leses. Pode ser realizado uma curetagem
com enxerto 0sseo, radioterapia desde que em baixas doses e também injecdes de
corticoides. Em lesdes Unicas e circunscritas, o procedimento mais adequado é a
curetagem com a excisao completa, visto que ¢ um método eficiente em criancas menores,
pois assim evita a radioterapia e suas complicacdes. Quando ha lesbes multiplas ou
recorrentes, a quimioterapia é indicada, bem como a administracdo de corticoides na lesao
ou até por via sistémica. A conduta expectante ja é aceita, visto que ha um grande nimero

de lesBes que possuem remissdes espontaneas e sem sinais de recorréncia. Criancas com
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0 envolvimento 6sseo sempre devem ser avaliadas para exclusdo de envolvimento

visceral, pois se houver, o tratamento € mais complexo.

5 CONCLUSAO

A histiocitose de células de Langerhans tem o granuloma especifico como o seu
tipo mais comum e também mais benigno. Mesmo com a limitagdo de artigos e livros
com a patologia, a pesquisa foi bem sucedida em seu objetivo de caracterizar melhor o
granuloma eosinofilico e assim, poder diagnosticar e tratar o paciente adequadamente.

E preciso estabelecer o diagndstico por meio de exames de imagem, sendo a
radiografia simples o mais utilizado primordialmente, excluindo os diagndsticos
diferenciais mais comuns, principalmente quando ha lesGes osteoliticas no cranio, que é
a rea mais comum acometida pela patologia. O tratamento vai ser guiado de acordo com
a localizagdo, numero de lesbes e idade do paciente, sendo que a conduta expectante vem
sendo cada vez mais aceita, pois a maioria das lesdes tém cura espontanea e sem
remissdes, mas o tratamento local com injecdo de corticoides pode ser feito em lesdes

isoladas, e quando disseminadas, a quimioterapia é indicada.
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