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HISTIOCITOSE X (SINDROME DE HAND-SCHULLER-CHRISTIAN)
—RELATO DE CASO*

José Olimar Carneiro Filho', Marta Santos Leite?, José Moacyr Andrade Neto®

Os autores relatam o caso de uma crianca do sexo feminino, quatro anos de idade, que apresentava cefa-
léia, irritabilidade, otorréia e exoftalmia unilateral. No estudo tomografico e na radiologia convencional en-
contraram-se grandes areas liticas no cranio e na sua base. O restante do esqueleto nao evidenciou anorma-
lidades. O diagnéstico de histiocitose X (sindrome de Hand-Schuller-Christian) foi confirmado pelo mielo-
grama. Este estudo mostra achados radiolégicos e citologicos, além de apresentar uma revisao da literatura
sobre o caso.

Unitermos: Histiocitose. Histiocitose X. Hand-Schuller-Christian. Cranio.

Histiocytosis X (Hand-Schuller-Christian disease) — a case report.

The authors report a case of a 4-year-old girl with headache, irritability, otorrhea, and unilateral exophthal-
mus. Computed tomography and plain films showed large lytic areas in the vault and base of the skull. No
other bones were involved. The diagnosis of histiocytosis X (Hand-Schuller-Christian disease) was con-
firmed by bone marrow biopsy. This paper presents the cytological and radiological findings of this patient

as well as a review of the literature.
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INTRODUCAO

A histiocitose X ¢ um distirbio do sis-
tema reticuloendotelial, caracterizado pela
proliferacao de macrofagos de aspecto nor-
mal, com ou sem reacdo inflamatoria asso-
ciada de eosinoéfilos, neutrofilos e células
mononucleares envolvendo o tegumento,
0 0ss0 ¢ as visceras. Sua etiologia ¢ desco-
nhecida. As trés sindromes clinicas conhe-
cidas — granuloma eosinéfilo do osso, sin-
drome de Hand-Schuller-Christian e sin-
drome de Letterer-Siwe — compartilham
uma patologia semelhante.

A gravidade varia desde uma forma
benigna, em pacientes com lesdes Osseas
solitarias ou multifocais, até deterioragdo
progressiva e morte em lactentes com com-
prometimento visceral. A doenca ndo cos-
tuma ter caracteristica familiar. O tecido
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afetado apresenta hiperplasia reticulo-en-
dotelial com infiltragdo disseminada por
células mononucleares bizarras e células
plasmaticas=.

A sindrome de Hand-Schuller-Chris-
tian é observada com mais freqiiéncia em
criangas e jovens. A triade classica de de-
feitos osteoliticos nos 0ssos membranosos,
exoftalmia e diabete insipido s6 ocorre
numa pequena porcentagem de casos, em-
bora a sua presenga seja diagnostica. A
doenca nao costuma ser fatal, mas € croni-
ca e, algumas vezes, progressiva.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, quatro anos
de idade, branca, natural e residente em
Fortaleza, CE. Sua mae relatou que a crian-
¢a vinha apresentando gradativa deformi-
dade facial e exoftalmia, ao longo de apro-
ximadamente dois anos, associada a episo-
dios de cefaléia e irritabilidade. Nas duas
ultimas semanas a paciente passou a apre-
sentar otorréia unilateral, associada a otal-
gia e hipoacusia.

O estudo radioldgico convencional do
cranio evidenciou extensas areas liticas
com bordas definidas na regido parietal
direita, fronto-t€émporo-parietal esquerda
com erosao da pirdmide petrosa e envolvi-
mento occipital homolateral (Figura 1). O

estudo radioldgico do restante do esquele-
to ndo evidenciou anormalidades.

No estudo tomografico do cranio obser-
varam-se lesdes osteoliticas com coeficien-
tes de atenuagdo de partes moles, apresen-
tando impregnacao do contraste, compro-
metendo a calota craniana em regides fron-
tal, temporal e occipital a esquerda e fron-
to-parietal alta a direita (Figuras 2,3 e 4).
Notou-se também envolvimento da parede
lateral e superior da Orbita esquerda, deter-
minando deslocamento do globo ocular e
musculo reto-lateral medial e inferiormente
(Figura 3). Associado, observou-se acen-
tuado espessamento meningeo adjacente as
lesoes osteoliticas (Figura 5).

Houve destruicdo da piramide petrosa
a esquerda e da ponta do rochedo a direita
(Figura 6). Extensas lesdes com caracteris-
ticas semelhantes comprometiam a base do
cranio, com erosdes o0sseas no clivus, na
sela turca e no forame magno com exten-
s80 ao canal vertebral (Figura 7). O parén-
quima cerebral apresentava valores de ate-
nuagdo normais.

A partir dos achados radiograficos e
tomograficos, foi sugerido o diagnostico de
histiocitose X (sindrome de Hand-Schul-
ler-Christian). O mielograma, realizado por
puncdo da crista iliaca, revelou resisténcia
ossea normal, normocelularidade, série eri-
troéide (5%) hipoplasiada, série mieldide
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Figura 1. Radiografias do cranio em péstero-anterior (A) e perfil (B) evidenciando extensas lesoes liticas na regiao fronto-témporo-parietal esquerda. Em C,
incidéncia de Towne, observam-se lesoes liticas na piramide petrosa e no 0sso occipital a esquerda, e erosado da ponta do rochedo contralateral.

Figura 2. Corte tomografico evidenciando lesdes
osteoliticas com impregnacao do contraste, envol-
vendo regioes frontal e temporal & esquerda e
occipital bilateral.

(79%) hipoplasiada com todos os elemen-
tos representados, relagdo M:E = 15,8/1,
série megacariocitica normoplasiada, lin-
focitos (16%), sendo estas alteragdes dege-
nerativas dos histidcitos compativeis com
histiocitose (Figura 8).

O estudo ecografico do abdome para
pesquisa de lesdes granulomatosas em vis-
ceras compactas (figado, bago) ou outras
alteracOes relativas a histiocitose X nao
revelou anormalidades.
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Figura 3. Corte tomografico mostrando compro-
metimento da parede lateral da 6rbita esquerda e
de estruturas intra-orbitarias.

DISCUSSAO

Desconhece-se areal incidéncia da his-
tiocitose X, mas ¢ provavelmente superior
a 1/100.000 por ano em criangas com me-
nos de um ano de idade, ou de 0,2/100.000
nos individuos com menos de 15 anos. Os
dados utilizados para a estimativa nao in-
cluiram as criangas com granuloma eosino-
filo solitario ou disseminado, nem as com
sindrome de Hand-Schuller-Christian®.

Figura 4. Lesao osteolitica em situagcao fronto-
parietal alta a direita.

Nao se sabe ao certo a causa da histio-
citose X. Apesar de a histiocitose X ser
considerada como distirbio ndo heredita-
rio, os individuos do sexo masculino sdo
afetados duas vezes mais do que os do sexo
feminino.

Em geral, as manifestacdes clinicas apa-
recem na primeira década e apresentam
incidéncia maxima no grupo etario entre
dois e seis anos de idade. Como a histioci-
tose X pode afetar quase todos os 6rgaos,
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Figura 5. Corte tomografico mostrando espessa-
mento meningeo com impregnacao do contraste,
adjacente as lesoes osteoliticas.

os achados clinicos sdo extremamente va-
riaveis. Numa série de 39 pacientes de 16
anos de idade ou menos, as manifesta¢des
radioldgicas iniciais incluiram lesdes 0s-
seas (n = 38) predominando no cranio (n =
14), fémur (n =9), escapula (n = 6) e man-
dibula (n = 4)&7.

A otite média, que ¢ muitas vezes bila-
teral, costuma resultar diretamente da in-
vasdo das mastoides e por¢des pétreas dos
ossos temporais. A linfadenopatia pode
predominar em certas ocasides. A triade
classica de exoftalmia, diabete insipido e
lesdes esqueléticas ocorre raramente sem
outras manifestacdes clinicas, embora ten-
da a aparecer entre dois e quatro anos de
idade. A exoftalmia, que pode ser unilate-
ral ou bilateral, pode produzir distirbios
visuais e, com freqiiéncia, esta associada a
lesGes esqueléticas destrutivas da orbita. As
lesdes 0sseas podem ou ndo produzir sin-
tomas, dependendo do local de comprome-
timento do osso. Pode ocorrer colapso de
uma ou mais vértebras. As lesdes do cra-
nio, que podem produzir areas locais de
intumescimento, constituem o local mais
comum de comprometimento 6sseo na his-
tiocitose X.

O comprometimento pulmonar € obser-
vado em cerca de 25% dos casos. Todavia,
a angustia respiratdria e o pneumotorax sao
manifestagdes raras, que estdo mais fre-
qiientemente associadas a outras manifes-
tagdes sistémicas da doenga®.

As conseqiiéncias a longo prazo da his-
tiocitose X erradicada ou cicatrizada in-

Radiol Bras 2002;35(2):109-112

Carneiro Filho JO et al.

Figura 6. Destrui¢ao da piramide petrosa a esquer-
da e da ponta do rochedo contralateral.

Figura 7. Extensas lesdes osteoliticas envolvendo
estruturas da base craniana.

Figura 8. Mielograma evidenciando alteracoes degenerativas dos histiécitos compativeis com histioci-

tose.

cluem insuficiéncia pulmonar e cor pulmo-
nale, devido a fibrose pulmonar ou hiper-
tensao porta causada pela fibrose hepatica.
O diabete insipido pode representar tam-
bém uma seqiicla tardia, mas, em geral,
ocorre dentro de 18 meses ap0s o inicio do
comprometimento 6sseo. Outras manifes-
tagOes do sistema nervoso central associa-
das a histiocitose X incluem: crises convul-
sivas, pressdo intracraniana aumentada,
déficits neuroldgicos focais, retardamento
mental, perda da audi¢do, tremor inten-
cional e atrofia 6tica®. O atraso de cresci-
mento que tem sido observado em um ter-

co dos pacientes® encontra-se muitas ve-
zes associado a um atraso da idade dssea,
demora no fechamento das epifises e hipo-
gonadismo com auséncia de desenvolvi-
mento sexual, indicando comprometimen-
to do hipotalamo ou da hipofise™.

O comprometimento do esqueleto pode
manifestar-se sob a forma de areas circuns-
critas solitarias ou multiplas de destruicao
osteolitica no interior do osso. Estas areas
de destruigdo osteolitica podem aparecer
rapidamente, e se houver multiplas lesdes
elas podem estar em varios estagios de ci-
catrizacdo. As cintilografias 6sseas com
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tecnécio podem ser positivas nas lesdes
com atividade osteoblastica. O cranio ¢ o
local mais freqiiente de comprometimento
0sseo. As lesdes aparecem como areas de
destrui¢do medular e cortical, bem como a
nova formacao de osso periosteal ¢ comum.
Quando a mandibula est4 afetada, a destrui-
¢a0 da lamina dura do alvéolo e do osso al-
veolar de sustentac@o da, com freqiiéncia,
a ilusdo de que os dentes estao flutuando
no ar. Se a base do cranio estiver afetada, a
destrui¢do costuma ocorrer nas porgdes
mastodides e petrosas do osso temporal. Em
geral, o comprometimento dos corpos ver-
tebrais comega como uma area puramente
osteolitica, que progride para o colapso do
corpo afetado, com disco uniformemente
delgado e denso (vértebra plana).

O colapso pode ser assimétrico, com
aspecto de cunha anterior, e costuma ser
observado em algum estagio do processo.
Um dos aspectos importantes para diferen-
ciar estas lesoes das infecgdes dos corpos
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vertebrais consiste na preservagao da altu-
ra do espaco intervertebral ®,

O indice de sobrevida geral das crian-
cas com histiocitose X é de 70%®™. Va-
rios fatores foram considerados importan-
tes indicadores para o prognostico: 1) ida-
de do paciente no inicio da doenga; 2) ex-
tensdo da doenga clinica, determinada pelo
exame fisico, avaliagdo laboratorial e ra-
diolégica; 3) local especifico de compro-
metimento organico; 4) probabilidade de
uma resposta satisfatoria a terapia, basea-
da na retencdo da fungdo do 6rgao afeta-
do, bem como no quadro pataldgico espe-
cifico do 6rgdo comprometido na bidpsia.
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