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Histiocitose de células de Langerhans diagnosticada
em um paciente de idade avançada*

Langerhans cell histiocytosis diagnosed in an elderly patient

Josie Naomi Iyeyasu1, Ana Carolina Marcos Vaz2, Fabiano Reis3, João Altemani4, Luciano

de Souza Queiroz5, Keila Monteiro de Carvalho6

A histiocitose de células de Langerhans é uma doença rara caracterizada proliferação de células de Langerhans. Neste
artigo descrevemos um caso de histiocitose de células de Langerhans em um paciente de 63 anos, com uma lesão
expansiva periorbital como primeiro sintoma e cuja tomografia computadorizada revelou acometimento pulmonar ca-
racterístico da doença. A condução do caso, os achados radiológicos e os resultados são apresentados.
Unitermos: Histiocitose; Células de Langerhans; Órbita.

Langerhans cell histiocytosis is a rare disease characterized by proliferation of Langerhans cells. We report a case of
Langerhans cell histiocytosis in a 63-year-old patient, who presented an expansile periorbital lesion as the first symptom,
in whom computed tomography revealed characteristic lung commitment of the disease. The case management, as
well as radiological findings and outcomes are described.
Keywords: Histiocytosis; Langerhans cell; Orbit.
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RELATO DE CASO • CASE REPORT

patível com histiocitose de células de Lan-
gerhans (Figura 2).

O exame imuno-histoquímico apresen-
tou-se positivo para CD1a, CD 68, HAM56
e S-100 nas células neoplásicas, negativo
para HMB45, AE1, AE3, CD20, CD3 e
positivo para KI67 em 5–10% dos núcleos,
corroborando a hipótese diagnóstica de
histiocitose de células de Langerhans (Fi-
gura 3).

O paciente foi, então, submetido à pes-
quisa de outros focos de acometimento pela
histiocitose, que revelou lesão do quinto
arco costal esquerdo e comprometimento
pulmonar característico da histiocitose (Fi-
gura 4). O paciente realizou acompanha-
mento com equipe de hematologia, tendo
sido submetido a dois ciclos de quimiote-
rapia com vimblastina, etoposide e predni-
sona. Evoluiu a óbito em fevereiro de 2012,
em decorrência de complicações advindas
de sua doença pulmonar.

DISCUSSÃO

A histiocitose de células de Langerhans
é uma doença rara (incidência de dois a
cinco casos em um milhão)(1), caracteri-
zada pela proliferação de células de Lan-
gerhans(2), que acomete mais comumente

de um paciente de 63 anos de idade acome-
tido pela doença, bem como apresentar
seus exames de imagens e a evolução do
caso. Ao final, é apresentado breve resumo
da literatura sobre a doença.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, de 63 anos,
com queixa de proptose do olho direito há
seis meses. Antecedentes pessoais: taba-
gista e etilista. A triagem para doenças in-
fectocontagiosas foi negativa. O exame fí-
sico, à exceção da proptose à direita, não
apresentou alterações.

Foi realizada tomografia computadori-
zada de crânio (Figura 1), que revelou uma
lesão comprometendo a parede lateral da
órbita (com destruição óssea) e região in-
traorbitária direita, estendendo-se externa-
mente para a região perizigomática. Obser-
vou-se proptose do globo ocular direito e
invasão da musculatura extrínseca lateral
da órbita desse lado.

O paciente foi, então, submetido a exé-
rese completa da lesão. O exame histopa-
tológico revelou proliferação de padrão
histiocítico macrofágico abundante, com
células epitelioides e gigantócitos multinu-
cleados e algumas figuras de mitose, com-

INTRODUÇÃO

A histiocitose de células de Langerhans
é uma doença rara, que normalmente afeta
crianças e pode acometer diversas partes do
corpo. O seu diagnóstico é feito com base
nos exames histológico e imuno-histoquí-
mico das lesões. O tratamento depende da
forma de apresentação da doença. O obje-
tivo do presente estudo é descrever o caso
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Figura 1. Imagens axiais de tomografia computadorizada de crânio com contraste do paciente. Lesão expansiva intraorbitária com extensão para os espaços
intra e extraconais, tecidos moles extracranianos e erosão óssea da parede lateral (osso zigomático e asa maior do esfenoide) da órbita direita.

Figura 2. Coloração hematoxilina-eosina demonstra células de Langerhans
fagocitando hemossiderina. Elas são reconhecíveis pelo núcleo irregular com
contorno arredondado ou alongado, frequentemente com clivagens e enden-
tações, cromatina frouxa e bem distribuída.

Figura 3. Estudo imuno-histoquímico demonstra positividade para CD1a em
padrão membrana, condição sine qua non para diagnóstico da histiocitose de
células de Langerhans.

crianças de um a três anos de idade do sexo
masculino(1).

A etiologia da doença continua incerta.
Acredita-se que a doença seja consequên-
cia de uma desregulação imunológica, re-
sultando na produção excessiva de citoci-
nas e prostaglandinas, que ocasionam da-
nos em diversos órgãos(1).

A doença pode se manifestar localmente
ou acometer múltiplos órgãos. O quadro clí-
nico vai depender do grau de disfunção dos
órgãos atingidos(1). As principais compli-
cações da doença são a disfunção hipofi-
sária, com destaque para o diabetes insipi-
dus(3), e as doenças neurodegenerativas(4).

A manifestação oftalmológica mais co-
mum é a presença de lesão óssea isolada da
órbita(5), que é considerada, assim como a
presença de lesões no osso mastoide e no
osso temporal(6), fator de risco para o sur-
gimento de complicações no sistema ner-
voso central(7).

A histiocitose de células de Langerhans,
principalmente na forma disseminada,
pode estar associada a outras condições,
por exemplo, a leucemia e o linfoma de
Hodgkin e não Hodgkin, história de infec-
ção neonatal, exposição a solventes, doen-
ças da tireoide, doenças infecciosas (ade-
novírus, parvovírus, Epstein-Barr, citome-

galovírus, HIV e HTLV) e tabagismo(1),
como pode ter ocorrido em nosso caso.

O exame de imagem de escolha para
avaliação do sistema nervoso central é a
ressonância magnética, por ser o mais sen-
sível na detecção de lesões, embora não
haja um padrão radiológico característico
da doença(3).

O diagnóstico da histiocitose de células
de Langerhans pode ser feito pelo exame
histológico das lesões (diagnóstico presun-
tivo) ou pelo estudo imuno-histoquímico.
À microscopia óptica, é observado um in-
filtrado monoclonal neoplásico de células
de Langerhans, com núcleo lobulado de
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cromatina fina e citoplasma eosinofílico
moderadamente abundante, com algumas
atipias nucleares e atividade mitótica variá-
vel(3). Já o exame imuno-histoquímico re-
vela a presença de grânulos de Birbeck,
positividade para S-100 e CD1a (sendo este
o diagnóstico de certeza)(1), como ocorreu
no caso aqui relatado.

O tratamento da histiocitose de células
de Langerhans é a intervenção local(6) em
casos em que há apenas uma única lesão,
ficando o tratamento sistêmico reservado
para os casos em que há resposta incom-
pleta, reativação da lesão, ou surgimento de
outras lesões(7), sendo a quimioterapia com
vimblastina o padrão ouro(2), como ocorreu
em nosso caso.

O prognóstico depende do grau de aco-
metimento. Pacientes com doença local
normalmente apresentam bom prognóstico,
enquanto os com doença disseminada e os

que têm acometimento do sistema nervoso
central apresentam pior prognóstico(6).

Podemos concluir que a histiocitose de
células de Langerhans é uma doença rara
e grave, podendo acometer diversos ór-
gãos. Portanto, ela deve entrar na lista de
diagnósticos diferenciais de pacientes com
proptose, já que o acometimento orbitário
indica provável comprometimento do sis-
tema nervoso central, ou seja, pior prognós-
tico. Consideramos o caso descrito impor-
tante por ser bem ilustrativo em relação à
evolução desfavorável do paciente, mesmo
com tratamento adequado, servindo para
enfatizar a importância do diagnóstico pre-
coce da doença. Além disso, trata-se de um
caso raro, já que o paciente foi acometido
pela doença em idade avançada, quando o
mais freqüente é o acometimento na infân-
cia, além de sua lesão orbital ser um local
raramente atingido pela doença.

Figura 4. Tomografia computadorizada de tórax do paciente evidenciando múltiplos cistos difusamente distribuídos pelo parênquima pulmonar, com paredes
irregulares e dimensões variáveis (“cistos bizarros”), associados a micronódulos difusos, aspecto característico do acometimento pulmonar pela histiocitose
de células de Langerhans.
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