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QUAL E O DIAGNOSTICO?

Granuloma eosinofilico.

Eosinophilic granuloma.

Leonardo Rodrigues Campos?, Bianca Carareto Alves Verardino?, Flavio Roberto Sztajnbok?

Adolescente do sexo feminino, com diagndstico de
artrite idiopatica juvenil. Na consulta de rotina é observada
tumoracdo em regido parietal direita. Radiografia do cranio
foi solicitada. Qual o diagndstico?

a) Abscesso de Brodie

b) Hematoma subgaleal

c) Osteomielite aguda

d) Granuloma eosinofilico

e) Lipoma de couro cabeludo

! Médico. Residente de Pediatria do Hospital Universitario Pedro Ernesto (HUPE/UERJ).

Radiografia simples de cranio em perfil demonstrando lesdo osteolitica bem
delimitada com aspecto em “saca-bocado” em regido parietal.

De uma forma geral, o diagnéstico diferencial das
lesdes liticas em cranio deve ser feito com: osteomielite,
tuberculose, sifilis, cisto dsseo simples, tumor de
células gigantes (osteoclastoma), mieloma multiplo,
metdstases (principalmente de neuroblastoma e
linfoma) e osteite fibrosa cistica. Quando localizada
no osso temporal, o diagndstico diferencial inclui
colesteatoma, mastoidite cronica, rabdomiossarcoma
e metastases Osseas’. A osteomielite e a tuberculose
sdo doencas acompanhadas de febre e manifestacdes
sistémicas. O mieloma multiplo é doenga mais comum
em idosos. A osteite fibrosa cistica geralmente estd
associada ao hiperparatireoidismo. O abscesso de
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Brodie é uma forma de osteomielite subaguda primaria
com a formacdo evidente de uma cavidade dssea,
de inicio insidioso, localizada predominantemente
na regido metafisdria proximal da tibia. O aspecto
radiografico mais frequentemente encontrado é
uma lesdo metafisdria radiotransparente, com
margens esclerdticas que esmaecem perifericamente.
O hematoma subgaleal e o lipoma de couro cabeludo
ndo acometem tecido ésseo, podendo ter aumento de
partes moles como manifestacdo na radiografia.

As sindromes histiociticas, apesar de raras, tém
diferentes apresentacdes, podendo ter graves manifesta¢des
clinicas (Tabela 1)2. A incidéncia anual da histiocitose
de Langerhans é estimada em 4-5,4 casos em 1 milhao,
podendo ser subestimada na forma localizada, que muitas
vezes ndo é diagnosticada®. Ndo ha diferenca significativa
da incidéncia entre os sexos, podendo se manifestar
em qualquer idade (recém-nascidos até a fase adulta),
geralmente até 30 anos de idade, sendo que, na infancia,
o pico de incidéncia é de 1-3 anos de idade. O que elas
compartilham de caracteristica comum é o fato de terem,
como mecanismo patoldgico, a proliferagdo ou acumulacado
das células derivadas de mondcitos/macréfagos da medula
Ossea. A distingdo entre as diferentes formas clinicas é
de grande importancia, ja que as formas limitadas ndo
possuem o mesmo tratamento das formas sistémicas.

Para o diagnéstico, é necessario que seja realizada
bidépsia da lesdo e analise imunohistoquimica. O
granuloma eosinofilico é considerado uma doeng¢a mono
ou poliostética, sem acometimento extraesquelético,
o que o diferencia de outras formas de histiocitose
de Langerhans (Hand-Schuller-Christian ou variante
de Letterer-Siwe) que apresentam pior progndstico,
ja que sdao formas de acometimento multiorganico.
A sindrome de Hand-Schiller-Christian, que afeta

Tabela 1. Classificagdo das histiocitoses da infancia?.

principalmente criangas e em que se observa exoftalmia
e o envolvimento dsseo, de tecidos moles, pele e/ou
hipotdlamo, apresenta evolucdo varidvel, geralmente
cronica. A doenca de Letterer-Siwe, com acometimento
do tecidoreticuloendotelial, ossos e pulmao, é de mau
progndstico e ocorre nos primeiros anos de vida.

Na forma localizada éssea (granuloma eosinofilico),
0s pacientes geralmente apresentam uma tumoragao
ou dor no local da lesdo, como o nosso paciente, que
apresentava uma tumoracdo em regiao parietal direita, de
consisténcia de partes moles. Pode também ser observado
calor local. As lesdes radiotransparentes apresentam
margens bem definidas ou irregulares e expansdo da
estrutura dssea envolvida, com reacao dssea periosteal. Um
inventario dsseo deve ser feito para que sejam detectadas
outras lesdes, para excluir o cardter poliostético. LesGes
tipicas, quando encontradas no cranio, sugerem muito o
diagndstico. A bidpsia é crucial para o diagndstico, ja que
inUmeras outras condi¢Ges fazem parte do diagndstico
diferencial desse aspecto de lesdo dssea.

O tratamento inclui curetagem com enxerto
6sseo, radioterapia em baixas doses ou injecdo de
corticoide. Conduta expectante também é aceita, ja
gue a maioria das lesdes tém cura espontanea, sem
recorréncia. Criangas com envolvimento dsseo devem
ser sempre avaliadas para o envolvimento visceral, ja
gue o tratamento é mais complexo. No caso do nosso
paciente, apds revisdo da literatura, ndo parece existir
relacdo entre artrite idiopdtica juvenil e granuloma
eosinofilico. Como a paciente apresentava tumoracao
em regido parietal, a radiografia foi solicitada para
investigacdo diagndstica. O diagndstico foi confirmado
por meio da bidpsia éssea e analise imunohistoquimica,
sendo posteriormente tratada com curetagem e
seguimento clinico, sem envolvimento de outros locais.

Classe Doenga

Caracteristicas

Tratamento

| Histiocitose de células de Langerhans

Linfohistiocitose eritrofagocitica familiar *

I Sindrome hemofagocitica associada a
infecgdo[t]

Células de Langerhans (CD1a e CD207 positivos)
com granulos de Birbeck

Macréfagos reativos, morfologicamente
normais, apresentando eritrofagocitose e
células T CD8-positivas

Tratamento local para lesdes isoladas;
quimioterapia nos casos disseminados

Quimioterapia; transplante alogénico de
medula dssea

Proliferagdo neoplasica celular com

Histiocitose maligna
]

caracteristicas de mondcitos, macréfagos ou

Quimioterapia, incluindo antraciclinas

Seus precursores

Leucemia monocitica aguda

M5, conforme classificagdo da FAB

Quimioterapia

* Também conhecida como Linfohistiocitose hemofagocitica familiar (FHLH); T Também conhecida como Linfohistiocitose hemofagocitica secundaria.
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