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Introducao

Histiocitose de células de Langerhans (HCL) caracteriza-se
por proliferacdo clonal de células de Langerhans exibindo
granulos de Birbeck e positividade imunoistoquimica para
S100 e CD1A." Origina-se de uma possivel transformacao
maligna ou proliferacao funcional das células de Langerhans
em resposta a estimulos externos.? Na cavidade oral, pode
manifestar-se raramente como hipertrofia gengival ou
ulceracoes na mucosa jugal, palato e lingua.* O diagndstico
deve ser realizado apds profunda investigacao, excluindo-
se as diversas possibilidades semelhantes.

Varias modalidades terapéuticas tém sido sugeridas para
a HCL, como injecao intralesional de corticosteroide, anti-
bidticos, esteroides, radiacdo e quimioterapia. Opcoes
cirtrgicas variam de grandes resseccoes a abordagens mais
conservadoras, e muitos casos apresentam resolucao apos
simples biopsia.*
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O presente trabalho traz um relato de HCL em cavidade
oral, enfatizando a raridade da lesao, bem como a impor-
tancia do diagnostico diferencial, tratamento e seguimento
adequado desses pacientes.

Apresentacao do caso

Paciente de dez anos, masculino, leucoderma, procurou o
servico de Estomatologia queixando-se de “ferida no céu
da boca”, com duracao de trés meses. Ao exame intraoral,
foi observada lesao ulcerada, avermelhada, medindo apro-
ximadamente 1 cm, em gengiva palatina adjacente ao pri-
meiro molar superior, que apresentava anel ortodontico
(fig. 1A). Apds tratamento periodontal, ndo houve resolu-
cao, sendo sugerida a hipotese de paracoccidioidomicose.
Biopsia incisional revelou lesdo composta predominante-
mente por células poligonais, por vezes exibindo citoplas-
ma granular (fig. 1B) compativel com HCL, confirmado por
forte positividade imunoistoquimica para S100 (fig. 1C) e
CD1A (fig. 1D). O tratamento foi quimioterapia e remocao
cirurgica da lesao. Durante dez anos, o paciente foi exami-
nado semestralmente, sem apresentar sinais clinicos de
recidiva. Durante a ultima consulta, em vista do tempo
decorrido, foram solicitados exames de cintilografia dssea
e tomografia computadorizada do osso temporal para uma
avaliacdo mais precisa, sendo excluida a possibilidade de
recidiva ou metastase.
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Figura1 A, Imagem clinica intraoral mostrando lesao ulcerada
e avermelhada em gengiva palatina adjacente ao primeiro
molar superior. B, Fotomicrografia mostrando lesao neoplasica
caracterizada pela presenca de células poligonais, por vezes
exibindo citoplasma granular em meio a numerosos vasos
sanguineo e infiltrado inflamatorio composto por linfocitos,
neutrofilos e eosindfilos (HE x400). C, Achados imunoistoquimicos
mostraram positividade para S100 (x200). D, Achados
imunoistoquimicos mostraram positividade para CD1A (x400).

Discussao

A etiopatogénese da HCL nao esta completamente estabe-
lecida, sendo proposta uma possivel natureza reacional ou
neoplasica. Alguns autores sugerem ainda a existéncia de
um distUrbio na regulacao do sistema imune e uma predis-
posicao familiar,®> com alta frequéncia na infancia, como
ocorre no presente relato.

As apresentacoes clinicas da HCL se confundem com diver-
sas alteracoes, podendo fazer diagnostico diferencial com
doenca periodontal, malignidades como carcinoma epider-
moide ou linfoma, bem como lesdes granulomatosas ou ulce-
rativas caracteristicas de infeccées fungicas, dificultando o
diagnostico, especialmente quando ha acometimento de
multiplos 6rgaos.? Faz-se necessaria, portanto, uma profun-
da investigacao em lesdes que apresentem persisténcia apds
tratamento. Na cavidade oral, geralmente se apresenta
como ulceracao da mucosa associada a lesdes Osseas subja-
centes,® o que nao foi observado no caso em questao.

Seu diagnostico pode ser confirmado pela deteccao de
granulos de Birbeck caracteristicos (corpos X) ou anticorpos

monoclonais especificos aos antigenos de superficie (CD1).6
No caso apresentado, o diagnostico foi estabelecido apos
pesquisa imunoistoquimica para caracterizacao do tipo
celular em proliferacao.

A abordagem terapéutica depende da extensao da doen-
ca e o tratamento local é normalmente eficiente para for-
mas limitadas a um Unico drgao, como observado no caso
descrito, entretanto, podem ocorrer algumas complica-
¢oes, como disfuncao hipofisaria, com destaque para dia-
betes e doencas neurodegenerativas.® Uma analise retros-
pectiva de pacientes com HCL revelou alta porcentagem de
sobrevida (93%) em dez anos, sendo a maioria dos individu-
os de baixo risco, sem envolvimento de medula dssea,
baco, figado ou pulmdes.’ O paciente ora descrito se apre-
senta sem recidiva ou metastase apo6s dez anos de acompa-
nhamento, entretanto, o seguimento em longo prazo é
necessario para a deteccao e o controle de possiveis seque-
las de apresentacao tardia.?

Comentarios finais

O presente relato discute as informacoes clinico-laborato-
riais da HCL, objetivando enfatizar a importancia do diag-
nostico diferencial, tratamento adequado e acompanha-
mento em longo prazo, com prevencao de complicacoes e/
ou recidiva.
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