MOLESTIA DE HAND-SCHULLER-CHRISTIAN

EpYMAR JARDIM *

A moléstia de Hand-Schuller-Christian é entidade pouco freqiiente, de
causa desconhecida, e estudada sob varias denominacées, entre as quais as
de reticuloendoteliose ou histiocitose (Snapper 1), liporreticulose (Epstein-
Davidoff 5), disostose exoftalmica diabética e lipidogranulomatose ou xanto-
matose Ossea cranioexoftdlmica (Pons®). Atualmente, tal enfermidade vem
sendo incluida num mesmo capitulo, juntamente com a moléstia de Lette-
rer-Siwe e o granuloma eosinéfilo devido a certa semelhanca em seus subs-
tratos histopatolégicos.

Trata-se de uma variedade de granulomatose, caracterizada por prolife-
racao multifocal de tecido formado por células histiocitarias repletas de
ésteres do colesterol que tomam o aspecto caracteristico de “células espu-
mosas”. Esse achado citologico & segundo Ritvo?, patognoménico da mo-
léstia de Hand-Schuller-Christian, permitindo, a sua diferenciacdo com as

moléstias de Gaucher e de Nieman-Pick.

A moléstia ocorre principalmente na inféncia, antes dos seis anos de
idade, atingindo mais vézes o sexo masculino. Ha casos assinalados na
idade adulta, porém, muito mais raros (Rocha Brito1?). Quanto a heredi-
tariedade e ao fator racial, ndo ha concordancia entre os varios autores;
Ritvo? admite a influéncia déstes fatéres, enquanto Duncant nido os

considera.

Segundo Wolf 18, a infiltracdo histiocitaria pelos ésteres do colesterol
seria devida a uma deficiéncia do sistema reticulo endotelial na remoc¢ao
do excesso lipidico dos tecidos, cuja retencdo provocaria irritacdo das pa-
redes vasculares, seguida por infiltracdo celular dos tecidos perivasculares,
com progressivo bloqueio do préoprio SRE. Duncan+t acredita que o depé-
sito de material lipidico far-se-ia nos locais que tivessem sofrido trauma-
tismos prévios.

Para Cecil e Loeb 2 a moléstia de Hand-Schuller-Christian, a moléstia
de Letterer-Siwe e o granuloma eosinéfilo, originariamente referidos como
entidades bem definidas, sdo provavelmente o resultado de manifestacdes
relacionadas a estadios diferentes de uma mesma moléstia tendo, como de-
nominador comum, a proliferacdo histiocitaria de natureza desconhecida.

A moléstia de Hand-Schuller-Christian costuma ser caracterizada por
uma triade patolégica, representada por alteracoes destrutivas dos o0ssos
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membranosos (particularmente os do cranio), exoftalmo e diabete insipido.
As lesGes 6sseas ndo sio causadas, segundo Snapper !1, por distirbio pri-
mario do colesterol, mas sim por proliferagcdo andmala de histiocitos, célu-
las reticulares com atividade fagocitaria. As alteracbGes osteoliticas do cra-
nio comecam na diploe mas, habitualmente, comprometem ambas as tabuas
oOsseas. A proliferacdo dos granulomas lipidicos invade, ulterior e preferen-
cialmente, o espago retroorbitario e a regido da sela turca trazendo, como
conseqiiéncia, o exoftalmo e o diabete insipido.

O exoftalmo pode ser uni ou bilateral e as palpebras muitas vézes nao
conseguem cobrir completamente os globos oculares, dada a intensidade de
sua protrusdo. Habitualmente é assimétrico, sendo mais intenso num dos
lados. Este detalhe permite o diagnostico diferencial com o exoftalmo do

hipertireoidismo, que é sempre bilateral e simétrico.

Aos processos osteoliticos que se instalam quase sempre ao nivel das
fossas cranianas anterior e média segue-se, muitas vézes, quadro de dia-
bete inspido o que, segundo Cecil e Loeb 2 e outros, ndo é caracteristica
indispensavel da doenca. Os sintomas hipofisarios ndo aparecem tdo preco-
cemente como aquéles que dependem das alteracoes osteoliticas (Ygartua 1%).

Os granulomas lipidicos podem ser encontrados fora do esqueleto, como
na pele, figado, rins, baco e pulmodes. O sistema nervoso central pode ser
comprometido, tendo Thannhauser 13 referido lesées da substancia branca ao
nivel dos pedinculos cerebelares inferiores na sua area corticopontina, no
nacleo denteado ¢ nos tratos olivo-denteados. Areas de desmielinizacdo po-
dem desenvolver-se secundariamente nos tratos Opticos, nos feixes pirami-
dais, nas vias cerebelares e nos corddes posteriores. Refere Aita! que tam-
bém os hemisférios cerebrais sao atingidos no decorrer da doenca, com
conseqilente ocorréncia de sindromes convulsivas.

A visdo, em grande nimero de casos, estd comprometida, por com-
pressdo dos nervos opticos englobados nos processos proliferativos granulo-
matosos. Ocasionalmente tém sido observados casos que apresentam outras
alteragdes, tais como retardo mental, distrofia adiposo-genital, pigmentacio
anormal da pele, esplenomegalia, infantilismo. Os dentes podem estar aba-
lados ou chegarem mesmo a cair, alteracOes estas, atribuiveis a amoleci-
mentos que se passam nos maxilares ou a localizagées de pequenas massas
de lipides que se aglomeram nas raizes.

Radiologicamente, a moléstia caracteriza-se por lesdes Osseas TuUnicas
ou miultiplas (Taveras e Wood 12), rarefagbes Osseas com tamanhos varia-
veis, com bordas lisas ou circinadas (Ritvo?) que se instalam preferencial-
mente nas fossas anterior e média do cranio. Diz Snapper 1! que, do ponto
de vista radiolégico, somente poderdo aparecer dificuldades diagnosticas
quando as lesfes ndao forem encontradas na regido crénio-hipofisaria que
lhe é peculiar, mas em outras partes do esqueleto.

Para o tratamento da moléstia, tem sido preconizada a roentgenotera-
pia que, no consenso geral, traz resultados pouco animadores. O ACTH e
a cortisona foram utilizados e, segundo Correia e col.3 e Flozi e col. %, po-
dem trazer alguns beneficios aos pacientes.
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O prognéstico é desfavoravel, tratando-se de doenca progressiva, poden-
do no entanto, ocorrer remissdoes espontdneas das lesGes (Wolf 16). Habi-

tualemnte é fatal, vindo o paciente a falecer em estado de caquexia e
grave anemia.

OBSERVACAO

D.S., 10 anos, sexo masculino, branco, brasileiro. Refere que, desde ha qua-
tro anos, vem notando aumento progressivo dos globos oculares, 0 qual de trés
meses a esta parte teve grande acentuacdio. N&o hé4 outras queixas de ordem

geral ou neurolégica. Antecedentes pessoais — Gestacdo, parto e desenvolvimento
neuro-motor normais. Teve sarampo e “catapora”. Nenhum caso semelhante foi
registrado na familia. Exame clinico — Paciente trangqiiilo, bem integrado no am-

biente, colaborante, informando bem. Péso 26 quilos. Estatura 135 cm. Pressao
arterial 8 X 6. Freqiiéncia cardiaca de 82 batimentos por minuto. A semiologia
do coracdo e dos pulmdes mostrou-se dentro da normalidade. Exoftalmo bilateral
acentuado, mais evidente no globo ocular direito (Fig. 1).

Fig. 1 — Caso D.S. Exoftalmo bilateral, mais acentuado, & direita.

Exame neurolégico: nada digho de mencdo. Exame oftalmoldégico: acuidade,
campo visual e exame fundoscépio normais. Exame otorrinolaringolégico: massa
proliferante invadindo a parte superior das fossas nasais, parte da qual foi retirada
para exame histopatolégico. Exame hematolégico: Hemoglobina 12,4 g/100 ml
(77,5%); glébulos vermelhos 4.770.000/mms3; hematécrito 39%; valor globular 0,87:
glébulos brancos 11.900/mms3 (neutréfilos segmentados 569 ; eosindfilos 169%; lin-
focitos 21%; mondcitos 69%; plasmocitos 1%); plaquetas aparentemente normais.
O exame de wurina rotina ndo forneceu elementos dignos de mencido. Teste do P.B.I.
(Protein-Bound Iodine) pelo método de Barker e col.: 7,6 microgramas/100 ml
(normal: de 4 a 8 microgramas/100 ml). Exame de liquido céfalorraqueano: pun-
¢a0 lombar; liquido limpido e incolor; citologia 21/mm3 (88% de linfocitos, 59 de
mononucleares, 29 de neutréfilos); proteinas totais 26 mgd%; reacbes de globuli-
nas negativas; glicose 62 mg%; cloretos 708 mg9,; reacido de Wassermann e reacao
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de fixacdo de complemento para cisticercose, negativas. Dosagem do colesterol
total no séro: 156 mg/100 ml (micrométodo de Caraway e Fanger modificado, com
valores normais de 180 a 250 mg/100 ml). Exame radioldgico abrangendo todos os
ossos do esqueleto: apenas no cranio foram verificadas extensas lesdes osteoliticas,
nas fossas anterior e média (Fig. 2). Exzame histopatologico da massa tumoral
retirada da parte superior das fossas nasais: tecido polipdide, com revestimento de
epitélio pseudo-estratificado, em térno de um tecido fibro-histiocitario, com exten-
sas areas de células abalonadas, de citoplasma opticamente vazio, excepto em al-
gumas partes que apresentavam trama ténue e irregular,

Fig. 2 — Caso D.8. Lesées osteoliticas cranianas.

Com o diagnéstico provavel de moléstia de Hand-Schuler-Christian o paciente
foi encaminhado para tratamento roentgenoterapico, sendo empregada a telecobal-
toterapia, em série inicial de 3.000 R que néao resultou em beneficio. Observamos
que, apesar do tratamento, o exoftamo acentuou-se progressivamente durante o
periodo de internacdo. O paciente teve alta a pedido.

COMENTARIOS

Ficamos, portanto, diante de um caso no qual, além do pronunciado
exoftalmo bilateral, encontramos, ao exame radiolégico, extensas lesfGes os-
teoliticas cranianas, invasdo das fossas nasais pelo processo tumoral, sem
manifestacdoes neurolégicas ou de natureza endocrina.

A auséncia destas alteracbes é digna de nota, levando-se em conside-
racdo a intensidade das lesdes verificadas nas fossas anterior e média cra-
nianas. Ha referéncias na literatura a processos osteoliticos de menor
vulto que mostraram quadros de diabete insipido e alteracdes visuais, indi-
cando que ésses sintomas dependem da localizagdo das lesbes Osseas e da
proliferacao histiocitaria, que é muito varidvel em cada caso.
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N&ao constatamos a presenca de hipercolesterolemia, fato que nido é
constante na enfermidade, nem julgado por varios autores, como necessario
para o seu diagnédstico. Alias, Ygartua 15 assinala o fato de que o aumento
das taxas de colesterol sangiiineo pode aparecer tardiamente na evolucio
da doenca. Para Vampré e col.14, Wolf 16 e outros, existe habitualmente
hipercolesterolemia; Duncan+* refere o achado desta alteracio em apenas
50% dos casos, ao passo que Snapper 1! diz que usualmente ndo é encontrada.

Em nosso paciente a invasdo da parte superior das fossas nasais pelo
processo tumoral permitiu que, com relativa facilidade, fosse obtido mate-
rial para exame histologico, que revelou aglomerados de células histiocita-
rias, de citoplasma bastante vacuolizado. Em virtude déste ultimo dado
morfolégico, as células tomam o aspecto “espumoso”, fato que para Cecil
e Loeb?2 Ritvo?® e Snapperl, constitui elemento béasico no diagnéstico da
doenca, e assim admitido pela maioria dos autores consultados.

SUMARIO

E relatado um caso de moléstia de Hand-Schuller-Christian, estudado
do ponto de vista radiolégico e histopatolégico. E ressaltado o fato de que,
apesar do exoftalmo bilateral acentuado e das extensas lesGes osteoliticas
cranianas, nao tenham sido observados sinais ou sintomas neurolégicos ou
endocrinos.

SUMMARY

Hand-Schuller-Christian disease: a case report.

A case of Hand-Schuller-Christian disease is reported. Radiologic and
histopathological studies were done. Endocrine and neurologic impairments
were not observed.
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