Granuloma eosinofilico do osso temporal: proposta de dois casos
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RESUMO - Histiocitose de células de Langerhans (HCL) & uma doenga rars cancrenizada pela probiferagio de
células histiociticas em vitios tecidos e drgios. O objetiva deste trabalhio & relatar dois casos de HCIL acomeridos

da doenga com envolvimento orolgic. Tumores raros aa orelhn média podem caussr sinas ¢ sintmas idéntics

i Jos por otite méd dois pacientes pediitricos, do sexo masculino, de

9 meses (caso 1) e cinco anos (casn 2}, respeetivamente. No easo |, notou.se 2 presenca de linfonodo submandibular,

Exames de tomografia

retroauricular « supraclavicular, todos & esquerda, além de apreseatar hepatomegal

Cy el i lestruigio da
além de linfonodomegalia submandibular e cervieal lareral esquerda. TC do torax ¢ abdome mostrou
linfanodamegalias supraclaviculares, s mediastinn superior, asilares, retruperitonesis € na pélvis. Fex-se 2 remogio
do linfonedo submandibular confirmando o diagne:

e de histincitose X O paciente foi encaminhado pars
quimioterapia. No caso 2, 0 achado da TC de mastaide levou 3 expliragio ciningic, observando se tmbém

Jestevigan da camada mastoides, Retirada db iy patoligica junto com linfonodo infartad

retroauriculas mostrou ser histiociuse X.

DESCRITORES: Histiocnase X; Celulas de Langerhans; Osso temporal

INTRODUGAO Qualquer tecido ou Srgio pode ser

do. De acordo com os |

a HCL ¢ classificada como doenga localizada
(unifocal ou multifocal) ou generalizada quando
mais de um sistema esti envolvido®,

A doenga de Lerere-Siwe ¢ a mais grave das
trés entidades, que acomete criangas jovens ¢
proposto por  Liditeristein em 1953 ¢ ¢ envolve miltiplos drgios. As caracteristicas
composto por trés entidades patologicas: do-  clinicas incluem  acometimento  dsseo,
enga de Leteerer-|
Schuller- Chistian ¢ Granuloma Eosinofilico'. pulmonar ¢ invasio da medula dssea’,

A histiociose X ou histiocitose  das
células de Langerhanas (HCL) ¢ uma doenga
caracterizada pela proliferagio de histiocitos em
wvarios tecidos, O termo  histiocicose X foi

we, docaga de Hand- hepatoesplenomegalia, infoadenoparia, doena
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Granuloma eos

A Sindrome

de Hand-Schuller-Ch

stian

também

presenta envolvimento sistém

0, mas

tem um curso mais lento € menos grave. Ocorre

em criancas entre | ¢ 5 anos de idade com
invasio histiocitica dos ossos, pele, visceras ¢
cérchro. Apenas 10% dos pacientes sc
apresentam com a tefade ¢

osteoliticas do crini

insipidus’.
o

agres:

& visto em crianga com nos e

em
adultos jovens’, De maod € um sitio

envolvido, apesar de provivel

acometimento multifocal. Os ossos mais

idos sao: as do cranio, os

freqiientemente enve

arcos. costals, as vértebras,

andibula’. As lesoes

geralmente apresentam-se com edema e dor local,

porém, lesdes assintomiticas podem ser

evidenciad Aogicos de n

S €M exames 1

i

Apesar das lesdes ésseas do granuloma

cosinofilico geralmente serem curiveis com

onal local ou baixas doses de

terapia exci

radiagio, a doenca pode evoluir para uma forma
mais  disseminada ¢ necessitar e
acompanhamento cuidados

Os autores relatam dois casos de dois

ricos acometidos de histiocitose

pacientes pedi
de células de Langerhans com envolvimento

otal

Caso Clinico n® 1

A.B.G, nove meses de idade, sexo

masculino, origem indigena foi internado no

Servigo de Pediatria do Hospiral Universiirio

Getulio Vargas com queixa de otorréia sero

sanguinolenta em

vido esquerdo com 5

meses de evolugio. Jd havia sido medicado com

86 revisiahugy — Revista do Hospital Universi

comantibiéticos no seu local de atigem (Hospita

de Sio Gabriel da Cachoeira,

Amazonas) sem

melhora, Durante

rerr

notou-se

presenca de linfonade submandibular, re

auricular e supraclavicular todos i esquerda ¢ na

Nio

regidn inguinal

\presentava

mas

esplenon assuin hepatomegalia

* 4cmdo RCD;

medicada com cefalexina

e amicacina por 1) dias sem melhora do quadro.

Iniciou febre ¢ edema retroauricular que
fistulizou, liberando secregio p Na
Figura 1, observa-se que a massa com atenuagio

artes m

5. S€ enee

mastoide i esquerda com  destruicio das

Mas:

na regido de mas)

Figura 1.

ym atenuagio das partes

moles ¢ esquerda
A medicagio anbictics usada foi substituica
por cefriaxona e soliciton-se nova avaliagio do

ista. A TC

de n des

mastrou massa com atenuagio de partes moles

com dreas hipodensas de permeio por liquefagio,

© necrose © das

o porgies

mastoidea, escamosa ¢ labirintica do osso

temporal esquerdo
linfonadomegalias submandibular ¢ cervical

At

lateral esquerda

abdome

mustrou

linfonedomegalias
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supraclaviculares, n

wilares, retroperitoneais € na pelve. F

nado t que

» histic O diagnostico

tiocitose X ciente foi

quirm pi

Figura 2.1 zada de

Caso Clinico n'

A.PF, cinco anos, masculino, natural de

Manaus, Paciente apresentava historia de

infeccio no ouv

o esquerdo hi cerca de 60

dias sem melhora com tratamento clinico

rescrito pelo pediatra

Servico de Pediatria ¢

» Hospital do Servidor

Public stadual com quadro de

mento ¢ hiperemia da

tetroauricular esquerda, infartamento

r cervical ¢ febre. Apos sete dias de

antibioticaterapia endovenosa nio houve

regressao do quadro,

Foi pedido parccer ao

Servigo d

nolaringologia que solicitou

O exa

mografia computadorizada

ISTTOU Massa com atenuagio de

na reg

destruigio d

com s

revistahugy — Revista do Hospital Un

mastoidea ¢ escamosa

osso temporal ¢

querdo (Figura lizada exploragio

cirirgica durante a qual se encontre

truicio da camad;

destruigio da parede posterior do conduto au

ditivo externo ¢ material cot
slipoide, seqiiestros asseos ¢

degenerados. O material removido

enviado para estudo histopatoldgico  jun

tamente  co

retroauricu removido d »
cedimen O resultado da av
histopatoldgico e histiocitose

das células de 1a

3. Regiio ret

presenga de fistuls

uricular

Figu

DISCUSSAO

Quando limitada a uma les

inica no 0sso

temporal, a

X éc

histioeitose vamada de

na cosinofilico. Estes neoplase

steolitic jos

s focais sio adequadamente trat

com limpeza cirdrgica ¢ baixas doses de

radiagio de 1000 rads. A lesio comumente

astoidite

produz sintomas s stivos de r

coalescente, incluin ssio ripida
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dos sintomas com destruigio Gssea
significativa’. As caracteristicas histologicas
do granuloma eosinofilico sio idénticas
aquelas das outtas variantes desta neoplasia.

A histiocitose X & um termo usado para
descrever um spectrum de doengas com 3
variantes principais. O granuloma_eosinofilico &

a forma localizada da doenga. A doenga de

Ao disgnosticar esta entidade patolégica
no auvido médio, € de capial importincia avaliar

a possibilidade de acometimento sistémico
através de tomografia computadorizada de
abdimen e torax.

Como mencionado anteriormente, a cxeisio
local e a radiagio em baixas dosagens geralmente
controlam a doenga restrita 20 0850 temporal,

Hand-Schull sio Quando trarada antes de uma disseminacio
af ; das de h X.sendo B o sistémico pode ser
que a 1* ¢ a forma cronica com envol i lado com g p
multisistémico de estruturas viscerais, linfiticas

«© ésscas adjacentes. A otite média refrataria ao CONCLUSAO

tratamento, tlceras da mucosa oral, lesoes

enci;

cutineas eczematosas, ¢ insuficiéncia pituitiria
sio apenas algumas das suas formas de
manifestagio®.

A doenga de Lettere-Siwe ¢ a forma mais
virulenta do histiocitose X rende a acometer
criangas, mais jovens, usualmente antes dos 2

anos. A ripida disseminagio do neopl

Uma grande variedade de processos
ncoplisicos benignos ou malignos, doengas
sistémicas € processos inflamatérios podem
envulver 0 osso temporal. Fxame meticuboso do
paciente juntamente com a utlizagio de exames
tadiologicos ¢ laboraroriais ajudam a estabelecer

histiocitico através de drgios mulup]os é
normalmente fatal ”.

O granuloma cosinofilice pode ser
encontrado no osso temporal em até 60% dos
pacientes com histiocitose X, Os sintomas que
se assemelham # uma infeegio do ouvide sio a
primeira manifestagio da doenga em 25% dos
pacientes”,

um diagnéstico preciso de cada patologia.

Como a maioria dos sinais e sintomas dessas
parologias freqiientemente sio confundidas com
as doengas infecciosas cronicas do ouvido, o
especialista deve estar atento @ possibilidade de
tratar-se de uma patologia incomum, para um
diagadstico preciso levando a tratamento
especifico, aumentando as chances de uma
evenrual cura

ABSTRACT - Langerhans’ cell hisuocyioss

histiveytie cells in several tissues and urgans. The i

CHY i is 4 unknown disease characrerized by the proliferation of

work 15 10 relate two cases of affecred by HCL with

invulvemenr otlogical, Rare rumors in the midle ear can causing signs and symploms mimicking media or chronie

otitis They were evahuated twa pediatric patients of 9 moaths {case 1) and five years (
and

n the case

e 2], respeetively
all w the left sidc, besides

1,1t was naticed the pre;

pressitig hepaacnvngal: Computerinod wmegraphy (CT)

F mastoid showed destruction of this squamous layer and

abininthyne of the left remporal bone and submandilular and left latersl ceevical lymphonadomegalies. TC of the

thorax and abdomen showed

at the supern

. aillary, and pelvis

Ipmphonedomegzalies. The semaval of rhe
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e et s diected forchemoheraps I the v . e fiingsof TC of s ok e g exporsion,

of the susgieal mareial with retroauricular

infasced lymphonodss shawed to be histncyosis of dhe cells of Langerhans.
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REFERENCIAS

GRABOYES JH. Lymphoreticular and
pranulomatons disorders of the head and neck. In;
THAWLEY SE, PAUJE WR, BATSAKIS ]G,
LINDBERG RD (eds). Comprehensive
Management of head and neck tumour.
Philadelphia, Pa: W Saunders Co; p. 208-209,
1987,

CUNNIGHAM M, CURTIN HD, JAFFE R,
STOOL. Otelagic manisfestations of
Langerhans'ecll histiocgtosis. Arch Otolaryngol
Head Neck Surg, 115: 807-13, 1989,

NOLPH MB, LUIKIN GA. Histiocytosic
X.Otwlaryngol Clin North Am, 15: 635 48, 1982

DEMARINO DF, DUTCHER PO, PARKINS

€W, HENGERER AS: Histiocyrosis X: orologia

presentations. Int ] Pediate Otorhinolaringal, 91
100, 1985,

B

KIMMELMAN CP, NIELSEN E, SNOW JB.
Histioeytosis X of the temporal bone. Otolaryngol
Head Neck Surg, 92:588-90, 1984,

APPLING D, JENKINS HA, PATTON GA
Ensinophilic granuloma in the temperal bone and
shull, Otolaryngol Head Neck Surg, 91:359 62,
1983,

GRENBERGER J5, CROCKIR AC, VAWTER
G, JAFFE N, CANADY [R: Resultes of treatment
of 127 pacientes with systemic histyoeitosis
(Lenterer-Siwe syndrome; Hand-Schuller-Christian
syndrome end mulufocal eosinophilic granuloma).
Medieine, 60k311.38, 1981

TOS M: Facil palsy in Hand Schuller Christian
discase. Arch Otolaryngol, 9(:563-67, 1969.

Correspondéncias para:

Dr. Luiz Carlos Nadaf
Servico de Orarrinolaringologia

HUGV/FCS,

UFAM

Rua Apurind, 4 - Praga 14
CEP: 69020-70

revistahugy - Revista do Hospiral Universitirio Geilio Vargas, v.2 6.2 jul idez. 2003 8



	miolo 91
	miolo 92
	miolo 93
	miolo 94
	miolo 95

