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Histiocitose X: estudo histopatolégico de 35 casos
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tose X para qualquer forma clinica da doenca.

INTRODUCAO

Entidades mdrbidas caracterizadas histologicamente
se apresentarem formadas de histidcitos, eosinéfilos,
ulas gigantes multinucleadas, células xantomizadas e
rose em propor¢des variadas e que, afetando esqueleto,
onodos, pele, figado, bago, pulmio, aparelho gastrin-
tinal, dao origem a quadros clinicos de evolugio aguda,
cronica e crénica, foram diversamente denominadas
pranuloma eosindfilo, doenga de Letterer-Siwe e doen-
fade Hand-Schuller-Christian (ou simplesmente Schuller-
ristian). A citac¢do individual dos numerosos trabalhos
re 0 assunto torna-se desnecessiria, em face das exce-
bntes revisdes de Lichtenstein®, Oberman(? e
lieberman (7.

De ha muito os pesquisadores dividiram-se em dois
pos antagdnicos: aqueles que acreditam na individua-
ide morfologica e clinica das doengas e aqueles que
em numa unidade nosologica dos mesmos. Entre os
meiros estio Merman‘'V, Mc Gavran''?, Sbarbaro4,
berman ™, Spjut'' e, entre os segundos, Farber®, Jaf-
¥ Schafer®, Lichtenstein®®, Avery"” e Oberman!'2.
Ainda hoje, as trés entidades mérbidas descritas sio
didas e definidas como:

1. Granuloma eosinéfilo — lesdo histiocitaria geral-
fente com numerosos eosinéfilos, de localizagdo Gssea
dominante, com foco tinico ou miltiplo.

balho realizado no Departamento de Anatomia Patolégica do Hospi-
-C.Camargo — Fundagdo Antdnio Prudente, Sio Paulo, SP.
litular do Dep. Anatomia Patoldgica.

Residente do Dep. Anatomia Patolégica.

RESUMO — Trinta e cinco casos de histiocitose X, compreendendo 46 bidpsias e uma necrapsia, fo-
ram detalhadamente analisados em sua estrutura histopatolégica, numa tentativa de encontrar elementos
de valor prognéstico. A pesquisa resultou negativa, mas concluiu-se pela manutencio do termo histioci-

2. Doenga de Hand-Schuller-Christian — lesdo his-
tiocitdria contendo células xantomizadas, de localizagdo
Gssea craniana, com exoftalmo e diabete insipido, de cur-
so clinico crénico; pode apresentar focos em outros ossos,
linfonodos, etc.

3. Doencga de Letterer-Siwe — lesdo predominante-
mente histiocitdria, com rarissimos eosinéfilos, compro-
metendo pele, figado, bago, linfonodos, visceras e evolu-
¢do clinica aguda, grave e freqlientemente fatal.

Em 1953 Lichtenstein propds-se a unificar as entida-
des clinico-patoldgicas acima sob o nome de histiocitose
X, argumentando que, em todas elas, a célula basica era o
histiocito, com ou sem fagocitose de restos celulares e li-
pides, variando somente os 6rgdos e tecidos comprometi-
dos e a evolugdo clinica. A letra X assinalava o desconhe-
cimento do agente etiologico, que se supunha ser infeccio-
so, provavelmente virético®. Este conceito unicista man-
tém-se até os dias de hoje, a despeito de ponderaveis argu-
mentos en contrario.

A melhor argumentagdo contra procede do excelente
trabalho de Lieberman'”. Este autor, apresentando uma
série de 82 doentes com excelente follow-up, conclui:
“. .. The results of our analysis do not support the theory
that Letterer-Siwe disease, Hand-Schuller-Christian di-
sease and eosinophilic granuloma represent different as-
pects of a single nosologic entity.” Para ele, as doencas de
Hand-Schuller-Christian e de Letterer-Siwe ndo sdo pro-
cessos morbidos per se, mas sindromes; a ocorréncia da
triade lesGes osteoliticas cranianas, exoftalmo e diabete
insipido na primeira ¢ rara e a segunda ¢ freqiientemente
um linfoma ou processos infecciosos diversos.
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Diante do exposto, resolvemos analisar os casos de logica das trés entidades mérbidas, bem como o even
histiocitose X existentes no Departamento de Anatomia  valor prognostico do mesmo.
Patologica; partindo do quadro histopatolégico, procurar )
elementos que permitissem uma individualizagio morfo-  MATERIAL E METODO

De 1953 a 1981 foram encontrados 35 casos de h

TABELA 1 tiocitose X abrangendo 46 bidpsias e 1 necrépsia. O se:
Histiocitose X masculino concorreu com 31 doentes (88,5%) e o femi
- — nino, 4 (11,5%}); idéntica distribuicao foi verificada n
e NMisseaition Eevtiging ragas caucasiana e negra, respectivamente; no houve ¢
31(88.5%) 4(11,5%) sos na raca mongoélica. Os pacientes distribuiam-se dap
0 — 10 22 (62.8%) meira 4 sexta décadas, com nitida prevaléncia naque
11—20 8(22.8%) (tab. 1). Os focos tnicos ocorreram em quase todas as d
Idade 21— 30 2( 5,7%) cadas, ao passo que os multiplos restringiram-se s f
P q P g
31—40 0¢  0%) primeiras; ambos foram mais freqiientes na primeira dé
41— 50 3( 8,5%) 7
Caucasiana Negra ;
Raga 31(88,5%) 4(11,5%)
TABELA 2
Distribui¢fio das lesGes por grupe etario
Idade Foco iinico Foco miltiplo
0—10 10(28,5%) 12(34,2%)
11—20 6(17,1%) 2( 5,7%)
21— 30 1( 2,8%) 1( 2,8%)
31— 40 = =
41— 50 3( 8,5%) —
TABELA 3
Histiocitose X
Esqueleto 0%
Pele e partes moles 14% : N .
o ~ Bintona s o, Fig. 1 — Histiécitos isolados ou frouxamente agrupados, citoplas
Localizacfio das lesges Cividade biscal 59, homogéneo. HE, 400x.
Figado 2%
Baco 2%
TABELA 4

Achados histopatolagicos em 46 biopsias

+++ 41(91,3%)
Células mononucleares g 3( 6,5%)
+ 1( 2,1%)
+++ 22(47,8%)
+-of- 7(15,2%)
s 16(34,7%)

Células eosindfilas

0 1( 2,1%)
Células pigantes multinucleadas 20 (43,4%)
Necrose 18(39,1%)
Fibrose 10(21,7%)
Abscesso eosindfilo 6( 13%) L 3
Células xantomizadas 7(15,2%) Fig. 2 — Histidcitos agrupados, citoplasma homogéneo e granul

guns vacuolizados. HE, 400x,
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ada, com respectivamente 10 (28,5%) e 12 (34,2%) casos
(tab. 2). A distribuigdo anatémica das lesées foi ampla
(fab. 3), com nitida preferéncia para o esqueleto (70%),
seguindo-se-lhe pele e partes moles (14%). Nos cortes his-
' ‘tologicos, corados pela hematoxilina-eosina, os elementos
lulares principais, isto é, as células mononucleares (his-
tidcitos) e os eosinéfilos, foram submetidos a contagens
por campo de 400x de aumento e os resultados anotados
omo: de 1 a 10 células, + ; 11 a 30, ++ ; 31 a incon-
lveis, ++ + . As células gigantes multinucleadas foram
anotadas como presentes ou ausentes, o mesmo aplican-
do-se aos focos de necrose, fibrose, abscesso eosindfilo e
‘celulas xantomizadas.
- A célula mononuclear (histideito) foi bem caracteri-
zada por Jaffe® e sua variada aparéncia pode ser obser-

9.3 — Histiécitos agrupados, citoplasma homogéneo, vitreo (glassy);
nicleos ovais, clivados. HE, 400x.

=

.5 — Histidcitos em bloco compacto, semelhante a epitélio. HE,

vada nas figs. 1, 2, 3, 4 e 5. Ela constitui o elemento cito-
logico basico da lesdo, estando presente em todos os casos.
Suz auséncia inviabiliza o diagnéstico de histiocitose X
(tab. 4). A célula eosingfila é polimorfonuclear, com dois
a trés segmentos nucleares, podendo também exibir ni-
cleo tnico, esférico (fig. 6); é de distribuigao irregular,
mas raramente falta (tab. 4). A célula gigante multinu-
cleada € de tamanho variado, possuindo trés a inimeros
nicleos (figs. 7 e 8); pode ser sincicial (fig. 8), tem cito-
plas'ma homogéneo, discretamente baséfilo, podendo
apresentar vactiolos; ocorre em pouco menos da metade
dos casos (tab. 4); é de origem histiocitiria (fig. 8), ndo
devendo ser confundida com os osteoclastos vistos nas le-
soes osteoliticas™¥. A necrose é comum (fig. 9, tab. 4). A
fibrose, menos freqiiente, é vista na periferia das lesdes,

%ﬁg w
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principalmente nos ossos, parecendo estar relacionada
com processo de regressdo (fig. 10, tab. 4). Um achado
pouco diferente e curioso é o abscesso eosinéfilo, caracte-
rizado pela desintegragdo celular de eosinéfilos (fig. 11,
tab. 4). Finalmente, a rara célula xantomizada, que nada
mais € que um histiécito em atividade lipofagica (fig. 12,
tab. 4).

Isoladamente, nenhum dos elementos celulares inte-
grantes do quadro morfolégico da histiocitose X apresen-
ta significado prognoéstico. Dos 35 doentes, S faleceram.
Todos eles apresentavam lesdes ricas em histidcitos ¢ eosi-
néfilos, & semelhanga dos demais. Em 3 deles, as lesdes
eram disseminadas (esqueleto, linfonodos, pele e visce-
ras), a evolugdo clinica foi ma, ndo tendo havido resposta

4

e

&%%%3’%‘% Al
Fig. 9 — Area de necrose, vendo-se na periferia células gigantes com
nucleos picnéticos. HE, 400x.

ao tratamento. Em 2 as lesdes eram monostéticas, mas:
evolugdo clinica é desconhecida. '

Apenas 1 paciente foi necropsiado, tendo sido const
tada a presenca de lesdes no esqueleto, figado, bago, li
fonodos e pulmées; a causa mortis foi choque hemorrs
gico por hemoperiténio.

DISCUSSAO

Em todos os 35 casos (total de 46 bidpsias) o quac
histopatologico foi sempre o de granuloma eosinéfilo (tab
4). A tnica necrdpsia executada revelou um granuloma
eosindfilo disseminado. 5
Por si 56, a estrutura microscopica da histiocitose )
nao permite que se faga prognéstico. Esse s6 é possi

Fig. 8 — Célula gigante multinucleada, tipo sincicial. HE, 400x.

& £Ehg Ao

Fig. 10 — Area de proliferacdo fibroblastica. HE, 160x.
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Fig. 11 — Abscesso
eosindfilo.
HE, 160x.

4!’“‘-;.1&
By o i
5 &

Fig. 12 — Células
xantomizadas.
HE, 160x.

L nenor disseminagdo e do comprometimento visceral, Nis-
0 concordamos com Oberman 2.

. Anosso ver, as denominag¢des de doenca de Letterer-
Siwe e doenga de Hand-Schuller-Christian devem ser dei-
as de lado. A primeira por ser uma sindrome® ¢ a se-
aunda por constituir-se num quadroe clinico de ocorréncia
uco freqiiente (lesfo esteolitica craniana, exoftalmo e
"iﬁbete. insipido). Aqui, estamos de acordo com Ober-
man''? ¢ Lieberman‘”, mas discordamos de Lichtens-
itin® e de Franco'®.

(ONCLUSOES

1. A histiocitose X € uma doenca que apresenta qua-
) histopatolégico definido, formado por histidcitos e
inofilos em propor¢Ges variadas, acometendo princi-
mente os 0ssos, mas disseminando-se para a pele, lin-
todos e visceras.

2. O quadro histopatolégico ndo tem valor prognés-
tico.

3. Devido a inespecificidade nosoldgica e morfold-
gica, as denominacdes doenca de Letterer-Siwe e doenca
de Hand-Schuller-Christian devem ser abandonadas.

4. A subdivisdo da histiocitose X deve obedecer so-
mente a critérios clinicos.

5. Até a eventual descoberta do agente ou agentes
etiolégicos, o nome histiocitose X deve ser mantido.

SUMMARY .

In the search for prognostic elements, 35 cases of his-
tiocvtosis X (46 biopsies and 1 necropsy) had their histo-
pathology structure carefully examined. No element was
Jound to be heipful. It was concluded that the term his-
tiocytosis X should be used to designate any clinical aspect
of the disease.
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Eosinophilic granuloma

PERIGO PARA OS NAO-FUMANTES

12} Afumaca do cigarro afeta o ndo-fumante quase tanto quanto ao fumante.
2) O fato de inalar a fumaca do vizinho apressa as batidas do coragdo, a pressdo arterial e aumenta

no sangue o nivel de 6xido carbénico.

3) A fumacga que sobe de um cigarro e paira no ar contém mais alcatrdo e nicotina do que a que é

inalada.
&)

nismo.

52) O ndo-fumante é forgado a respirar a fumaca
como a que é exalada pelo fumante.

&) Pesquisadores descobriram que as molestias pulmonares sdo duas vezes mais comuns em
criangas cujos pais fumam (sobretudo perto delas), em comparacdo com aquelas cujos pais

ndo fumam de modo algum.

72) Muitos sdo sensiveis a fumaca do tabaco e sofrem de asma, mesmo ndo sendo fumantes.

A quantidade de 6xido de carbono existente no sangue do ndo-fumante dobra, quando este se
acha numa sala mal ventilada e cheia de fumaca de cigarro. Mesmo depois de deixar a sala, a
nocividade do carvdo inalado, involuntariamente, ainda permanece 3 a 4 horas no seu orga-

que sobe da extremidade do cigarro aceso, assim

-3

W
68

Acta Oncol. Bras. 5(2) — Mai/Age 1985




	63.jpg
	64.jpg
	65.jpg
	66.jpg
	67.jpg
	68.jpg

