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No presente artigo os autores relatam dois casos clinicos de histiocitose de células de Langerhans que simulavam problemas
odontoldgicos e revisam a literatura quanto as principais formas de manifestagao oral da doenga.
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Introducao

istiocitose de células de Langerhans (HCL) € consi-

derada doenga com manifestagao clinica varidvel,

ora exibindo padrdo pouco agressivo ora mortal.
Pode acometer um ou mais sistemas como o0 6sseo, o visceral
¢ o reticuloendotelial. Originalmente, foi descrita como
histiocitose X, e caracterizada por proliferagdo anomala de
histiécitos de origem ¢ natureza desconhecidas. Porém, com
os estudos de ultra-estrutura evidenciando a presenca de gré-
nulos de Birbeck ¢ de imunoistoquimica, com marcagoes
positivas para S-100, CD1a e HLA-DR, pode-se concluir que
a histogénese desta afeccio relaciona-se com as c€lulas de
Langerhans (2, 3, 8, 11).

Clinicamente, ¢ dividida em trés entidades distintas. A
primeira, chamada de granuloma eosinofilico, pode ocorrer
em qualquer idade, porém com maior incidéncia em criancas
¢ adultos jovens, estando geralmente confinada ao tecido 6s-
seo, sob a forma mono ou poliostética. A mandibula estd fre-
qiientemente envolvida, principalmente em pacientes com
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mais de 20 anos. Jd a doenga de Hand-Schiiller-Christian apre-
senta-se cronicamente em criangas acima de 3 anos de idade
e adultos jovens, envolvendo lesdes em tecido Gsseo e partes
moles, incluindo visceras. Esta forma da doenga ¢ também
caracterizada por uma triade composta pela exoftalmia, le-
soes Osseas e diabetes insipido. A terceira e mais grave das
entidades € conhecida como doenga de Letterer-Siwe, que se
manifesta de forma aguda ¢ disseminada, incidindo em pa-
cientes com idade inferior a 3 anos. Clinicamente, caracteri-
za-se pela presenga de febre, otite média cronica, linfono-
dopatia, hepatoesplenomegalia, anemia, hemorragia, lesdes
ésseas e cutineas.

As manifestagdes orais sdo freqiientes na histiocitose,
podendo acometer os maxilares ou tecidos moles. Hartman
et al. (6) analisaram 114 casos de histiocitose com envolvi-
mento oral, encontrando maior incidéncia nos dois maxilares
(67%), sendo a localiza¢do mais freqiiente a mandibula em
76% dos casos. Jd em tecido mole (33%), a gengiva se¢ cons-
tituiu na regio mais comumente acometida. Artzi et al. (1),
revisando a literatura, encontraram 28 casos com envolvimento
oral, sendo que 79% dos casos apresentavam sinais e sinto-
mas de doenga periodontal, tais como sangramento gengival,
bolsa periodontal, destrui¢dio do osso alveolar, mobilidade
dental, abscesso e peridontite juvenil.

Radiograficamente, as lesdes intra-Gsseas apresentam-se
com um aspecto bem delimitado, radiolticido e destrutivo. O
osso alveolar geralmente se encontra com uma grande des-
trui¢dio ¢ como conseqiiéncia em alguns casos os dentes po-
dem apresentar caracteristica radiografica de dentes “flutuando
no ar” (12).

Os principais sinais ¢ sintomas orais desta afec¢@o sdo o
aumento volumétrico dos maxilares ou de tecido mole, dor,
gengivite, doenga periodontal ¢ perda precoce dos dentes (4,
7). Diabetes, linfonodopatia e anemia também sdo achados
comuns na histiocitose.

A escolha do método de tratamento da HCL deve ser feita
apds criteriosa avaliagdo do estado geral dos pacientes. Nos
casos que apresentam multiplo comprometimento de 6rgaos,
a terapéutica mais utilizada é a quimioterapia com
prednisolona isoladamente ou em associa¢io com mercaptina,
metotrexato ou ciclofosfamida. D’Angio et al. (5) descreve-
ram um regime com prednisolona oral ¢ metotrexato para o
inicio do tratamento. Quando hd a recaida da doenga deve-se
substituir ou fazer o uso de novas combinagdes de medica-
mentos. Nos pacientes lactantes que apresentam comprome-
timento de 6rgaos, a quimioterapia reduz em 30%-40% a
mortalidade. Nas lesdes solitdrias, sem doenga sistémica, cujo
progndstico € bem favordvel, o principal método de tratamento
¢ o cirtirgico, sendo este realizado através da curetagem, cuja
taxa de recorréncia estd em torno de 16% (6). As aplicagdes

intralesionais de corticéides ¢ a radioterapia em baixas doses
sao outras modalidades terapéuticas eventualmente recomen-
dadas em lesdes solitarias.

No presente artigo os autores apresentam dois casos clini-
cos de histiocitose de células de Langerhans que possuem qua-
dro clinico bastante similar a lesdes odontolégicas comuns. O
objetivo deste relato € discutir os seus aspectos relativos ao diag-
néstico diferencial, repercussoes terapéuticas e de progndstico.

Caso 1

Paciente P. S. P,, 21 anos, sexo masculino, raga negra, foi
encaminhado ao Hospital A. C. Camargo em maio de 1990
para tratamento de lesdo ulcerada em gengiva superior direi-
ta, presente hd cerca de 4 meses.

Ao exame clinico intrabucal, o paciente apresentava em
gengiva posterior dos quatro quadrantes em maxila e mandi-
bula lesdes ulceradas, irregulares e com fundo recoberto por
exsudato seroso (figuras 1 e 2). As lesdes apresentavam-se
dolorosas e sangrantes ao toque, expondo a face lingual das
raizes dos molares ¢ pré-molares inferiores direito devidas a
reabsor¢ao dssca.

Figura 1 - Aspectos do processo ulceronecrosante na face
palatina dos molares direito (1a) e esquerdo (1b), sugerindo
diagndstico diferencial com GUNA.
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Figura 2 - Na arcada inferior direita (2a) observa-se processo
ulcerado mais extenso desde regiao de pré-molar até drea
retromolar pela face lingual, provocando exposigao radicular. No
lado esquerdo (2b) visualiza-se um processo ulcerado inicial
também na face lingual na regiao de segundo molar.

O exame radiogrédfico localizado revelou discreta
reabsorc@o 6ssea alveolar a nivel dos molares posteriores.

O paciente ndo revelava comprometimento do estado ge-
ral, febre, mal-estar ou quaisquer outros sintomas. Foi esta-
belecida a hipétese de diagnéstico de HCL, porém com diag-
néstico diferencial de periodontite juvenil atipica, gengivite
ulceronecrosante aguda (GUNA) e doenca infecciosa especi-
fica. Realizou-se bidpsia incisional cujo diagnéstico revelou
tratar-se de HCL. Estudos radiogréficos do esqueleto e de cin-
tilografia 6ssea mostraram apenas o comprometimento da
maxila e mandibula.

O tratamento consistiu na extragao dos dentes envolvidos
e curetagem das demais lesdes gengivais e dsseas. O diag-
néstico histopatolégico confirmou histiocitose de células de
Langerhans.

Em controle radiografico, 1 més apds a cirurgia, havia
sinais de inicio de reparagdo dssea em local operado. Nessa
época o paciente abandonou o tratamento por motivos

socioecondmicos, uma vez que residia em cidade distante de
Sdo Paulo. Em abril de 1991, informagdes dos familiares de-
ram conta do seu falecimento em janeiro de 1991, apés uma
stbita queda do estado geral. A causa mortis foi de edema
pulmonar, hipertensdo arterial e insuficiéncia cardiaca,
inexistindo dados conclusivos quanto a participagdo da HCL
¢ o 6bito.

Caso 2

Paciente M. H. C., 23 anos, sexo feminino, raca branca,
foi encaminhada ao Hospital A. C. Camargo em agosto de
1985 para tratamento de lesdo em mandibula com evolugdo
existente hd 3 anos. A histéria pregressa revelava que a pa-
ciente havia sido submetida a tratamento radioterdpico na re-
gido temporal e cirdrgico em mandibula para granuloma
cosinofilico.

O tratamento realizado para a lesdo mandibular foi a
curetagem Gssea associada a radioterapia, e a quimioterapia
foi a op¢do terapéutica para as lesdes no cranio. A paciente
encontrava-se assintomdtica, com auséncia de lesoes nos
maxilares e realizando o décimo primeiro ciclo de quimiote-
rapia (enduxan + prednisona), quando se notou o apareci-
mento de fistula gengival em maxila esquerda, proxima ao
incisivo lateral e canino. Radiograficamente, observava-se
imagem radioldcida, bem delimitada, localizada no apice do
incisivo lateral superior esquerdo cujo canal encontrava-se
sobreobturado (figura 3). Frente a estas caracteristicas for-
mularam-se as hipéteses de uma reag@o periapical inespecifica,
abscesso periapical cronico, cisto periapical inflamatério ou
HCL. O tratamento consistiu da remogao do incisivo lateral
curetagem do leito ¢sseo (figura 4) e o diagndstico
anatomopatoldgico revelou tratar-se de HCL. O quadro
histolégico era semelhante ao primeiro caso relatado, carac-
terizando-se por infiltragdo difusa de histidcitos com limites

Figura 3 -Imagem radiolucida em regiao apical do incisivo lateral
superior esquerdo e extravasamento do material obturador,
compativel com processo inflamatario crénico periapical comum
em dreas de insucesso de tratamento endodéntico.
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Figura 4 - Aspecto macroscopico do dente extraido e do material

curetado, cujo exame anatomopatoldgico confirmou tratar-se de
HCL.

citoplasmaticos indefinidos. Os nticleos apresentavam-se gran-
des e ovoides, podendo ser notados nucléolos. Linfécitos,
plasmdcitos, células gigantes e ecosinéfilos em maior ndmero
completavam o quadro histolégico (figura 5). Apds oito me-
ses, o0 exame radiografico periapical da regiio mostrava com-
pleta reparagdo dssea. No seguimento da paciente, os exames
complementares de imagem evidenciaram apenas hipercon-
centragdo do radiotragador na calota craniana, descartando-
se 0 comprometimento visceral.

Discussao

A histiocitose de células de Langerhans é uma desordem
do sistema reticuloendotelial, cuja incidéncia corresponde a
cerca de 2 milhdes de criangas por ano com discreta predile-
¢do pelo sexo masculino (5). O envolvimento oral da
histiocitose ¢ comum, sendo mais predominante na regido
posterior da mandibula (6). Sigala et al. (9), em uma série de
50 pacientes, 36% apresentavam envolvimento oral ¢ 16%
dos casos foram diagnosticados por dentistas.

Uma das manifestagdes orais mais precoces da HCL sio
o edema ¢ a necrose gengival, seguida pela perda superficial
do osso alveolar (1). Estas formas de manifestagio freqiien-
temente simulam periodontite juvenil ou marginal, GUNA ¢
abscesso periodontal, podendo ser o primeiro ou o tinico si-
nal da doenga. No primeiro caso relatado, o paciente encon-

Figura 5 - Quadro histopatolégico da lesao que confirmou o
diagndstico de HCL.

trava-se em bom estado geral ¢ a alteragao gengival simulava
os quadros descritos anteriormente.

Outra forma de manifestagdo oral da histiocitose é o com-
prometimento do tecido dsseo dos maxilares simulando, em
muitas vezes, lesdes periapicais como cisto, granuloma e abs-
cesso periodontal. Smith (10), em sua revisio de 62 casos,
encontrou incidéncia na mandibula de 23%. No segundo caso
apresentado, a lesdo dssea era caracterizada por imagem
radiolicida bem delimitada, associada a um canal sobreobtu-
rado, quadro este bastante comum na clinica odontolégica. Neste
caso deve-se ressaltar que a sobreobturagéo do canal justificaria
um quadro de processo inflamatdrio cronico inespecifico, ca-
bendo a divida se a presenga de um foco inflamatério poderia
provocar uma atragdo de histidcitos para a regido.

Os autores ressaltam a importancia do cirurgido-dentista
em conhecer as manifesta¢des orais da histiocitose, devendo
realizar o diagnéstico diferencial com lesdes odontoldgicas
comuns, sendo a bidpsia indispensdvel para a realizagdo do
diagnéstico de histiocitose, uma vez que exames laborato-
riais ndo revelam a doenga. Uma vez realizado o diagndstico
de HCL, cabe ao cirurgifio-dentista encaminhar o paciente a
profissionais habilitados para avalia¢do da extensio ¢ trata-
mento da doencga. Vale ainda destacar a importancia do exa-
me anatomopatoldgico de todo o material que ¢ retirado do
paciente, pois muitas vezes lesdes de aparéncia inocente po-
dem se tratar de doengas que comprometam o estado geral do
paciente.

Summary

In the present article the authors describe two clinical cases of Langerhan’s cell histiocytosis that simulated odontological
problems. They also review the commons forms of oral disease manifestation in the literature.
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