
ACTA ONCOLoGTCA BRAS'LETBA Acta Oncol. Bras.Vol. 17 - ne 1 78- 1 997

HISTIOCITOSE DE CfrILTILAS DE
LA}IGERHANS: RELATO DE DOIS
CASOS S O PROBLE,MAS

ODONTOLOGICOS
Inngerhans' cell histiocitosis: report of two cases simulating

odontolo gic al problems

RICARDO SALGADO DE SOUZAI I,UCIANO I,AURIA DIB,

No presette 4rtig,o os aut6res yclatanr rlois casos clinicos cle histiocitose de cilulas de Lctngerhans que sintulavant problentas

odontol6gicps e revisam a literutura quanto ds principctis.fornrus de ntctnifestaEdo oral cla doenqa.
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lntrodugdo

Y Yistiocitosc de c6lulas de Langerhans (HCL) 6 consi-

lJ dcrada docnQa com manifestaElo clfnica vari6vel,

I lor^ exibindo padrdo pouco agrcssivo ora mortal'

Pode acorneter um ou mais sistemas como o 6sseo, o visceral

e o rcticuloendotelial. Originalmente, foi descrita como

histiocitose X, e caractcrizada por prolileraglo andmala de

histi<icitos de origcrn e natureza desconl.recidas' Por6m, com

os cstuclos dc ultra-estrutura evidenciando a presenEa de gri-

nulos de Birbeck c de imunoistoqu(mica, com marcag6es

positivas para S- 100, CD la e HLA-DR, p6de-se concluir que

a histog6nesc desta afecEdo relaciona-se corl as c6lulas de

Langcrhans (2,3, 8, I l).
Clinicarnentc, 6 dividida em tr6s entidades distintas' A

prin'rcira, chamada cle granuloma cosinofflico, pode ocorrer

cm qualqucr iclade, por6m com matior incid6ncia etn crianEas

e adultos jovcns, cstando geralmcnte confinada ao tecido 6s-

seo, sob a lbrma mono ou poliost6tica. A mandibula estii fi-e-

qiicntemente envolvida, principalmente cm pacientes com
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mais de 20 anos. Jii a doenEa de Hand-schiiller-Christian apre-

senta-se cronicarnente em criangas acima de 3 anos de idade
e adultosjovens, envolvendo les6es em tecido Sssco c partes

moles, incluindo vfsceras. E,sta lbrnra da doenEa 6 tamb6m
caracterizada por uma trfade con.rposta pela exoftalnrizr, le-
s6es 6sseas e diabetcs insipido. A terceira e mais grave das

entidades 6 conhecida conro doenga de Letterer-Siwc, que se

manifesta de forma aguda e disseminada, incidindo cnt pa-

cientes com idade inf'crior a 3 anos. Clinicarnente, caracteri-
za-se pela presenE^ de I'cbre, otite rn6dia cr6nica, linlbno-
dopatia, hepatoesplenornegalia, anemia, hemorragia, les6es

6sseas e cutdneas.

As manif'estag6es orais slo fieqi.icntes na histiocitose,
podendo acometer os rnaxilarcs ou tecidos rnoles. Hartnrun
et al. (6) analisaram I l4 casos de histiocitose com envolvi-
nrento oral, encontrando rnaior incid6ncia nos dois nraxilarcs
(67Vo), sendo a localizaElo mais I'r'eqtientc a mandibula crn

76Vo dos casos. Jd cm tecido mole (337o), a gengiva sc cons-
tituiu na regiio mais comulnente acouretida. Aftz.i et al. (l),
revisando a literatura, encontraraln 28 casos corn envolviurento
oral. sendo quc 79o/" dos casos aprcscntnvatn sinais c sinto-
mas de doenga periodontal, tais como sangralnento gengival,

bolsa periodontal, destruiqlo do osso alveolar, mobilidadc
dental, abscesso e pcridontite juvcnil.

Radiograficamente, as les6es intra-6sseas aprescntam-se
com urn aspecto bcrn delimitado, radiohictdo e destrutivo. O
osso alveolar geralmcnte se encontra com uma grandc des-

truiEio e co[lo conseqiiOncia cm alguns casos os dcntcs po-

dem apresentar caracterfstica radiogrdfica dc dentes "flutuando

no ar" (12).

Os principais sinais e sintomas orais desta alecqlo slo o
aumento volun.r6trico dos rnaxilares ou de tecido mole, dor,
gengivite, doenEa periodontal e perda precoce dos dcntes (4,

7). Diabetes, linfonodopatia e anemia tamb6m slo achados

comuns na histiocitose.
A escolha do rndtodo dc tratamento da HCL dcvc ser lbita

ap6s criteriosa avaliagio do estado gcral dos pacicntes. Nos
casos que aprescntam tnriltiplo compronrctimcnto clc Srgios,
a terapCutica mais utilizada 6 a quimioterapia corn
prednisolona isoladan.renLc ou etn associagio cont rncrcaptina,

metotrexato ou ciclolosfamida. D'Angio et al. (5) descreve-

ram um regimc com prednisolona oral e metotrcxato para o
infcio do tratamento. Quando hi'r a recafda da docnEa deve-se

substituir ou fazer o uso de novas combinag6es dc mcdica-
mentos. Nos pacientes lactantes que apresentant conlpronle-
timento de Srgios, a quimioterapia reduz en 30Vo-40Vo a

mortalidade. Nas les6cs solitiirias, sem doenga sist6rnica, cujo
progn5stico 6 bem fhvordvcl, o principal nt6todo de tratarnento
6 o cirfrgico, sendo este realizado atrav6s da curctagcnt, cuja
taxa de recorr6ncia estd enr torno dc l6Vo (6). As aplicag6es

intralesionais de cortic6ides e a radioterapia em baixas doses

sio outras modalidades terapduticas eventualmente recomen-

dadas em les6es solitiirias.
No presente artigo os autores apresentam dois casos clini-

cos de histiocitose de c6lulas de Langerhans que possuem qua-

dro clinico bastante similar a les6es odontol6gicas comuns. O

objetivo deste relato 6 discutir os seus aspectos relativos ao diag-

n6stico dif'erencial, repercuss6es terap6uticas e de progn6stico.

Caso I
Paciente P. S. P.,21 anos, sexo masculino, raEa negra, foi

encaminhado ao Hospital A. C. Camargo em maio de 1990

para tratamento de leslo ulcerada em gengiva superior direi-
ta, presente hii cerca de 4 meses.

Ao exame clfnico intrabucal, o paciente apresentava em

gengiva posterior dos quatro quadrantes em maxila e mandi-
bula les6es ulceradas, irregulares e com fundo recoberto por
exsudato seroso (figuras I e 2). As les6es apresentavam-se

dolorosas e sangrantes ao toque, expondo a face lingual das

rafzes dos molares e pr6-molares inferiores direito devidas h

rcahsorgio 6ssea.

Figura 1 - Aspectos do processo ulceronecrosante na face
palatina dos molares direito (1a) e esquerdo (1b), sugerindo
diagn6stico diferencial com GUNA.
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Figura 2 - Na arcada inferior direita (2a) observa-se processo
ulcerado mais extenso desde regido de pr6'molar at6 drea
retromolar pelaface lingual, provocando exposigdo radicular. No
lado esquerdo (2b) visualiza-se um processo ulcerado inicial
tambdm na face lingual na regido de segundo molar.

O exame radiogrdfico localizado revelou discreta

reabsorElo 6ssea alveolar a nivel dos nrolares posteriores.

O paciente n6o revelava compromctilnento do estado ge-

ral, febre, mal-estar ou quaisquer outros sintomas. Foi esta-

belecida a hip5tese de diagn6stico de HCL, por6rn corn diag-

n6stico diferencial de periodontite juvenil at(pica. gengivitc

ulceronecrosante aguda (GUNA) e doenqa inlecciosa espccf-

fica. Realizou-se bi6psia incisional cujo diagndstico revelou

tratar-se de HCL. Estudos radiogriificos do csqueleto e de cin-

tilografia 6ssea mostrararn apenas o comprometimento da

maxila e mandfbula.

O tratamento consistiu na extragdo dos dentes envolvidos

e curetagem das demais les6es gcngivais e 6sseas. O diag-

n6stico histopatol6gico confirmou histiocitose de c6lulas de

Langerhans.

Em controle radiogriifico, I m6s ap6s a cirurgia, havia

sinais de in(cio de reparagdo <issezr em local operado. Nessa

6poca o paciente abandonou o tratanlento por utotivos
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socioecon6micos, uma vcz que residia em cidade distante de

Sdo Paulo. Em abril de 1991, informaE6es dos familiares de-

ram conta do seu falecimento cm janciro de 199 1, apSs uma

sribita queda do estado geral. A causa nnfiis foi de edema

pulmonar, hipertensdo arterial e insuficiOncia cardfaca,

inexistindo dados conclusivos quanto a participaEio da HCL

e o 6bito.
Caso 2

Paciente M. H. C., 23 anos, sexo feminino, raEa branoa,

fbi encaminhada ao Hospital A. C. Camargo em agosto de

1985 para tratamento de les6o em mandibula com evoluEdo

existente hd 3 anos. A hist6ria pregressa revelava que a pa-

cicnte havia sido submetida a tratamento radioter6pico na re-

gi6o temporal e cirtirgico em mandibula para granuloma

cosinofflico.
O tratamento realizado para a leslo mandibular foi a

curetagem Sssca associada ir radioterapia, e a quimiolerapia

fbi a opqlo terapdutica para as les6es no crinio. A paciente

cncontrava-se assintorndtica, com ausOncia de les6es nos

maxilares c realizando o d6cimo primeiro ciclo de quimiote-

rapia (enduxan + prednisona), quando se notou o apareci-

mento de iistula gengival em maxila esquerda, pr5xima ao

incisivo lateral e canino. Radiograficamentc, observava-se

irnagem radiohicida, bem delimitada, localizada no 6pice do

incisivo lateral superior esquerdo cujo canal encontrava-se

sobreobturado (ligura 3). Frente a estas caractcristicas for-

mularam-se as hip6tcses de uma reaE6o periapical inespecffica,

abscesso periapical cr6nico, cisto periapical inllamat6rio ou

HCL. O tratamento consistiu da remoEdo do incisivo lateral e

curetagem do leito 6sseo (figura 4) e o diagn6stico
anatomopatol5gico revelou tratar-se de HCL. O quadro

histol6gico era semelhante ao primeiro caso relatado, carac-

tcrizando-se por inliltraElo difusa de histi6citos com limitcs

Figura 3 - lmagem radiolicida em regiao apical do incisivo lateral
superior esquerdo e extravasamento do material obturador,
compativel com processo inflamat6rio cr6nico periapical comum
em dreas de insucesso de tratamento endod6ntico.
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Figura 4 - Aspecto macroscopico do dente extraido e do material
curetado, cujo exame anatomopatot6gico confirmou tratar-se de
HCL,

citoplasmiiticos indefi nidos. Os nIcleos apresentavam-se gran-
des e ov6idcs, podendo ser not.ados nucl6olos. Linl6citos,
plasm6citos, c6lulas _cigantes c eosinSfilos cm maior nfmero
completavam o quadro histol6gico (figura 5). Apris oiro me-
ses, o cxAme radiogriil'ico periapical da rcgiao mostrava com-
pleta reparagSo 5ssea. No sc-euimento da pacientc, os exames
complementarcs de imagem cvidenciaram apenas hipercon-
centragSo do radiotraEador na calota craniana, descartando-
se o comprometimento visceral.

Discussio

A histiocitose de c6lulas de Langerhans 6 uma desordem
do sistema rcticuloendotelial, cuja incid6ncia corresponde a

cerca de 2 milh6es de criangas por ano com discreta predile-

Edo pelo sexo masculino (5). O cnvolvirnento oral da
histiocitose 6 comunr, scndo mais predominante na regilo
posterior da mandibula (6). Sigala et al. (9), em uma s6rie de

50 pacientes, 36oln aprcscntavar.n envolvitncnto oral c 160/o

dos casos lbrarn diagnosticados por dentistas.

Uma das rnanifestag6es orais rnais precoccs da HCL sio
o edema e a necrosc gengival, seguida pela perda supcrlicial
do osso alveolar (1). Estas lbrmas de manil'esl.aqlo frcqticn-
temente simularn periodontite juvenil ou marginal, CUNA e

abscesso periodontal, podendo ser o prinreiro ou o rinico si-
nal da doenEa. No primeiro caso relatado, o pacicntc encon-
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Figura 5 - Quadro histopatologico da lesao que confirmou o
diagn6stico de HCL.

trava-se cm bom estado geral e a alteraEdo gengival simulava
os quadros descriLos anteriormente.

Outra forma de manifestaE6o oral da histiocitose 6 o com-
prometimento do tecido 6sseo dos maxilares simulando, ern

rnuitas vczes, lesdes periapicais como cisto, granulclma e abs-

cesso periodontal. Smith (10), cm sua revisdo de 62 casos,

encontrou incid6ncia na mandibula de 23o/o. No segundo caso

aprcsentado, a leslo 6ssea era caractcrizada por imagem
radiohicida bem delimitada, associada a um canal sobreobtu-

rado, quadro este bastante comum na clinica odontol6gica. Neste

caso deve-sc ressaltar que a sobreobturaEso do canaljustificaria
um quadro de processo inflamat6rio cr6nico inespecffico, ca-

bendo a dfvida se a presenEa de um fbco inflamat6rio poderia

provocar uma atraESo de histi6citos para a regi6o.

Os autores ressaltam a importincia do cirurgido-dentista
em conheccr as manifestag6cs orais da histiocitose, dcvendo

rcalizar o diagndstico diferencial com lcs6es odontoltigicas
comuns, sendo a bi6psia indispensiivel para a realizag6o do

diagn6stico de histiocitose, uma vez quc cxalnes laborato-

riais nIo revelam a doenga. Uma vez rcalizado o diagn6stico

de HCL, cabe ao cirurgido-dentista encaminhar o paciente a

profissionais habilitados para avaliaqlo da cxtensAo e trata-

mento da doenEa. Vale ainda destacar a importincia do exa-

me anatomopatol6gico de todo o material que 6 retirado do

pacientc, pois muitas vezes les6es de apardncia inocenl.e po-

dcm se ttatar de doenEas que comprometam o estado geral do

paciente.

Summary

In the present article the aLtthors describe tvvo clinical cases of Langerhan's cell histioc),tosis that sintulated odontological
problents. Tlrc\' also rcvievv the conmnns fonns oJ oral disease nnnifestatiort in the literature.
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