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Caso clinico

Feminina, 45 anos, solteira e do lar.

Queixa Principal:

Reside em Duque de Caxias - RJ.

 “Verrugas na barriga e retirada de bolinhas no olho”.




Caso chinico

Nos ultimos 5 anos esteve em investigacao de:




Historia patologica pregressa

« Encaminhamento pela hematologia e em acompanhamento clinico.

« Historia Social:
« Sexarca ausente | Menopausa aos 46 anos;

« Uso continuo de:

Levotiroxina 88 mcg

Sinvastatina 20 mg

Glifage XR 500 mg

DDAVP 0,1 mg puff (desmopressina)

Vinblastina + prednisona (QT)



Linha do tempo

2022 « Encaminhada para dermatologia

2021 * Perda de memoria

» Lesao hipotalamica

2019

« HCL (diagnosticada pela hematologia associada a xantelasma)

2018

« Endocrinopatias



Fotos clinicas




Histopatologia - HE

I Epiderme fina e retificada

Derme: presenca de cél xantomizadas e
células gigantes.

Presenca de fibra muscular estriada
na derme superficial.

Imunoistoquimica: CD1a negativo.
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Exames complementares:

RESSONANCIA MAGNETICA DA SELA TURCA

Técnica:
Exame realizado antes e apdés a injecao venosa de contraste.

Analise:
Sela turcica

Lesdo -‘ nsuva na regnao hupotéla 0-quiasmatica>levemente lateralizada a esquerda,

estendendo-se cranialmente a regiao subtalamica deste lado, apresentando realce difuso e

heterogéneo pelo meio de contraste com edema circunjacente, medindo cercade 23x 14 x 1,2
cm (L x T x AP), devendo estar relacionado a doenca de base (histiocitose).

Glandula hipofisaria com dimensdes normais e realce homogéneo pos-contraste.
Haste hipofisaria com espessura e sinal preservados.

Cavuns de Meckel e seios cavernosos com aspecto preservado.

NOTA:

As imagens complementares do cranio pesadas em FLAIR, difus@o e T1 pds contraste nao
mostram outras alteragdes encefalicas.




Fotos clinicas

Papulas amarelo-acastanhadas agrupadas no abdome.



Hipoteses
diagnosticas:

< Xantomas

Histiocitose de
Ceélulas de
Langerhans




Histopatologia - HE

O Epiderme com a presenca de:
Células de Langherans, grandes, nucleo
sulcado com aparéncia de grao de café.

Derme: Infilrado heterogénio.
Cél Langerhans, que inclui, eosindfilos,
neutrofilos, linfécitos e macrofagos

HE 40 X - Abdome




Imunohistoguimica




Histiocitose de
celulas de
Langerhans

» Desordem histiocitaria maligna, de
origem mieléide (MO).

* Infiltrac&o tecidual de histidcitos.
» Macrofagos e células dendriticas

(cél de Langerhans, dendrocitos
dermicos e cél indeterminadas).




* Apenas semelhanca morfoldgica as

cél. de Langerhans na pele e mucosa.

e Células dendriticas mieloides

NAO dendriticas epidérmicas.

* Fendtipo imunopositivo para:
- Proteina S100;

- CD1la

- Langerina (CD207).




Epidemiologia

* Doenca rara

* Mais comum em criancas de 1 a 3
anos de idade.




Fisiopatologia

§ o ,‘;: f@ Go

Patogénese pouco Natureza reacional Desordem clonal — Mutacao BRAF
esclarecida. X ativacdo da via de V60OE
neoplasica. sinalizagao MAPK-
ERK.
MAPK: proteina quinase presente em > 50%

ativada por mitdgeno. dos casos



Classificacoes contemporianeas

 Classificacdo da OMS, (2017): aborda apenas distirbios malignos.

- Classificacao da Histiocyte Society — malianos e ndo malianas

Entities

© Caracteristicas clinicas Langerhans cell histiocytosis (LCH)
Indeterminate cell histiocytosis
o Histol ég icas Erdheim-Chester disease (ECD)
Mixed ECD and LCH
f ;. Cutaneous non-LCH histiocytoses
o Imunofenoti picas Cutaneous non-LCH histiocytoses with a major systemic component
| Primary malignant histiocytosis
o Moleculares | Secondary malignant histiocytosis

R Familial Rosai-Dorfman disease (RDD)
Classical (nodal) RDD

Extranodal RDD
Neoplasia-associated RDD

Immune disease—associated RDD

Other non-C, non-L, non-M, and non-H histiocytoses
Primary HLH: Mendelian-inherited conditions leading to HLH
Secondary HLH (apparently non-Mendelian HLH)

HLH of unknown/uncertain origin




Manifestacoes clinicas:

Tabela 1 - Classificagdo clinica dos doentes com LCH, de acordo com o estudo LCH-11I (Histiocyte Society)

I

Multissistémico - Doentes de altorisco by "0 mento de qualquer orgo de
_ ) 2 2 Orgdos, sem envolvimento de

Multissistémico — Doentes de baixo risco Seglos de risco

SHLEIIG tiico 2 2 Lesdes, num Orgdo ou numa

- Multifocal ou tocalbiaat ial b

- Localizacdo especial®

Sistema Gnico

Unifocal ou localizada 1Lesdo, em 1 tnico orgdo

* Orglios de risco: pulmdo, figado, bago, medula dssea ou disfungdo hematologica.

® Localizagdes especiais: extensiio aos tecidos moles intracranianos ou lesdes vertebrais com extensdio aos tecidos
moles intra-espinhais.

Traduzido e adaptado de Monsereenusom C, Rodriguez-Galindo C. Clinical Charactenistics and Treatment of
Langerhans Cell Histiocytosis. Hematol Oncol Clin North Am. 2015:29(5):853-873.



Unico sitio x multiplos sitios

« Osseo “‘g
« SNC ,
 Pele

* Pulmao

* Endocrinopatias - .
* Medula dssea

» Figado e baco \ \\

« Mucosa oral ; ,:n* Il




Manifestacoes . Adultos:
mais comuns:

5

e LesOes Osseas liticas

» Erupg¢do cutanea eczematosa ou papular

« Envolvimento hipofisario causando

deficiéncia de arginina vasopressina (AVP-D)



Diagnostico

* Avaliacao clinica

« Anamnese e exame fisico

e Exame laboratorial
« Exame de imagem

» Histopatoldgico

* Morfologia | Imunohistoquimica

NN




Tratamento

« Varia com a extensao e a gravidade da doenca.

* Corticosteroides sistémicos + vinblastina

- 12 meses (12 linha).



Prognostico

* I[dade do paciente
» Extensao da doenca

« Acometimento de multiplos 6rgaos




Motivos de * Caso raro de HLC em mulher
apresentacao: adulta e de multiplos érgaos.
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