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RESUMO: A higtiocitosedecélulasdeL angerhanséumadoenca car acterizadapela proliferacdo decélulashistiocitariasdenominadas
célulasdeL anger hans, cujo acometimento perianal érarissimo. AsmanifestacBesvariam deumalesio solitariaaum envolvimento
multisistémico. O diagnéstico é confirmado por meio de estudo imunohistoquimico. O tratamento consiste em exérese da lesdo
perianal, podendo ser ou ndo complementada com quimioter apia.
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INTRODUCAO

A histiocitose X foi descrita em 1953, por
Lichteinstein, que agrupava doencas caracterizadas
pela proliferacdo tumoral de histiocitécitos com
formag&o degranulomas®. Atuamente, édenominada
de histiocitose de células de Langerhans ja que a
presenca de células de Langerhans no estudo
histol 6gico é patognomdnica das lesfes .

A histiocitose de células de Langerhans é uma
doencarara, quetem sido observadano sistemanervoso
central, pulméo, figado, pele e trato genital,
acometendo principal mente criangas e sem predilegdo
por sexo 2.

Apresentamos um caso de histiocitose de
células de Langerhans, acometendo exclusivamente a
regido perianal, associado arevisdo daliteratura.

RELATO DO CASO

M.L.S.R., 50 anos, feminino, branca, ha3 anos
com dor perianal em pontada e prurido anal intenso.
Habito intestinal normal.

Ao exame, apresentava duas Ulceras anais de 0,5
cm de didmetro a2 cm dabordaanal |ateral esquerdae
lateral direita (Figura-1).
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Foi submetida a bidpsia com diagndstico
histopatoldgico de histiocitose de células de
Langerhans (Figura-2 e 3), confirmado por estudo
imunohistoquimico positivo para vimentina, CDla e
proteina S100.

A pesquisa de doenca sistémica, com
tomografias de torax, abdome e pelve, ndo mostrou
alteracOes. A paciente esta realizando tratamento com
talidomida (100 mg/dia) e atualmente encontra-se
assintomética.

DISCUSSAO

A histiocitose de célulasde Langerhans (HCL)
€ uma doenca multissistémica que se caracteriza pela
proliferacéo de células histiocitérias (células de
Langerhans). O acometimento perianal isolado é
rarissimo 2. S80 descritos na literatura trés casos da
doenca acometendo a regido anogenital, mas nao ha
nenhum relato de comprometimento perianal exclusivo
em adultos, apenas alguns casos em criangas*®. Nao
ha predilecéo por sexo ®.

Quando o comprometimento é multis-
sistémico, geralmente acomete dois ou trés 6érgaos,
sendo 80% envolvimento ésseo, 50% pele, 30%
adenopatias, 20% hepatoesplenomegalia e 10-15%
apresentam infiltrados pulmonares 6. Clinicamente
apresenta-se desde uma forma benigna até umaforma
aguda disseminada e letal, sendo que em adultos a
forma benigna e multisistémica prevalece ’. A forma
perianal caracteriza-se por Ulceras, podendo estar
associadas a nddul os cutaneos .

Histologicamente a HCL caracteriza-se por
células com nucleo irregular e citoplasma abundante
(células de Langerhans) eintenso infiltrado de células
inflamatérias 6. No estudo imunohistoquimico os
marcadores CD1ae S100 sfo positivos. A microscopia
eletrénica evidencia a presenca dos granulos de
Birbeck que sdo patognomonicos 3”.

O tratamento daHCL é controverso, podendo
ser realizado com cirurgia, QT sistémica, radiacéo ou
uma combinagdo dessas. O tratamento cirdrgico de
escolha é a excisdo cirlrgica e consiste naterapéutica
inicial 2.

O uso da talidomida é o tratamento medica-
mentoso de escolha, sendo utilizado ap6s a excisdo
cirdrgicadalesdo ou como Unicaformadetratamento.
A talidomida exerce efeito antiinflamatoério e
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Figura2—Infiltrado decélulasinflamatériasehistiocitarias (HE,
100x).
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Figura3—Célulashistiocitarias de Langerhans - seta (HE, 400x).
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antineoplésico, atravésdainibi¢do daproducéo de TNF
elL-6 elL-12 cuja expressdo encontra-se aumentada
na HCL 2. Ha evidéncias de que a talidomida atue
diretamente naproliferacéo das células de Langerhans
8, A dose de 100 mg/dia por um més é eficiente para
induzir a remisséo das lesbes cutaneas, seguido de
50mg/dia por mais um ou dois meses &°. O principal
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efeito colateral é a neuropatia e parece ser dose
dependente. Mulheres em idade fértil tém que ser
alertadas a ndo engravidarem durante o uso da
talidomida, devido a seu efeito teratogénico. O
resultado final € a cicatrizagdo das lesdes cutaneo-
mucosas, mas ndo ha regressao das lesdes em outros
6rgéos?.

SUMMARY: ThelLangerhans cell histiocytosisisan illnesscharacterized for theproliferation of histiocitecalled L anger hans cells,
whose perianal involvement isuncommon. The manifestationsvary of a solitary injury to a systemic involvement. The diagnosisis
difficult and only confirmed through immunohistochemical study. Thetreatment consists of resection of the perianal injury being

ableor not to be complemented with medicines.
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