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INTRODUÇÃO

A Histiocitose de Células de Lan-
gerhans (HCL) é caracterizada pela prolife-
ração de células do sistema monocítico-ma-
crofágico. Seu pico de surgimento ocorre 
entre o 1o e 4o anos1. A incidência anual 
é de aproximadamente 3-4 por milhão2, 
sendo duas vezes mais prevalente no sexo 
masculino.

O quadro clínico é variável, sen-
do mais freqüente na cabeça e pescoço 
(60% dos casos)3, com lesões ósseas, 
linfonodopatias cervicais e rash cutâneo. 
O envolvimento do osso temporal e sua 
sintomatologia otoneurológica estão pre-
sentes em 4 a 25% dos casos4.

O diagnóstico definitivo é obtido 
através de biópsia (infiltrado inflamatório 
com células de Langerhans e marcadores 
imunohistoquímicos CD1a, S100 e CD101)2. 
No osso temporal, lesões líticas à tomo-
grafia computadorizada contribuem para 
a suspeita.

O tratamento é variável e depende 
do tipo de lesão, que pode ter remissão 
espontânea ou levar ao óbito apesar do 
tratamento.

CASO CLÍNICO

GMG, feminina, 11 anos. História 
de cefaléia e otalgia à direita há nove anos. 
Em outubro/2002 procurou serviço de 
otorrinolaringologia, quando observou-se 
otorréia purulenta em orelha direita, mem-
brana timpânica abaulada e hiperemiada, 
sem perfurações. Otoscopia esquerda 
normal. Sem adenomegalias, e restante 
do exame físico normal. Tratada com 
antibiótico sistêmico. Em setembro/2003 
retornou ao ambulatório referindo melhora 
discreta. À otoscopia: hiperemia e discreto 
abaulamento de membrana timpânica em 
orelha direita. Igualmente foi medicada 

com antibiótico sistêmico. Referia melho-
ra intermitente. Em agosto/2004 retornou 
ao serviço, sem melhora da cefaléia e 
otalgia. Na ocasião, foi detectado pólipo 
em conduto auditivo externo da orelha 
direita. Tomografia computadorizada de 
mastóide revelou velamento e destruição 
óssea à direita; mastóide esquerda sem al-
terações. Em outubro/2004 submeteu-se a 
mastoidectomia à direita para biópsia, que 
pelo histopatológico e imunohistoquímica 
confirmaram o diagnóstico de histiocitose 
x. Em janeiro/2005 foi submetida a mastoi-
dectomia radical e meatoplastia. No pós-
operatório imediato recebeu pulsoterapia 
com corticosteróides. Foram realizados 
inventário ósseo e tomografia computa-
dorizada abdominal, sem anormalidades. 
Em abril/2005, surgiu otorréia à esquerda. 
À otoscopia, secreção em conduto auditivo 
externo esquerdo, membrana timpânica hi-
peremiada, sem perfurações. Orelha direita 
com meatoplastia. Ressonância magnética 
de crânio revelou lesão com densidade 
de partes moles bilateralmente, sem focos 
cerebrais (Figura 1). Decidiu-se manter em 
observação clínica rigorosa. Passado um 
ano, a doença está clinicamente estável, e 
a conduta expectante está mantida.

DISCUSSÃO

O tratamento da HCL é bastante 
controverso, especialmente quando se 
trata de formas localizadas em cabeça/
pescoço. Vários autores defendem que a 
cirurgia é um procedimento invasivo3,5; a 
maioria das publicações, entretanto, relata 
a combinação de cirurgia a outra forma de 
tratamento (corticoterapia, quimioterapia6 
ou radioterapia em lesões focais). Nossa 
paciente foi tratada com associação de 
cirurgia e corticoterapia, sem descartar a 
possibilidade de quimioterapia futura. Até 
o momento, a doença está controlada. A 
forma de tratamento escolhida deveu-se à 
extensão da lesão, já que lesões multicên-
tricas exigem tratamento mais agressivo.
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Figura 1. Ressonância nuclear magnética de crânio - pre-
sença de lesão em ambos os ossos temporais compatível 
com histiocitose x.


