14

Acta Med Port 2011; 24(S3): 713-714

DOENCA DE CELULAS DE LANGERHANS E

MAMA

Catia RODRIGUES, Paulo SANTOS, Dora SIMOES, Maria Odete VALERIO,
C. CALHAZ-JORGE

RESUMO

A doenga de células de Langerhans (histiocitose X) ¢ uma doenga sistémica rara com uma apre-
sentagdo clinico-patologica variavel. Tendo sido observada em vérias localizagdes, a histiocitose
X pode atingir qualquer 6rgdo.

Apresentamos o caso de uma doente de 32 anos de idade, enviada a consulta de Mastologia por
um nodulo da mama esquerda. A doente foi submetida a tumorectomia tendo o estudo histo-
légico revelado granuloma eosindfilo (Histiocitose X). A doente foi referenciada & consulta de
Medicina onde se verificou ndo existirem outras manifestacdes da doenca.

LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS AND BREAST

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a rare systemic disorder, with a diversified presen-
tation and natural history. It can compromise any organ.

We report a case of a 32-year-old woman who came to our clinic with an asymptomatic
palpable breast mass. She underwent excisional biopsy. Immunohistochemical and patho-
logical evaluation revealed Langerhans cell histiocytosis. No multisystem involvement
was found.
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INTRODUCAO

A doenga de células de Langerhans (Histiocitose
X) ¢ uma doenga sistémica rara, caracterizada por uma
acumulagdo e proliferagdo de células histiocitarias'. A
apresentacdo clinica € variavel, dependente da localizagao
das lesdes, do nimero de 6rgdos envolvidos e da extensao
do eventual compromisso do 6rgdo. A doenga de células de
Langerhans tem sido classicamente denominada por trés
entidades distintas mas sobreponiveis: Granuloma eosin-
ofilico, Doenga de Hand-Schuller-Christian e Doenga de
Letter-Siwe. No entanto, por existir proliferacdo anormal
de células histiocitarias nestas trés entidades, em 1987 foi
recomendado o termo Doenga de Células de Langerhans
pelo Writing Group of the Histiocyte Society?.

De acordo com a pesquisa bibliogréfica efectuada,
trata-se da primeira descri¢ao de um caso de Histiocitose
X restrito a mama.

CASO CLINICO

Mulher de 32 anos de idade, gesta 0, referenciada a
consulta de Mastologia do Hospital de Santa Maria, por
nddulo palpével da mama esquerda assintomatico, com
algumas semanas de evolugdo. Os antecedentes pessoais
eram irrelevantes. A observagdo a lesdo localizava-se na
transi¢do dos quadrantes internos da mama esquerda, era
regular, bem circunscrita, de consisténcia mole e apresen-
tava cerca de S5cm de didmetro. A pele suprajacente era nor-
mal. Nao se palpavam adenopatias na areas de drenagem
linféatica. O restante exame fisico foi normal. Foi realizada
mamografia e ecografia mamaria, que revelaram uma lesao
hiperecogénica intra-mamaria com 50mm de didmetro. Os
achados clinicos e imagiologicos eram consistentes com o
diagnostico de fibroadenoma / tumor fildide. A doente foi
submetida a excisdo cirurgica sob anestesia local.

O estudo histologico revelou células histiocitarias de
Langerhans, num fundo rico em eosindfilos, com alguns
plasmaocitos e linfocitos. Os aspectos observados e o es-
tudo histoquimico com positividade para a proteina S100
determinaram o diagnoéstico de Histiocitose X. A doente
foi referenciada a consulta de Medicina onde se verificou
nao existirem outras manifestagdes da doenga. Trés anos
depois, ndo ha evidéncia de recorréncia local ou doenca
metastatica.
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DISCUSSAO

A Histiocitose X ¢ uma doenca proliferativa das células de
Langerhans ou suas precursoras'. A causa é desconhecida
e a patogénese consiste numa desordem da regulagdo imu-
noldgica®. As manifestagdes clinicas variam desde a lesdo
oOssea litica benigna até a doenga leucémica. As formas in-
termediarias da doenca — lesdes da pele, osso e mucosas, €
disfuncao de 6rgaos — t€ém cursos indolentes. Contrastando
com a heterogeneidade clinica, as caracteristicas patologi-
cas de todas as formas da doenga sdo semelhantes.

O diagnostico definitivo é efectuado por histopatologia
convencional — presenca de células de Langerhans - e
investigacdo imunohistoquimica — expressao positiva para
a proteina S100 E CD1.

O progndstico ¢ tanto mais desfavoravel quanto menor
a idade no momento do diagnoéstico, e quanto maior o
envolvimento e/ou disfun¢do de 6rgdos.

A terapéutica ¢ individualizada e requer uma avaliag@o
multidisciplinar', podendo incluir isolado ou em conjunto
excisdo cirurgica, corticoterapia, radioterapia e quimiote-
rapia.

No presente caso optou-se apenas pela excisdo cirirgica
uma vez que a lesdo tumoral era bem delimitada e sem
envolvimento multisistémico.

De acordo com a pesquisa bibliografica efectuada (Pubmed
em inglés nos ultimos 15 anos utilizando as seguintes
palavras chave: histiocytosis, langerhans, breast) nao ha
referéncia na literatura a nenhum caso de lesdo primaria
da mama, sem envolvimento multisistémico. Pensamos
tratar-se do primeiro caso descrito de histiocitose primaria
na mama.
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