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APRESENTAÇÃO 

O projeto UNIMAGEMPAM surgiu no ano 2015 com o objetivo de auxiliar no conteúdo 
didático extracurricular dos alunos de graduação de Medicina do Centro Universitário de 
Patos de Minas (UNIPAM), criando, assim, mais um alicerce entre o processo de ensino-
aprendizagem aliando a prática médica e o diagnóstico por imagem ensinado em sala de 
aula. Essa iniciativa foi idealizada pela Dra. Ana Flávia Bereta Coelho Guimarães, professora 
do curso de Medicina, especificadamente da disciplina de Habilidade de Diagnóstico por 
Imagem do (UNIPAM). Este é o nono evento promovido pelo projeto. Trazendo agora do 
tema: Doenças Raras. 
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RESUMO: A Histiocitose de células de 
Langerhans é uma doença rara que apresenta 
como principal característica a proliferação de 
macrófagos e células dendríticas. Esse trabalho 
teve como objetivo avaliar o papel dos métodos 
de diagnóstico por imagem dessa patologia. 
Foi realizada uma revisão de literatura, sendo 
usadas as bases de dados Lilacs, PubMed e 
Scielo. Usou-se os descritores Histiocitose, 
Histiocitose X e Diagnóstico por Imagem. 
Foram encontrados 9 artigos que seguiram os 
critérios de inclusão previamente definidos. A 
Histiocitose de células de Langerhans é uma 
patologia com várias apresentações clínicas, 
sendo que a escolha dos métodos de imagem 
para investigação diagnóstica dependerá das 
manifestações apresentadas pelo paciente. 
Concluiu-se que os métodos imagenológicos 
iniciais que pode ser utilizados são a Radiografia 
e a Ultrassonografia e, para aprofundamento 
da investigação, é necessário fazer uso da 
Tomografia Computadorizada e da Ressonância 
Magnética. 
PALAVRAS-CHAVE: Diagnóstico por Imagem. 
Histiocitose. Histiocitose X.

LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS: 
CLINICAL-RADIOLOGIAL DIAGNOSIS

ABSTRACT: Langerhans cell Histiocytosis is a 
rare condition that is mainly characterized by the 
proliferation of macrophages and dendritic cells. 
This study review aimed to evaluate the role 
played by medical imaging when diagnosing this 
pathology. It was carried out a literature review 
using the Lilacs, PubMed, and Scielo databases, 
employing the descriptors Histiocytosis, 
Histiocytosis X, and Medical Imaging. It was 
found 9 papers that followed the inclusion criteria 
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previously established. Langerhans cell Histiocytosis is a pathology with several clinical 
presentations, and the choice of imaging methods for the diagnostic investigation depends 
on the patient’s signs and symptoms. It was concluded that, initially, the possible imaging 
methods are Radiography and Ultrasound, whereas, for further investigation, it is necessary 
to use Computed Tomography and Magnetic Resonance Imaging.
KEYWORDS: Diagnostic Imaging. Histiocytosis. Histiocytosis X. 

INTRODUÇÃO
As Histiocitoses representam uma ampla variedade de lesões proliferativas raras 

de macrófagos ou células dendríticas (KUMAR, ABBAS, ASTER, 2016). A Histiocitose de 
células de Langerhans (HCL) é um tipo de Histiocitose, sendo uma doença rara das células 
mieloides que pode afetar pacientes em qualquer faixa etária. Além disso, pode acometer 
praticamente todos os tecidos do corpo e se manifestar como lesão isolada em um único 
órgão ou como doença disseminada. Os locais mais comumente afetados são o esqueleto 
(80% dos casos), pele (33%), sistema nervoso central (SNC) (25%), fígado, baço, medula 
óssea e pulmões (15% cada) (MINKOV, 2014).

A HCL possuía uma antiga nomenclatura, Histiocitose X, que era utilizada para 
traduzir a falta de conhecimento acerca da patologia, mas não é mais empregada devido 
ao maior esclarecimento sobre a fisiopatologia. Sendo assim, a doença acontece quando 
um tipo de célula dendrítica imatura denominada célula de Langerhans sofre proliferação. 
No sistema imunológico, esse tipo celular faz parte do sistema fagocitário mononuclear 
e pode ser encontrado em linfonodos, baço, timo, epiderme e em mucosas. As células 
de Langerhans têm função de ingerir, processar e apresentar diferentes antígenos aos 
linfócitos T (HANSEL, DINTZIS, 2007). 

A HCL pode se apresentar em várias manifestações clinicopatológicas diferentes, 
com três formas principais (BADALIAN-VERY et al., 2013). Uma delas é a Doença de 
Letterer-Siwe, que é a forma da HCL multisistêmica e multifocal e tem como principal 
manifestação clínica o aparecimento de lesões cutâneas semelhantes a dermatite 
seborreica, tanto no tronco quanto no couro cabeludo, podendo afetar também a medula 
(KUMAR, ABBAS, ASTER, 2016). Outra apresentação da HCL, que é a mais prevalente, 
é o granuloma eosinofílico, que acomete principalmente os ossos e suas cavidades 
medulares. O terceiro subtipo é a Doença de Hand-Schuller-Christian, que engloba a tríade 
de alterações destrutivas nos ossos, exoftalmia e diabetes insípido por injúria da hipófise 
(ARUNA et al., 2011; KUMAR, ABBAS, ASTER, 2016). 

A utilização de exames de imagem é muito importante tanto na fase de diagnóstico, 
quanto no seguimento dos doentes. Na etapa diagnóstica, ela auxilia a determinação 
dos órgãos e sistemas envolvidos, avaliando a extensão da doença e permitindo sua 
classificação. Já no seguimento do paciente, é possível avaliar as respostas clínicas, 
identificar doentes com moléstia rapidamente progressiva candidatos a tratamentos 
alternativos e detecção de recidivas da doença (VINHAIS, FARINHA, CUNHA, 2004).

Em relação ao tratamento da HCL atual, tem-se que é baseado em um protocolo 
feito pela Histiocyte Society (HS). Nesse protocolo, preconiza-se a combinação das drogas 
vinblastina e prednisolona, feitas por 12 meses. (HISTIOCYTE SOCIETY, 2008; MINKOV, 
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2011). 
Sendo assim, com base no que foi exposto e na problematização que o diagnóstico 

de uma doença rara pode acarretar, fez-se relevante uma busca na literatura para melhor 
compreensão da abordagem imagenológica do paciente acometido por HCL. Isso porque, 
apesar de rara, é imprescindível ter o conhecimento sobre uma doença que pode ser 
encontrada no consultório médico, expondo os estudos e informações acerca do assunto. 

Diante do tema exposto e da escassez de literatura relacionado ao tema, o presente 
estudo revisou a literatura selecionada sobre a HCL a fim de elucidar o papel dos métodos 
de diagnóstico por imagem disponíveis para a doença.

METODOLOGIA
O presente estudo consiste em uma revisão de literatura sobre a HCL e seus 

métodos diagnósticos, com ênfase em imagenologia. Foram selecionados artigos dos 
bancos de dados Lilacs, PubMed e Scielo, usando os descritores Histiocitose, Histiocitose 
X e Diagnóstico por Imagem. A busca foi realizada durante os meses de junho, julho e 
agosto de 2020. Foram considerados estudos publicados no período entre os anos de 1968 
e 2020, nas línguas portuguesa e inglesa. Foram encontrados 68 artigos, mas 59 deles 
foram excluídos por não relatarem sobre diagnóstico por imagem, por levantarem somente 
aspectos da fisiopatologia, clínica, tratamento e por repetirem informações.

RESULTADOS
Nesses artigos, foram averiguadas as visões dos autores analisados sobre o papel 

dos métodos de diagnóstico por imagem na Histiocitose de células de Langerhans.

No A visão dos autores analisados sobre o papel da imagenologia na HCL

1 O autor alega que a confirmação da doença por métodos de imagem é simples se as 
lesões se encontrarem em região característica.

2
Os autores reconhecem que o diagnóstico definitivo deve ser anatomopatológico, 
mas que os exames imaginológicos devem ser utilizados para encontrar achados 
característicos da doença. 

3 Os autores confirmam a relevância dos métodos de imagem para auxílio no 
diagnóstico, porém mostram ser mais importante os marcadores de células. 

4
Os autores classificam como padrão-ouro o anatomopatológico como método de 
diagnóstico, mas sugerem que a imagenologia seja utilizada para avaliar a extensão 
das alterações ósseas. 

5 Os autores declaram que a imagenologia é muito importante para avaliar a extensão 
das lesões após a confirmação do diagnóstico definitivo da doença.

6 Os autores relatam que a ressonância magnética é método com maior sensibilidade 
para detecção de lesões que acometem o sistema nervoso central. 

7
Os autores não consideram a imagenologia uma modalidade relevante no 
diagnóstico da doença e deve-se somente utilizá-la em casos de excessos dúvidas 
no diagnóstico.



 
Capítulo 10 79

8
Os autores afirmam que a Tomografia Computadorizada e a Ressonância Magnética 
devem ser utilizadas como métodos para identificar e quantificar as lesões após 
diagnóstico definitivo. 

9
Os autores estabelecem que a Radiografia e a Ultrassonografia são os pontos 
iniciais da imagenologia na pesquisa pela patologia. Ainda, asseguram a Tomografia 
Computadorizada e a Ressonância Magnética como os métodos com maior precisão 
e especificidade. 

Quadro 1 — A visão dos autores analisados sobre o papel da imagenologia na HCL

Fonte: Autoria própria, 2020.

DISCUSSÃO
Exames como Radiografia (RX), para avalição óssea principalmente, e 

Ultrassonografia (US), precedem, em grande parte das vezes, outros exames de imagem 
e, em geral, são o ponto inicial na pesquisa pela patologia (JARDIM, 1968; ARUNA et al., 
2011). A Tomografia Computadorizada (TC) e a Ressonância Magnética (RM) seguem como 
os exames iniciais mais amplamente empregados, com maior precisão e especificidade 
diagnóstica. Estes possibilitam delimitar a lesão, além de fornecerem informações acerca 
da consistência da área de lesão, presença de áreas císticas e de presença de necrose 
(DUTRA et al., 2014).

Quando há acometimento pulmonar, os achados de imagem variam conforme 
a fase da doença e são mais bem visualizados pela TC. Na fase inicial, as alterações 
predominam nos campos superiores e poupam seios costofrênicos e exibem nódulos 
pulmonares pequenos (<10 mm), que podem escavar e formar cistos, conforme figuras 
1 e 2. Já nas fases mais avançadas: cistos ficam maiores, confluentes e podem adquirir 
formatos irregulares e peculiares, além de ser possível a observação de sinais de fibrose 
pulmonar (CERRI, LEITE, ROCHA, 2017).

Figura 1: Tratado de radiologia: pulmões, coração e vasos, 2017. Imagem demonstrando HCL 
em fase inicial. A TC evidencia pequenos nódulos (seta preta), nódulos escavados (cabeça de 

seta) e cistos nos ápices pulmonares (seta branca).
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Figura 2: Tratado de radiologia: pulmões, coração e vasos, 2017. Imagens de TC em corte 
axial e reformatação coronal evidencia múltiplos cistos com formatos irregulares nos pulmões, 

poupando a região dos seios costofrênicos.

Quando a doença acomete o SNC, a RM é o exame de escolha por ser mais sensível 
na detecção das lesões (IYEYASU et al., 2012). Há uma grande variedade de achados na 
RM de crânio: lesões ósseas craniofaciais e/ou base do crânio que se estendem para 
os tecidos moles; intracraniana extra-axial (envolvimento das regiões como hipotálamo-
hipófise, meninges, glândula pineal, plexo coroide e epêndima); alterações intra-axial 
parenquimatosa, com uma predominância de um padrão neurodegenerativo simétrico e 
atrofia cerebral (LAU, CHU, WEISS, 2008; CERRI, LEITE, ROCHA, 2017).

Para rastreamento de envolvimento ósseo, recomenda-se RX tradicional, conforme 
figura 3, ou exames esqueléticos radiográficos, pois no exame ósseo com radionuclídeo, 
o grau isótopo captado depende da reação óssea que está ocorrendo e do tamanho da 
lesão. Logo, em pacientes pediátricos pode não haver acúmulo maior na cintilografia óssea 
(CHEW, 2012).

Figura 3: Radiologia esquelética, 2010. Imagem de uma radiografia de crânio lateral 
demonstrando lesões com bordas chanfradas por destruição variável das tábuas internas e 

externas.
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Depois de realizado o diagnóstico definitivo, deve-se fazer uma pesquisa apurada 
em busca de lesões espalhadas pelo corpo. A TC e a RM devem ser utilizadas a fim de 
identificar acometimento em regiões suspeitas do organismo, como crânio, tórax, região da 
orelha média e medula óssea (KRSTOVSKI, 2011; HAUPT et al., 2013).

CONSIDERAÇÕES FINAIS
A HCL é uma doença de caráter raro, que acomete principalmente a faixa etária 

infantil. Pode atingir diversos órgãos e apresentar-se de forma maligna ou benigna, 
com grande variedade de manifestações clínicas, fazendo com que o diagnóstico seja 
dificultado. Dessa forma, os métodos imagenológicos são de suma importância para auxiliar 
no diagnóstico, determinar a extensão de acometimento da doença e avaliar a resposta 
do indivíduo ao tratamento. São diversos os métodos disponíveis, sendo que, incialmente 
é preferido aqueles de fácil acesso, como US e RX e, posteriormente, para um estudo 
mais aprofundado, são usadas TC e RM, as quais trazem resultados mais detalhados e 
específicos. Portanto, o uso da imagenologia é essencial na HCL e a escolha do método 
será feita com base no local de acometimento. 
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