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Granuloma eosinéfilo craniano na infancia
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RESUMO

O granuloma eosindfilo € uma das trés variantes de um grupo de doengas denominado histiocitose de
células de Langerhans. O granuloma eosindfilo solitario do cranio tem sido considerado raro na infancia.
Durante o periodo de janeiro de 1997 e junho de 2003, foram estudados seis casos de granuloma
eosindfilo craniano na infancia. O sexo masculino foi o mais acometido (4:2). A idade variou dos 4
meses a 12 anos, com média de 5,5 anos. A localizagao craniana foi: parietal em trés, temporal em
dois e frontal em um. Os sintomas mais frequentes foram tumefagéo craniana e dor local.
Radiografia simples e tomografia computadorizada identificaram a lesé@o e orientaram na conduta.
O tratamento cirtrgico foi instituido em todos os casos, com ressecgao total da lesdo. O seguimento
desses pacientes foi possivel em quatro que, até a presente data, encontram-se bem.
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ABSTRACT

Eosinophilic granuloma of skull in infancy

Eosinophilic granuloma is one of the three Langerhan’s cells histiocytosis. The skull eosinophilic
granuloma has been considered rare in childhood.

From January, 1997 to June, 2003, six cases of eosinophilic granuloma of the skull in children were
admitted. Males were more affected (4:2). The age ranged from four months to twelve-years (medium:
5.5 years). The localization of the lesion in the skull was parietal in three cases, temporal in two and
frontal in one.

The most frequent symptoms were tumefaction and local pain. Skull X-ray and computed tomography
were diagnostic.

Surgery for extirpation of the lesion was done in all cases. Follow-up of these patients was possible in
four, with a good evolution up to now.
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Introducéo

O granulomaeosindfilo (GE) é umadoencadescrita
como a forma mais benigna das histiocitose X.
E caracterizadapelaproliferacio anormal de histidcitos,
|ocalizada ou multifocal, acometendo, principalmente,
0s 0ssos do créanio, costel as, pelve mandibula, fémur e
colunavertebral, sendo maisfreqientes em criancas e
adolescentes':

Os possiveis fatores envolvidos nessa doenga séo:
resposta inflamatéria a um agente etiologico ndo
identificado, disfuncdo do sistema imunoldgico e
alteragdes metabolicas; porém, até o presente, ndo

existe comprovagao definitival®’*°3L, Sabe-se apenas
que a doenca ndo é hereditéria ou familiar, ndo é
contagiosa e ndo apresenta predominio racial*®.

Os autores descrevem seis casos de GE no créanio
em criancas e discutem sua localizacdo, diagnostico,
tratamento e progndstico.

Casuistica

Durante o periodo compreendido entre janeiro de
1997 e junho de 2003, foram internados no Servigo de
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Neurocirurgiado Hospital Jo&o Alves Filho (Aracaju,
SE), seis pacientes portadores de granulomaeosinofilo
solitario craniano. A idade variou entre 4 meses e 12
anos, com umamédia de 5,5 anos. Houve predominio
do sexo masculino (4:2). A localizagdo craniana foi:
parietal em trés casos, tempora em dois e frontal em
um caso. Os sintomas maisfreqiientesforam tumefacdo
cranianaedor local. Craniograma simplesidentificou
a lesdo osteolitica em todos os casos (Figura 1).
Tomografia computadorizada realizada em todos os
casos demonstrou a lesdo e o envolvimento das
estruturas adjacentes em todos os casos e foi importante
naorientacdo do tratamento cirdrgico (Figura2).

Figura 1 - Radiografia simples de cranio em perfil
demonstrando lesdo osteolitica na regiao parietal.

Figura 2 — Variadas aparéncias do granuloma
eosindfilo na tomografia.

O tratamento cirdrgico foi instituido em todos os
casos e consistiu na resseccao total da leséo.
O acompanhamento foi possivel em quatro desses
pacientes e, até 0 momento, apresentam boa evolucéo.

Discusséo
Otermohitiocitose X foi introduzido por Lichtenstein

em 1953, para denominar um grupo de doencas de
etiologia desconhecida, caracterizado por proliferacéo
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anormal de histiécitos, que inclui adoencade L etterer-
Siwe, doencade Hand-Schiiller-Christian eo granuloma
eosindéfilo®. Esta classificagdo baseia-se no nimero de
sistemas envolvidos na doenca, idade do paciente e
localizacdo inicial do processo mérbido. Atualmente, o
termo histiocitose de células de Langerhans (HCL),
introduzido, em 1987, pela Histiocyte Society, é
preferido pelamaioria dos autores>34814.17.23,

O GE é uma doenca descrita como sendo a forma
mais benigna da histiocitose X, caracterizada pela
infiltragdo de histidcitos, eosindfilos, macréfagos e
linfécitos T na cavidade medular do osso formando
lesBes osteoliticas, que pode ser localizada ou
multifocal, af etando principal mente 0s 0ssos do créanio,
costelas, mandibula, fémur e coluna vertebral, sendo
mais freqliente em criancas e adolescentes™®. O GE
representa 50% a 60% dos casos de HCL e acomete
pacientes entre 5 e 15 anos de idade, porém, pode
acometer qualquer faixa etéria'®??3, Em nossa
casuistica a idade variou de 4 meses a 12 anos, com
uma média de 5,5 anos.

O crénio éolocal mais afetado pelo GE**, sendo
a abobada craniana mais acometida que a base do
cranio?®, O 0sso parietal € o maisafetado, seguido do
frontal™%. A literaturamédi camostraum envolvimento
do osso temporal entre 18% e 61% dos casos142127,
L esBes localizadas no parénquima cerebral sdo raras,
e amaior parte destas resulta de lesdes contiguas do
cranio'??°2, Quando ocorre envolvimento do sistema
nervoso central, as areas mais envolvidas séo
hipotdlamo e hipdfise, manifestando-se namaioriados
casos com diabetes insipidus’1224 Entre nossos
pacientes, a localizagdo parietal foi a mais comum,
seguido da temporal e frontal, ndo havendo nenhum
caso de acometimento do parénquima cerebral .

As queixas mais freqlientes do GE craniano s&o dor,
presenca de massa localizada com consisténcia macia e
aumento da sensibilidade local 5791719262 As manifes-
tagOes clinicas também estdo relacionadas com a
localizacdo da lesdo®. Os sintomas do GE craniano va
riam de acordo com aevolucdo do quadro. Iniciamente,
guando o tumor estaem desenvolvimentointradiplGico é
assintomético. A dor €, gerdmente, o primeiro sintoma,
aparecendo amedidaque o tumor destréi atébuaexterna,
diploe e tébua interna da calota craniana e, finalmente
invasdo da dura-méters. Em nossos pacientes, a dor e
tumefacdo localizada foram as queixas mais comuns, o
gue esta de acordo com vérios autores>%%2, Uma
apresentacdo incomum e GE cranianao é aformacdo de
hematoma epidural que pode estar relacionado com
histéria de traumatismo craniano leve'.

Os exames |laboratoriais podem demonstrar anemia
leve, leucocitose, leucopenia, eosinofiliaevelocidade de
hemossedimentacéo elevada?. Pode haver elevacéo da
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fosfatase alcalina e das imunoglobulinas'®. Os métodos
deimagem s8o muito importantes paragjudar estabel ecer
o diagndstico e tratamento. Na radiografia simples de
cranio, o GE apresenta-se como uma lesdo osteolitica,
bem delimitadae com aspecto em “ saca-bocado” 581952631,
A tomografiacomputadorizada(TC) demonstraapresenca
deumalesio ogteal itica, suaextensio e comprometimento
intracraniano™=!. A TC em nossos pacientes demonstrou
|esdes osteol iticas em todos os casos; ndo haviainvasio
intracranianaem nenhum. A ressonanciamagnéticadefine
a extensdo do envolvimento 0sse0 e dos tecidos moles
adjacentes, aslesbesaparecem com sinal hipointensoem
T1, hiperintenso em T2 e hareal ce apés administracdo do
gadolinio?®.

O diagnéstico diferencial deve ser feito com
osteomielite, tubercul osg, sifilis, cisto solitério do 0sso,
tumor de células gigantes, mieloma multiplo, metés-
tases de neuroblastoma ou linfoma, osteite fibrosa
cistica®112192930 Quando localizado no osso temporal,
o diagnostico diferencial inclui colesteatoma,
mastoidite cronica, rabdomiossarcoma e metastases'.

O tratamento do GE depende de fatores como a
localizagdo, nimero delesBeseidade do paciente. Em caso
de lesfo Unica e circunscrita, a curetagem com a excisio
completa tem sido o procedimento mais adequa-
do> 11228243031 Fega procedi mento tem sido bastante eficaz
em criangas pequenas, pois se evita o uso de radioterapia
complementar com suas conhecidas complicagdes. Em
casos de lesdes multiplas ou recorrentes, indica-se
quimioterapia, administracdo de corti coesterdidesnalesfo
ou por viag stémiceb. Asdrogasmaisusadasno tratamento
sistémico do GE so: vimblasting, vincristing, etoposideo
e metotrexato, na maioria das vezes utilizadas em
associacdo. Outros agentes tém sido pesquisados, como o
&cido retindico, talidomida, interleucina-2 e ciclosporing,
porém ha necessidade de melhor avdiacdo para seu uso
rotineiro®. Radioterapia é alternativa terapéutica, sendo
indicadaem casosdelesdesmuiltiplas, recorrentesouinaces
sivels ao tratamento cirdrgico, mas deve ser evitada em
criancascomidadeinferior adoisanos's*. Nossospacientes
foram submetidos a exérese total da lesdo, pois apre-
sentavam lesfo Unica e localizada superficidmente. Os
resultadosforam excelentes.

A doenca apresenta péssimo progndstico quando é
multifocal, haenvolvimento do sistemanervoso central
e presenca de disfungdo pulmonar, hepatica ou
hematopoi étical 217,
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