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_ Obietiv Fornecer informacodes sobre as caracteristicas clinicas e radiologicas do acometimento do
Jetvo sistema nervoso central (SNC) na histiocitose de células de langerhans (HCL)

Acumulo e infiltracao tecidual de histiocitos
em diversos tecidos e 6rgaos do organismo

e Lamarnd patatoarse creondaces por. I Antigenos de superficie
Histiocitose de (CDla e CD207)

) células inflamatorias +/- fibrose
Células de

Langerhans Disturbio histiocitico do tipo Grupo Langerhans A\

Histiocitoses

(grupo L) - Histiocyte Society (2016) A 4 y
Maior incidéncia em criancas de até 3 anos de idade 6 /
Ossos (60-80%)
-

Epidemiologia Pele (15-40%)

Figado, baco e sistema hematopoiético (15% cada)

Pulmdes (10-40%

Linfonodos (5-10%)

- Introdugcao —

Eixo hipotalamo-hipofisario (25%)

Outros (2-4%)

Ativacao andmala da via de sinalizacao

Fisiopatologia proteina-quinase (MAPK/ERK)

Mutagao BRAF V600E (50-60%)

Contexto clinico Varia de acordo com o sitio acometido

Imuno-histoquimica positiva para CD1a, CD207 e S100 A - :
Evidéncia histopatoldgica
Granulos de Birbeck . h
Achados radiolégicos




Grande parte dos achados de

Correlacao clinico-radiologica é essencial . ) e
imagem tendem a ser inespecificos

Tomografia Avaliacao do acometimento 6sseo
|nformagées Computadorizada (TC) craniofacial e detecgao de calcificagdes

gerais

Ressonancia Exame de imagem de escolha na avaliacao
Magnética (RM) do envolvimento do SNC na HCL

|dentificacao de sitios de biopsia

Lesodes liticas
Margens bem definidas
Formato oval/arredondado

+/- massas de tecidos moles

Assintomatico ou dor localizada
+/-
Massa palpavel no couro cabeludo

Calota craniana Envolve toda a espessura da calota

Acometimento assimétrico da tabua ossea ("bordas chanfradas”)

Achados clinicos | Destruicdo dos processos alveolares
e radiologicos Ossos faciais Ossos mandibular/maxilar

Acometimento

Edema e hemorragia facial/gengival

| Dor e perda dentaria
Ossos
‘Craniofaciais Otalgia, perda auditiva, otite

meédia/externa, massa retroauricular

Osseo

Osso temporal .
- Lesbes geograficas

Comportamento destrutivo
Distribuicao bilateral

Exoftalmia e oftalmoplegia

Orbita
- - Lesao ossea litica associada a massa de tecidos
moles (parede lateral/superolateral da orbita)

Causa + comum de vértebra plana em criancas

Coluna Vertebral

Corpo vertebral (poupa elementos posteriores)

Acometimento
' Intracraniano




Lesoes solitarias ou multiplas
Efeito de massa

Hipodensas
Edema circundante
Realce homogéneo

Hipointensidade

Hipointensidade

Realce pelo contraste

Clinica Endocrinopatias Diabetes Insipidus (25%)

Normal Afilamento superior-inferior

Eixo hipotalamo- Haste hipofisaria c to da haste hibofisari
hipOfiSél’iO Spessamento da haste nIpoTisaria

Perda de sinal em T1 da hipofise posterior

w (perda do "sinal do ponto brilhante”)

Germinoma
Glioma

- = |_ Leucemia
orma Iumora : Infecqées

Diagnoésticos diferenciais

Considerar HCL se
acometimento 6sseo
associado

Cefaleia
Meninges Clinica Convulsoes
Manifestacdes neuroldgicas focais

Obstrucao ventricular
Clinica Aumento pressao intracraniana
Hidrocefalia

Acometimento - Raras em criancas
. Plexo Coroide .
Intracraniano Se presente, suspeitar de HCL

Calcificacoes

Espessamento da
haste hipofisaria

Hipointensidade

Lesoes intraparenquimatosas Distribuicao aleatoéria ou vascular

Tamanho variavel
Efeito de massa

Realce pelo contraste

Forma Neurodegenerativa




200
Deterioracao clinica neurologica Em pqrcemcom
e/ou radioldgica progressiva

Manifestagao tardia da forma tumoral da HCL

Acometimento
Intracraniano

Alteracoes inflamatorias, linfocitos, microglia,
perda neuronal/axonal, desmielinizacao
autoimune e gliose

Tremores, ataxia, disartria, convulsoes
Disturbios neurocognitivos e comportamentais -

Forma Neurodegenerativa )
Nucleos denteados

Substancia branca
Localizacao Ponte
Ganglios da base (globo palido)
Nervo/trato 6pticos

Lesdes simétricas de aspecto nao expansivo

Hiperintensidade simétrica

T1

T2/FLAIR Sem realce significativo

Padrao variavel dependendo da localizacao
acometida e do estagio da doenca

Espectroscopia Pico de N-acetil-aspartato

Geralmente hipometabdlicas

Desafio diagndstico Amplo espectro de apresentagdes clinicas e radiologicas
Exames de imagem sao essenciais no diagnéstico e monitoramento da doencga
Conhecer o espectro de apresentacao da HCL no SNC
Conclusao Papel do radiologista Apropriada correlacao clinico-radiolégica

Saber discernir dos principais diagnosticos diferenciais

Houve ainda pouco progresso na cura e prevengao de sequelas, como as
endocrinopatias e a evolugao para a forma neurodegenerativa da doenga

A abordagem terapéutica precoce busca o controle das
manifestacoes clinicas e a preservagao da funcao hipofisaria
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