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Langerhans’ cell Histiocytosis of the Eyelid: a rare case report
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RESUMO

A histiocitose de células de Langerhans (LCH) abrange um grupo de desordens caracterizadas pela proliferagdo clonal e acimulo
dessas células em varios 6rgaos como pele, tecidos hematopoiéticos ou linfoides, pulmdes, figado, hipotalamo e ossos. A apresentagéo
de lesdo palpebral é extremamente rara. Aqui, relatamos um caso de LCH de palpebra superior limitada a pele. Uma paciente de 35
anos apresentou um nédulo sélido com crosta na margem da palpebra superior esquerda, causando mal direcionamento de alguns
dos cilios adjacentes com crescimento progressivo durante um ano. Bidpsia excisional foi realizada e a analise histoldgica revelou
histiécitos com citoplasma eosinofilico, positividade imunoistoquimica para S-100, laminina e CD1a, revelando LCH. Embora rara, a
LCH limitada a pele deve ser incluida nos diagndsticos diferenciais de lesées tumorais palpebrais.

Palavras-chave: Histiocitosis; Palpebras; Células de Langerhans.

ABSTRACT

The Langerhans’ Cell Histiocytosis (LCH) is a group of disorders caused by clonal proliferation and accumulation of these cells in
various organs, such as skin, hematopoietic or lymphoid tissues, lungs, liver, hypothalamus and bones. The eyelid presentation is
extremely rare. Here, we report a case of a skin-limited upper eyelid LCH. The 35-year-old woman presented solid crusted nodule on
the left upper eyelid margin, causing the misdirection of some of the adjacent eyelashes with progressive growth for 1 year. Excisional
biopsy was performed, and histological analysis revealed histiocytes with eosinophilic cytoplasm, immunohistochemical positivity for
S-100, laminin and CD1a, which showed LCH. Though rare, the skin-limited LCH should be included in the differential diagnoses of
tumoral lesions of the eyelid.
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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) abarca un grupo de desérdenes caracterizados por la proliferacién clonal y acimulo de
dichas células en varios 6rganos, como piel, tejidos hematopoyético o linfoide, pulmones, higado, hipotalamo y huesos. La presentacién
de lesion palpebral es extremadamente rara. Aqui, relatamos un caso de HCL de parpado superior limitada a la piel. Una paciente de
35 afios presentd un nédulo sélido con costra en el margen del parpado superior izquierdo, causando mal direccionamiento de algunas
de las pestafas adyacentes con crecimiento progresivo durante un afio. Se ha realizado la biopsia excisional y el analisis histolégico
ha indicado histiocitos con citoplasma eosindfilo, positividad inmunohistoquimica para S-100, laminina y CD1a, indicando HCL. Aunque
rara, la HCL limitada a la piel debe incluirse en los diagndsticos diferenciales de lesiones tumorales palpebrales.
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INTRODUGAO

A histiocitose € caracterizada como lesdes proliferativas compostas de macréfagos e células
dendriticas e pode causar uma ampla gama de disturbios sistémicos. As células de Langerhans s&o
um tipo imaturo de células dendriticas tipicamente presentes na pele e mucosa que desempenham
um papel importante nas respostas imunes’. A histiocitose de células de Langerhans (LCH), também
denominada histiocitose X, € caracterizada por um grupo de disturbios causados pela proliferagéo
clonal e acumulo dessas células em varios 6érgdos como pele, tecidos hematopoiéticos ou linféides,
pulmdes, figado, hipotalamo e ossos. Tipicamente descrito em criangas, seu curso varia de involugéo
espontanea benigna a insuficiéncia sistémica?. Casos de apresentagéo palpebral tém sido raramente
relatados, poucos deles em adultos®. Apresentamos aqui um caso deste diagndstico incomum de
margem palpebral.

RELATO DE CASO

Uma paciente de 35 anos apresentou um nédulo soélido com crosta na margem da palpebra
superior esquerda (Figura 1), causando mal direcionamento de alguns dos cilios adjacentes. A leséo
vinha crescendo ha 1 ano. A paciente negou outras lesbes semelhantes no corpo e, com excegéo do
hipotireoidismo, ndo relatou nenhum antecedente pessoal ou familiar relevante. ABCVA foi de 20/20 em
ambos os olhos. Os resultados de outros exames oftalmolégicos estavam dentro dos limites normais.
Bidpsia excisional foi realizada. A analise anatomopatolégica revelou histiécitos com citoplasma
eosinofilico, positividade imunoistoquimica para S-100, laminina e mais notadamente para CD1a
(Figura 2). Diante desses achados, um diagnéstico de LCH foi feito.

Figura 1. Aspecto biomicroscoépico da leséo: nédulo
soélido com crosta na sua face inferior, na palpebra
superior esquerda. Ampliagao: 10 x.

Figura 2: Seccgdes histolégicas da lesdo. A) Hematoxilina-eosina mostrando células eosinofilicas
em um fundo linfocitico; B) positividade imuno-histoquimica para CD1a. Ampliag&o: 10 x.
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DISCUSSAO

Os histiocitos sao células do sistema reticuloendotelial e incluem macréfagos, células dendriticas
e células de Langerhans (LC). As LC sao geralmente caracterizadas pela presenga de granulos de
Birbeck, organelas supostamente envolvidas na internalizagao de antigenos*. As LC geralmente ocorrem
na superficie do corpo, como epiderme, conjuntiva e limbo corneal. Elas s&do raras na conjuntiva tarsal
saudavel. No entanto, as LC sdo numerosas no tecido subconjuntival e na pele da margem palpebral
de pacientes com conjuntivite alérgica®.

As lesdes nodulares da palpebra estao entre as anormalidades mais frequentes da area periocular.
A base dos cilios € um local comum para a presencga de hidrocistoma écrino, calazio, cisto sebaceo,
siringoma, xantelasma, cisto de inclusao epidérmica e tumores malignos. O diagnéstico diferencial é
fundamental para o tratamento e acompanhamento corretos e € feito tanto clinica como histologicamente.
No entanto, a LCH raramente ¢é localizada neste sitio. Ndo encontramos mais de 6 relatos de casos de
tumor palpebral, e apenas 1 deles estava na palpebra superior345

A LCH foi descrita pela primeira vez em 1893 por Alfred Hand Jr., que observou exoftalmia,
hepatoesplenomegalia, linfadenopatia e diabetes insipido. Ao longo do século XX, outros estudiosos
relataram varios aspectos da doenga, embora a natureza da fisiopatologia ainda nao tenha sido reveladaZ.
Como a patogénese é pouco compreendida, diferentes origens para a doenga foram postuladas. Infecgéo
viral, disfun¢do imunologica e malignidade ja foram sugeridas como mecanismos de desenvolvimento da
doenca. Algumas associa¢des com disturbios da tireoide também foram demonstradas*. Recentemente,
a descoberta de frequentes mutacdes oncogénicas BRAF em LCH sustenta sua classificagdo como
neoplasma’.

O pico de incidéncia de LCH ocorre entre 1 e 4 anos de idade; no entanto, pode se apresentar
em todas as idades. Com uma incidéncia estimada de 4,0 a 5,4 casos por um milhdo de criangas, seus
dados epidemiologicos sao dificeis de alcangar devido a raridade da doenga'. Além disso, a LCH parece
ser subdiagnosticada, pois pode ser assintomatica ou confundida com outros disturbios™.

A LCH afeta mais freqlientemente os tecidos 6sseo, pulmonar, mucocutaneo, talamico e linfatico.
Na pratica oftalmolégica, o disturbio envolve mais freqiientemente a 6rbita, representando menos de 1%
das tumefacdes orbitais. A apresentagao tipica € de um inchacgo palpebral superior em crescimento lento
ao longo de um periodo de semanas a meses. A apresentagéo aguda é rara, geralmente surgindo devido
a uma resposta inflamatoria a lesao e pode ser confundida com celulite periorbitaria ou dacrioadenite.
Proptose, paralisia de nervo, papiledema e sindrome do seio cavernoso podem estar presentes na
doenga orbital'. A ocorréncia de LCH na glandula lacrimal de paciente adulto foi relatada'. A palpebra
raramente é afetada.

O exame histoldgico revela células com citoplasma eosinofilico abundante e fundo de osindfilos,
linfécitos, histiécitos e neutréfilos presentes em quantidades variaveis. O imunofenétipo de LCH inclui
expressao do CD1a, proteina S100 e proteina langerina (CD207). O diagndstico diferencial inclui sarcoma
de células de Langerhans, outras lesdes histiociticas e linfoma. As caracteristicas imunoistoquimicas
e morfolégicas descritas sdo geralmente suficientes para o diagndstico.

O tratamento de doenga multissistémica é baseado em protocolos e depende de algumas variaveis.
A excisao completa da lesdo pode ser curativa para doenga cutanea focal. Esteréides e mostarda
nitrogenada de psoraleno combinados com ultravioleta A (PUVA) sao opgdes de tratamento de segunda
linha. Aradioterapia € uma opcao quando as lesdes sdo recorrentes ou progressivas *. As lesdes podem
progredir para um processo crénico ou recidivante com remissao esponténea ou tratamento. A LCH
limitada a pele tem excelente prognéstico geral’.

Como este relato de caso demonstra, a LCH pode estar limitada a pele e encontrada em locais
unicos, como a palpebra. Assim, deve ser considerada como um diagnostico diferencial para lesdes
tumorais da palpebra.
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