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Resumo

A Histiocitose de células de Langerhans (HCL), 
também designada de histiocitose X, é uma 
doença rara caracterizada por um aumento 
anormal de histiócitos, constituintes do sistema 
imune. Os sinais e sintomas da HCL dependem 
da localização e da extensão da doença. A doença 
tem maior prevalência no sexo masculino.
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Abstract

Langerhans cell histiocytosis (LCH) or 
histiocytosis X, is a rare disorder characterized 
by an abnormal increase in histiocyte cells, 
components of  the immune system. Signs of  
LCH depend on the extent and location of  the 
disease. A male predominance is observed.
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Images of  Interest / Imagens de Interesse

Doente de 19 anos do sexo masculino, fumador de 5 unidades 
maço/ano, trabalhador em aviário, com história de tosse seca 
diária há 2 anos e episódio súbito de toracalgia pleurítica direita. 
A radiografia do tórax apresentava reforço bilateral do retículo 
pulmonar. A tomografia computorizada de alta resolução do 
tórax revelou exuberantes quistos pulmonares distribuídos 
bilateralmente com predomínio pelos lobos superiores, com 
morfologia irregular e bizarra, os maiores atingindo 3-4cm de 
maior diâmetro (Fig. A e B). O estudo funcional ventilatório 
demonstrou obstrução das pequenas vias aéreas com aumento 
do volume residual e diminuição ligeira da capacidade de difusão 

pelo monóxido de carbono. Realizou broncofibroscopia 
com lavado broncoalveolar cujo exame imunohistoquímico 
foi positivo para células CD1a permitindo estabelecer 
o diagnóstico. Em adultos com histiocitose, o aparelho 
respiratório é o mais frequentemente envolvido e as 
lesões pulmonares podem constituir a única manifestação 
da doença.1 O estudo imagiológico pode revelar nódulos 
pulmonares (por vezes cavitados), quistos de morfologia 
irregular, fibrose, pneumotórax e derrame pleural.2
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