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Histiocitoses X são enfermidades raras do sistema retículo endotelial ca
racterizadas pela proliferação de células reticulares e da linhagem histiocitária. 
contendo estas últimas no citoplasma corpúsculos ou granulos de Langerhans 
visíveis ao microscópio eletrônico 12> 2 5 . Três são os seus representantes: 1) 
moléstia de Letterer-Siwe que incide em crianças até os dois anos de idade e se 
caracteriza por equimoses cutâneas, hépato-esplenomegalia, trombocitopenia, 
com evolução aguda e fatal; 2) moléstia de Hand-Schüller-Christian que com
promete grupo etário de 2 a 6 anos, caracterizando-se pela tríade diabete insí
pido, exoftalmo e granulomas ósseos, com evolução sub-aguda, sendo referidos 
casos de regressão espontânea dos sinais clínicos e dos achados de exames com
plementares 1 ; 3) granuloma eosinófilo que aparece na idade adulta, caracte
rizando-se pelo achado granulomatoso ao exame radiográfico, com evolução 
crônica. 

Em numerosos casos de moléstia de Hand-Schüller-Christian o diabete in
sípido e o exoftalmo são devidos ao comprometimento da região hipotálamo-hi-
pofisária e da cavidade orbitaria por lesões ósseas vizinhas. Aragonés e col. 2 , 
Beard e col. 4 , Duval e co l . 1 2 e Henschen 1 7 mostraram que esses elementos da 
tríade clássica podem ser devidos também a lesão primária das meninges cra
nianas, estruturas essas freqüentemente atingidas nesta moléstia, quer de modo 
difuso predominando na base do encéfalo, quer de modo localizado determinan
do a forma meningeana tumoral. Beard e col. 4 dão ênfase ao fato que o hipo-
tálamo, devido a sua rica vascularização, não raramente é sede de processo in
filtrative primário nesta moléstia. Assim, o diabete insípido que aparece na 
enfermidade de Hand-Schüller-Christian, além de poder ser devido à compres
são de estruturas diencefálicas por processos ósseos ou meningeanos vizinhos, 
pode também ser devido à uma infiltração histiocitária primária da região 
hipotalâmica. Exceptuando o hipotálamo, o comprometimento de outras re
giões do encéfalo nessa moléstia é raro e, quando isso se dá, pode ser de modo 
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difuso e infiltratives ou de modo localizado, tumoral, geralmente periventricular. 
O comprometimento das meninges raquidianas ou da medula espinhal é excep
cional 2 3 . Apesar de em certos casos registrados na literatura 1 0. 1 7 o apare
cimento da moléstia de Hand-Schüller-Christian ter sido precedido por trauma
tismo craniano, ou por processos inflamatorios de vizinhança como mastoidites, 
a maioria dos autores dá pouco valor a esse fato. 

A razão da apresentação deste trabalho é a observação de um caso de mo
léstia de Hand-Schüller-Christian que, ao lado de elementos da tríade clássica, 
apresentava sinais neurológicos decorrentes do comprometimento de estruturas 
encefálicas não hipotalâmicas. Na literatura que tivemos ao nosso alcance 
encontramos apenas 20 casos semelhantes 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 11, 12, 13, 15, 16, 
18, 20, 21, 22, 24, 26, 27. No gráfico 1 é mostrado como se manifesta o compro
metimento encefálico nesses casos registrados na literatura. Elementos da 
tríade clássica estavam presentes em 13 casos, o comprometimento de nervos 
cranianos (um ou vários) foi referido em 13 casos. Hipertensão intracraniana 
estava presente em 6 casos. 

OBSERVAÇÃO 

L. P. D. 17 anos de idade sexo masculino, brasileiro, internado no Hospital São 
Paulo em 28-2-73 (R. G. 208067). O paciente há 3 meses vem apresentando sede in
tensa, aumento de volume da urina, tendo emagrecido 5 quilos. Ao exame clínico ge
ral apresentava-se abatido, emagrecido, gengivas hiperemiadas, dentes mal conserva
dos e micropoliadenopatia universal. Provas laboratoriais endocrinológicas permitiram 
o diagnóstico de diabete insípido. Durante a sua permanência no hospital foi notado 
que fumava exageradamente. Exame neurológico — Herniparesia esquerda com si-



COMENTÁRIOS 

Nosso paciente apresentava duas formações tumorais: uma periventricular 

direita que explicava a síndrome piramidal esquerda e outra na região quias-

mática que explicava a retração concéntrica do campo visual e provavelmente 

o diabete insípido. Tratava-se, assim, de um caso de moléstia de Hand-Schül-

ler-Christian com comprometimento tumoral intraparenquimatoso e tumoral 

meningeano. O seu hábito de fumar, a hiperemia da gengiva, o mau estado 

dos dentes são descritos em outros casos de literatura 1 4 . Poucas são as refe

rências na literatura a resultados de exames complementares. Dissociação 

proteino-citológica no líquido cefalorraqueano e normalidade do eletrencefalo-

grama são citados 4 > 1 2 . Alterações do eletrocardiograma semelhantes às en

contradas em nosso paciente são referidas por Farreras Valente 1 4 . Como na 

maioria dos casos da literatura com comprometimento encefálico, nosso paciente 

também apresentava uma síndrome piramidal. Como é citado por Appalana-

rasayya e D e v i 1 e por Avery e col. 3 também observamos resultados satisfa

tórios com o uso de corticóides e radioterapia. 

RESUMO 

É relatado um caso de moléstia de Hand-Schüller-Christian que, além de 

elementos da tríade clássica e retração concéntrica do campo visual, apresentava 

uma síndrome piramidal. A raridade do comprometimento de estruturas ence

fálicas não hipotalâmicas nessa moléstia é realçada. É enfatizada a ação be

néfica da corticoterapia e radioterapia observada no caso. 

SUMMARY 

Involvement of non-hypothalamic encephalic structures in Hand-Schüller-¬ 

Christian disease. Report of a case and revieiv of the literature. 

A case of Hand-Schüller-Christian disease which presented a pyramidal syn

drome besides elements of the classical triad and concentric retraction of the 

visual field is reported. The rare involvement of non-hypothalamic encephalic 

strutures in that disease is emphasized together with the favourable effect of 

corticotherapy and radiotherapy. 

nais de déficit e liberação piramidal. Retração concéntrica dos campos visuais com 
predomínio temporal. Líquido cefalorraqueano normal. Eletrencefalograma normal. 
Craniograma normal. Eletrocardiograma — Ritmo sinusal inferior, sobrecargas ven-
triculares. Radiografias da coluna vertebral e pelvis — lesão osteolítica no corpo da 
11» vertebral dorsal, no ramo horizontal do pubis esquerdo e na cabeça do femur à 
esquerda. Pneumocisternografia — Massa tumoral na região quiasmática e na região 
peri-ventricular à direita. Biópsia ganglionar — Proliferação reticulo-histiocitária, 
moléstia de Hand-Schüler-Christian. O paciente foi medicado com anti-diuréticos, ten
do sido submetido a corticoterapia e radioterapia. Revisto em julho de 1974, apresen
tava síndrome piramidal inalterada e melhora do campo visual. A pneumocisterno
grafia repetida na ocasião se revelou normal. 
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