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bullous disease, pneumatocele, Swyer-James syndrome, endo-
bronchial mass, unilateral pulmonary agenesis, proximal inter-
ruption of the pulmonary artery, scimitar syndrome, diaphrag-
matic hernia, and Poland syndrome®. It can also exclude an in-
trathoracic mass or vascular ring. HRCT is useful for confirming
radiographic findings, delineating the affected lobe and showing
relative narrowing of the bronchus associated with hyperinfla-
tion and attenuated vessels in the hyperlucent lobe, which facili-
tate the differential diagnosis.

Lobectomy is the treatment for nearly all cases of CLE with
respiratory distress. According to Karnak et al.1?, lobectomy is
the recommended treatment for CLE in all infants under two
months of age and in older infants who present with severe respi-
ratory symptoms. Apparently, the earlier the presentation is, the
greater is the need for surgery. Conservative management, with
close outpatient follow-up, can be used in older children who
present with mild to moderate symptoms. Because our patient
had remained asymptomatic throughout her life, her case was
managed with clinical and radiographic follow-up.
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Doenca de Erdheim-Chester com envolvimento neurologico isolado
Erdheim-Chester disease with isolated neurological involvement

Sr. Editor,

Paciente feminina, 25 anos de idade, com quadro progres-
sivo de disfagia, disfonia, diplopia, ptose a direita, perda de peso
e cefaleia pulsatil esporddica na hemiface direita ha sete me-
ses. Antecedentes médicos de hipertensdo arterial, diabetes, ti-
reoidopatia ndo especificada e tabagismo. Exame fisico: regular
estado geral, desnutrida, déficit de multiplos nervos cranianos
a direita (IlI, V, VI). Realizada ressonancia magnética (Figura
1), que demonstrou lesdo expansiva localizada na regido selar
e parasselar direita. Foi realizada bidpsia transesfenoidal, e os
estudos anatomopatolégico e imuno-histoquimico mostraram
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macréfagos xantomatosos, CD68 positivo e CDIA negativo,
compativel com doenga de Erdheim-Chester. Estudo tomografico
de térax e abdome ndao mostrou anormalidades.

A doencga de Erdheim Chester é considerada, atualmente,
uma desordem clonal, na qual o processo inflamatério cronico
ndo controlado é um importante mediador na sua patogénese'?,
Destaca-se a ativa¢do imune (tipo Th1) por intermédio das seguin-
tes citocinas: IFN-a, IL-1/IL1-RA, IL-6, IL-12 e MCP-1/CCL2. A
mutacdo no gene BRAF V600E é a mais encontrada nos estudos,
estando presente em 57% a 75% dos pacientes com diagnéstico de
doenca de Erdheim-Chester. Outras mutagdes também sio rela-
tadas: MAPK (NRAS, MAP2K1) e PIK3 (PIK3CA)®.

Histopatologicamente, a doenca de Erdheim-Chester re-
presenta uma histiocitose de células ndao Langerhans, marcada

Figura 1. Ressonancia magnética de-
monstrando lesao expansiva de limites
definidos, lobulada, localizada na regiao
selar e parasselar direita, compacta,
com hipossinal em T2 (A), com intenso
realce pelo gadolinio na aquisicao T1
apos contraste (B). Dimensdes da lesao:
3,0 x 1,5 x 3,0cm (C x A x L). Ha redu-
¢ao do calibre das artérias carétidas nas
porcdes intracavernosas. A lesdo com-
prime e desvia anteriormente o quiasma
optico, escava a regiao mesial temporal
direita, envolve a hipofise e se estende
a cisterna suprasselar. Anteriormente,
atinge o canal éptico direito.
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Figura 2. Histiocitose nao Langerhans
de base do cranio. A: Macréfagos xan-
tomatosos, abundantes, em arranjo
s6lido, com nlcleo pequeno e denso
e citoplasma claro com goticulas lipi-
dicas. Os limites citoplasmaticos eram
mais, ou menos, nitidos, conforme a
area. B: CD68: este marcador para
macréfagos foi o principal antigeno
demonstrado na lesao.

por numerosos macréfagos de citoplasma xantomatoso e nicleos
pequenos, células gigantes, e poucos linfécitos e eosinéfilos.
Histi6citos sdo CD68 positivos, S-100 e CD1A negativos. Vale
ressaltar que o CD1A ¢ positivo em células de Langerhans, e sua
negatividade afasta uma histiocitose do tipo Langerhans®.

Clinicamente, se manifesta com uma doenca sistémica com
acometimento 6sseo, do sistema nervoso central (SNC), olhos,
pulmdes, mediastino, rins e retroperitonio™®. Os sintomas mais
comuns sdo: dor 6ssea acompanhada de progressiva fraqueza,
especialmente nos membros inferiores, febre, perda de peso,
exoftalmia, dispneia e sinais de comprometimento neurolégico,
como diabetes insipidus.

Uma recente e extensa revisdo sistematica com 331 manus-
critos, incluindo 448 pacientes com diagnéstico de doenca de
Erdheim-Chester, mostrou que o acometimento neuroldgico es-
tava presente como manifesta¢do inicial em 25% dos pacientes e
foi de 50% quando se considerou o curso evolutivo da doenga®®.
Exoftalmia, disttrbios do olhar, diabetes insipido, sindromes ce-
rebelares, convulsdes e radiculopatia foram as manifestacdes do
SNC mais observadas. Com rela¢@o aos exames de imagem, mas-
sas retro-orbitdrias, envolvimento do nticleo denteado do cere-
belo, lesdes meningeas da dura-mater e areas de desmielinizacio
do cerebelo e do tronco cerebral foram as mais prevalentes. As
lesdes suprasselares e/ou do infundibulo foram mais associadas
com diabetes insipido, hipopituitarismo e hiperprolactinemia. O

Pseudocisto de pancreas ectopico: diagnostico e tratamento
percutaneo guiado por TCMD

Pseudocyst in ectopic pancreas: diagnosis and percutaneous treatment
guided by MDCT

Sr. Editor,

Homem, 40 anos, com queixa de dor abdominal intensa,
nduseas e vomitos com duracdo de 12 horas. Negou comorbi-
dades, mas relatou quadro concomitante de constipacdo e his-
téria de libacdo alcodlica nos tltimos trés dias. No exame fisico,
apresentou dor abdominal a palpacio no baixo ventre. Tomogra-
fia computadorizada multidetectores (TCMD) do abdome total
mostrou pancreas normal e uma formacéo tecidual com densi-
dade semelhante ao parénquima pancredtico (Figura 1), de 30
UH, localizada no mesentério, em intimo contato com segmento
proximal de al¢a jejunal, medindo 2,8 x 2,9 X 29 cm, apresen-
tando liquido adjacente (Figuras 1 e 2). O paciente foi internado,
com amilase e lipase elevadas, sendo realizado tratamento de su-
porte nutricional e cobertura antibiética. A dor piorou e persistiu
nos 12 dias subsequentes. Nova TCMD demonstrou formacio
de pseudocédpsula, com realce pelo meio de contraste, e perma-
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envolvimento da medula foi menos prevalente quando comparado
com cérebro e tronco cerebral®.

No presente caso, o acometimento neuroldgico foi isolado.
Nio foram encontrados na literatura outros relatos de acome-
timento exclusivo do SNC. O sexo e a faixa etdria da paciente
também foram ndo usuais, uma vez que a doenca de Erdheim-
Chester acomete com maior prevaléncia pacientes do sexo mas-

culino e entre a 5* e a 7* décadas de vida®.
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néncia de liquido adjacente. Optou-se pela drenagem percutianea
para avaliacdo de infeccio, citologia oncética e dosagem de ami-
lase no liquido (Figura 2). A citometria mostrou presencga de leu-
cécitos, contagem diferencial com predominio de mononuclea-
res (60% de linfécitos) e auséncia de malignidade. Pesquisas de
fungo, BAAR, Gram e bacteriolégica foram negativas, pH = 7,79
e LDH = 405 Ul/mL, com amilase de 1207,0 UI/L. O paciente
apresentou boa evolucdo pés-drenagem, recebeu alta em boas
condig¢oes clinicas e estd em acompanhamento ambulatorial nos
ultimos seis meses, assintomatico.

Lesdes tumorais e pseudotumorais do abdome superior tém
sido motivo de recentes publica¢des na literatura radiolégica bra-
sileira’~”. O pancreas ectépico é uma condicdo rara, mais co-
mum no sexo masculino, entre a quarta e sexta décadas de vida.
E definido como tecido pancrestico em localizacio andémala,
sem nenhuma conexdo anatémica, neural ou vascular com o
pancreas normal®. A sua patogenia é desconhecida, porém,
existem duas teorias para ele: a primeira diz que ocorre trans-
plantacio de células pancredticas embriondrias para estruturas
vizinhas durante o processo de rota¢do do intestino, e a segunda
propde que brotos embriondrios permaneceriam aderidos ao
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