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Introducéo: A Histiocitose de Céulas de Langerhans (HCL) é uma doenca rara, caracterizada
pela proliferacdo andbmala de células de Langerhans, um tipo de célula dendritica apresentadora
de antigenos, derivada da linhagem mieloide. Essa proliferacdo pode resultar na formacéo de
lesbes granulomatosas em diversos 6rgéos e tecidos. . <br>Objetivos. Paciente do sexo
masculino, 8 anos, previamente higido, procurou atendimento por abaulamento cervical
endurecido e flutuante, inicialmente tratado como linfonodomegalia. Evoluiu com polidipsia,
polidria e perda ponderal de aproximadamente 8 kg. Apresentava tosse seca persistente,
sibilancia e desconforto respiratorio, sem evidéncia inicia de disfun¢do pulmonar significativa,
afebril. Recebeu diversos atendimentos durante alguns meses, tratando sintomas respiratérios.
Cerca de 7 meses ap0s, apresentou episodio de dispneia progressiva, seguida de émese, cianose e
hipotonia. Levado para atendimento no hospital da cidade de origem, onde chegou em parada
cardiorespiratoria (PCR), sendo reanimado por 12 minutos. Na admisséo na UTI Pediétrica do
nosso hospital, apresentava crises convulsivas focais e refratérias, sugestivas de lesdo neurol 6gica
hipéxico-isquémica. Investigacdo mostrou massa em regido cervical, correspondendo a tireoide
aumentada no ultrassom, com compressao da via aérea, sendo indicada a realizagcdo de biopsia.
Diagnostico de histiocitose de células de Langerhans foi confirmado. Exames complementares
revelaram comprometimento pulmonar grave, com evolugdo para pneumotoérax, aém de diabetes
insipidus, indicando acometimento hipotalamico-hipofisario. Diante do quadro de deterioracdo
neurolégica grave e progressiva e acometimento multissistémico, optou-se por abordagem
paliativa, evoluindo para Obito 2 meses ap0s. <br>Metodologiaa <br>Resultados:
<br>Conclusdo: Linfonodomegalia cervical endurecida e flutuante foi inicialmente sugestiva de
um quadro infeccioso ou linfoproliferativo. Entretanto, a evolugdo com sintomas pulmonares
persistentes, como tosse seca e desconforto respiratorio, além do desenvolvimento de diabetes
insipidus, levantou a hipétese de uma doenca infiltrativa sistémica. A disfuncdo hipotal éamico-
hipofisaria, manifestada pelo diabetes insipidus, € uma complicacdo grave, presente em
aproximadamente 20% a 30% dos casos multissistémicos de HCL. O envolvimento tireoidiano,
uma manifestacdo rara da HCL, reforca a importancia de considerar doencas infiltrativas
sistémicas em pacientes com ateracOes tireoidianas atipicas. Este relato destaca a relevancia da
HCL como diagnéstico diferencial em pacientes com linfonodomegalia persistente, sintomas
pulmonares atipicos e disfungdo enddcrina inexplicada. A associagdo entre pneumotorax
recorrente, diabetes insipidus e envolvimento tireoidiano € rara e pouco descrita na literatura,
tornando este caso uma contribuicdo importante para o conhecimento meédico. A identificacdo
precoce e a abordagem multidisciplinar sdo fundamentais para otimizar 0 manejo da doenca e
melhorar o progndstico dos pacientes.
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