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Resumo: Introdução: A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é caracterizada pela proliferação 
clonal de precursores imaturos de células dendríticas com acúmulo em diversos órgãos. A idade 
mediana de diagnóstico na infância é três anos de idade e pode simular dermatoses comuns da 
infância. Apresentamos um relato de caso de HCL com manifestação inicial cutânea e posterior 
apresentação multissistêmica grave. Descrição do caso: Masculino, um ano e sete meses, 
previamente hígido, apresentava lesões eritematodescamativas, crostosas e pruriginosas no 
cabeludo, supercílio e região cervical, além de eritema na região inguinal. Tratado como 
dermatite seborreica e eczema de fraldas, sem melhora. Surgimento posterior de hiperceratose 
subungueal, petéquias em palmas e plantas, febre, icterícia e otorragia. Hipótese de HCL 
confirmada por biópsia cutânea e imunohistoquímica S100 e CD38 positivos e Ciclina D1 focal. 
Extensão propedêutica evidenciou acometimentos otorrinolaringológico, dos sistemas ósseo, 
hematopoiético, pulmonar e hepatobiliar. Apesar do tratamento quimioterápico, houve 
progressão para insuficiência hepática, associação com quadro séptico e evolução para óbito. 
Discussão: As manifestações cutâneas na HCL englobam pápulas, placas e nódulos eritemato 
pruriginosos no couro cabeludo, área de fraldas e axilas. Petéquias, vesículas e crostas com 
aspecto necrótico são comuns durante a progressão da doença. Podem mimetizar dermatoses 
comuns da primeira infância como a dermatite seborreica, dermatite de fraldas, dermatite 
herpetiforme e escabiose, sendo importante a realização de biópsia cutânea com imuno-
histoquímica nos casos com progressão a despeito da terapêutica otimizada. Conclusão: O 
acometimento isolado da pele na HCL, geralmente, aponta um melhor prognóstico com maior 
chance de regressão. Porém, a possibilidade de acometimento sistêmico grave justifica um 
monitoramento rigoroso. O reconhecimento e tratamento precoces são fundamentais para um 
melhor prognóstico. A HCL deve ser lembrada como diagnóstico diferencial em dermatoses na 
infância, principalmente a dermatite seborreica, refratárias aos tratamentos convencionais.
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