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Resumo: Introducéo: A Histiocitose de Células de Langerhans (HCL) € uma afeccdo rara, de etiopatogenia
desconhecida, associada a proliferacéo clonal de células com fendtipos semelhantes as células de
Langerhans. Acomete principalmente menores de 2 anos e apresenta diversas formas clinicos,
sendo mais comum a disseminada, antigamente denominada doenca de Lettere-Siwe. Caso
clinico: Paciente de 1 ano e 2 meses, sexo feminino, apresentando ha 6 meses lesdes eritematosas
em regido axilar e inguina, lesdes pustulosas e eritemato-crostosas no couro cabeludo e
petéquias em face e perineo, refratarias as medicacfes topicas e antibioticoterapia sistémica.
Associacdo com febre, otorreia bilateral e linfadenomegalia cervical. Internada para investigagéo,
apresentando anemia, plaquetopenia, aumento de transaminases e alargamento de provas de
coagulacdo. Exames de imagem evidenciando linfonodomegalias cervicais, torécicas e
abdominais, dém de lesbes osteoliticas difusas. Bidpsia de medula dssea com alteracdes
inespecificas, sem infiltracdo. Realizou exame histopatoldgico e imuno-histoquimico de lesbes
cutdneas, confirmando o diagnostico de HCL. Iniciado esquema com Vimblastina e
Prednisolona, com boa resposta na primeira semana. Recebeu alta com acompanhamento
ambulatorial de pediatria, dermatologia e oncologia. Discussdo: As lesdes cuténeas sao
comumente a primeira manifestagdo da HCL, podendo estar associadas a febre, perda ponderal e
outros sintomas de acordo com a infiltracdo clonal. O diagnostico presuntivo considera a clinica,
exames laboratoriais e de imagem. Ja o diagnéstico definitivo se confirma com histopatol égico e
imuno-histoquimica. O tratamento varia conforme a extensdo da doenca. Ha evidéncias de
beneficios com uso de esgquemas com Vimblastina ou Etoposideo associados a corticoterapia nas
formas multissistémicas. Conclusdo: Embora rara, a HCL pode apresentar progndsticos graves
relevantes (mortalidade superior a 50), sobretudo em formas com acometimento da medula 0ssea,
pulmao ou figado. E essencial melhor compreens3o de sua fisiopatogenia e reconhecimento de
suas formas clinicas, favorecendo o diagndstico e tratamento precoces, consequentemente
reduzindo o risco de sequelas e evolucdes desfavoraveis.
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