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Resumo: Introducdo: Conjunto de doencas raras e mal compreendidas, as histiocitoses sdo caracterizadas
pela proliferacéo e infiltracdo de tecidos pelos histiocitos. Caso clinico: lactente, sexo masculino,
2 anos, previamente higido, iniciou com amaurose bilateral progressiva, politria e polidpsia
Historia pregressa: gestacdo e parto sem intercorréncias, desenvolvimento neuropsicomotor
adequado. Durante internacdo hospitalar, apresentava pupilas médio-fixas com tendéncia a
midriase bilateral, ndo reativas. Além disso, diurese, osmolaridades sérica e urindria elevadas,
sodio sérico no limite superior, confirmando Diabetes Insipidus Central, sendo iniciado
tratamento com Desmopressina. Tomografia de crénio: lesdo expansiva em linha média
suprasselar, edema citotoxico adjacente. Ressonancia de cranio: multiplas lesdes captantes de
contraste nas regides suprasselar, topografia da glandula pineal, parénquima supratentorial, extra-
axiais nas regioes frontais, parénquima infratentorial, comprometendo mesencéfalo, ponte e
hemisférios cerebelares. Bidpsia: histiocitose de células ndo langerhans com infiltracdo de nervo
optico, multiplas lesdes cerebrais. Nova ressonancia apos 4 meses identificou encefalomalacea
pos cirlrgica, sem alteragbes significativas nas dimensdes das lesfes. Seis meses apos
diagnodstico, evoluiu com hidrocefalia sendo necess&rio implante de derivacdo ventriculo-
peritoneal. Equipes de oncologia pediétrica e neurocirurgia optaram por acompanhamento
paliativo devido neoplasia rara e inoperavel. Discussdo: Os histiécitos sdo considerados um
grupo heterogéneo de células que se diferem em relacdo as caracteristicas e fungdes, porém com
aspecto histolégico semelhante. Devido sua raridade, apesar de serem descritas varias doencas
caracterizadas pela proliferacdo de histiocitos, seu estudo € dificil. Diante de uma histiocitose, a
imuno-histoquimica é essencial, por representar técnica para identificacdo da célula proliferada,
possibilitando a classificagcdo em: histiocitose de células Langerhans (mais comuns), células ndo
Langerhans e as histiocitoses malignas. Conclusdo: Rara, a histiocitose precisa ser avaliada a
fundo, com identificagdo do tipo de histiocito proliferado, permitindo assim, a elucidagdo do
mecanismo etiol 6gico e a elaboracdo de terapéuticas direcionadas e eficazes.
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