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Resumo: A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é uma doenca rara, associada a proliferacéo
anormal de células dendriticas - as células de Langerhans - localizadas na epiderme, que apds
serem estimuladas por algum antigeno, deslocam-se para o linfonodo regional e ativam as células
T antigeno-especificas. Na HCL as células formam granulomas, afetando diversos 6rgdos. Tem
por finalidade descrever a apresentacdo clinica da histiocitose em criangas, particularmente nos
lactentes. M.L.C.B., 1 ano, encaminhado ao hospital tercidrio devido otite supurativa bilateral.
Durante a internagdo, exames laboratoriais evidenciaram que 0 paciente possuia bicitopenia
(hemoglobina 5,5 g/dL e plaguetas 98 mil/uL). Possuia também lesdo ulcerada em palato duro, ha
pouco mais de um més, em progressao, e dermatite em regido de couro cabeludo e face, desde os
primeiros meses de vida. Inicialmente, a principa hipotese era anemia carencia - ferro sérico (34
mcg/dL) e vitamina B12 (<148 pg/dL). Recebeu alta com reposi¢cdes ambulatoriais de ferro e
vitamina B12. Posteriormente, numa segunda internacdo foi iniciada a investigacdo, pois
mantinha lesbes em palato e apresentava episddios de febre frequentes, anasarca, distensdo
abdominal e dermatite difusamente, bicitopenias mesmo em esquemas de reposicdo (ferritina
711,74), e hepatoesplenomegalia. Submetido a mielograma, que demonstrou alteracdo
imunofenotipica de linfocitos T e dispoiese da série eritrocitaria. O anatomopatol 6gico da bidpsia
de pele demonstrou dermatite espongidtica , e de palato, denso infiltrado histiocitario atipico, e
na imuno-histoquimica anticorpos S100, CD1a e langerina. Paciente iniciou tratamento com
procotolo VEMP (vimblastina, metotrexato, ciclofosfamida e prednisona), porém, veio a 6bito
em 3 meses devido complicacfes pulmonares apos infecgdo por influenza. A incidéncia estimada
da HCL em menores de 1 ano de idade é de 1 caso para cada 100.000 pacientes por ano, € nos
menores de 15 anos, de 0,2 casos. Mais prevalente no sexo masculino, porém, mais agressivo em
meninas. Manifesta-se precocemente, pico entre 1 e 3 anos de idade. A fisiopatologia é
desconhecida, sendo a infecgdo viral, malignidade e disfuncdo imune dadas como possiveis
mecanismos para 0 desenvolvimento da doenca. Os critérios diagnésticos presumivels sao
divididos entre as manifestagbes clinicas, exames laboratoriais e de imagem, e o definitivo
confirmado por imuno-histoquimica e bidpsia. Pode ocorrer remissdo completa da doenca com
ou sem o tratamento, deterioracdo progressiva e até o 6bito em lactentes com comprometimento
visceral ou que ndo obtém resposta ao tratamento. A HCL € uma doenca de apresentacéo clinica
diversa. A gravidade varia dependendo do acometimento da doenca, e dos sistemas envolvidos. E
crucia entender a apresentacdo clinica, de modo a corroborar com o diagnéstico precoce e o
adeguado tratamento, principalmente nos lactentes, que sdo mais acometidos pelas formas
multissistémicas.
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