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Resumo: A histiocitose de células de Langerhans (HCL) € uma desordem hematolOgica causada pela
proliferacdo e infiltracdo anormal de células dendriticas. Devido as vérias possibilidades de
acometimento, os sintomas da HLC podem ser heterogéneos e inespecificos. Quando hé invasdo
no Sistema Nervoso Central, pode manifestar-se como Diabetes Insipidus Central (DIC).
Feminino, 2 anos e 11 meses, previamente higida, apresentou quadro de lesbes mucocutaneas
orais, genitais e em couro cabeludo, croénicas e refratarias, associadas a polidipsia, polidria e otite
média aguda de repeticdo. Em investigagdo anterior em outro servico recebeu o diagnéstico de
Diabetes Insipidus (Dl), sendo iniciado o tratamento com Desmopressina sem resposta
satisfatoria. Durante a internacéo foram investigadas as causas de DI central, sendo levantada a
hipétese de Histiocitose de Células de Langherans. A Ressonancia Magnética de Cranio mostrou
lesbes sugestivas da doenca, e a investigacdo histopatoldgica e imuno-histoquimica das lesbes
cuténeas confirmou o diagnostico. A paciente iniciou o tratamento quimioterapico e até o
momento apresenta evolucdo satisfatéria. Segue em acompanhamento ambulatorial com a equipe
da onco hematologia pediatrica. Foi realizado um relato de caso. A Histiocitose de Células de
Langerhans é uma doenca com manifestagdes clinicas multissistémicas e deve sempre
considerada como diagnostico diferencia na faixa etéria pediétrica.l Os principais sistemas
acometidos sdo 0 Sistema Nervoso Central (SNC) e Enddcrino, sendo o Diabetes Insipidus
Central (DIC) encontrado em até 30% dos casos, por infiltragdo neopléasica em regido hipotalamo-
hipofisaria e se apresenta com polilria, polidipsia e noctria.2 A investigacdo de pacientes com
DIC e suspeita de Histiocitose € realizada com exames laboratoriais, exames de imagem do SNC
e biopsia das lesdes. Na Ressonancia Magnética de Cranio é visualizado espessamento da haste
hipofisaria (<6,5mm) ou massas em regido hipotaldmica3 O prognéstico da HCL depende
principalmente do tipo da doenca, em casos de acometimento multissistémico ou em 6érgaos de
risco, ha pior prognostico e aumento na mortalidade. Devido o grande espectro de manifestacbes
clinicas e sistemas acometidos pela HCL, ndo ha tratamento padréo especifico. Em casos de
doenca multissistémica, € necessario uso de terapia Sistémica com quimiotergpicos e
corticoides.4 Ademais, pacientes com DIC decorrente de HCL se beneficiam do tratamento com
Desmopressina para controle dos sintomas.5 Conforme demonstrado no caso relatado, a HCL
pode apresentar-se como diversas sindromes clinicas, dificultando o diagnostico precoce da
doenca e aumentando o risco de complicacfes potencialmente fatais. Desse modo, é essencia
gue a HCL sgja considerada como diagndstico diferencial na investigacdo de pacientes com
manifestagbes mucocutaneas, 6sseas e enddcrinas, principalmente em criangas da faixa etaria
prevalente.
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