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Resumo: Investigacdo das dermatoses disseminadas associada ao comprometimento hematologico no
periodo neonatal, considerando a histiocitose de células de Langerhans como um raro, mas
possivel diagnostico diferencial. paciente H.G.R, sexo masculino, 9 dias de vida, encaminhado ao
nosso servico em 04/01/2024 por lesBes de pele desde o nascimento. Durante o pré-natal, mae
tratada adequadamente para sifilis devido a VDRL de parceiro positivo, apesar de VDRL
materno ndo reagente, sem demais intercorréncias. Paciente nascido de parto vaginal, termo,
APGAR 8/9, peso 3510 gramas. Encaminhado a UTI neonatal devido a dermatose disseminada
caracterizada por lesbes em diferentes estagios, com vesiculas integras de base eritematosa,
vesiculas rotas e crostas, ndo confluentes. Em exames prévios, paciente apresentava sorologias
negativas, VDRL n&o reagente e plaquetopenia. A admissio, aventada hipotese de infeccgo viral
congénita (varicela ou herpes virus) pelas caracteristicas das lesbes associadas a andlise do
raspado das vesiculas, com presenca de células gigantes multinucleadas pelo teste de Tzanck,
sendo iniciado o aciclovir. Paciente evoluiu com anemia e persisténcia da plaguetopenia e de
lesBes cuténeas mesmo apds 21 dias de tratamento, além de pesquisa de PCR para o grupo herpes
virus negativa. Aventadas hipoteses de lUpus neonatal, sindrome de Wiskott-Aldrich ou
histiocitose de células de Langerhans. M&e sem histérico de doenca autoimune, com anticorpos
maternos e do recém-nascido negativos para anti-RO e anti-LA. Descartada sindrome de Wiskott-
Aldrich por plaguetas de tamanho normal, linfopenia e lesdes de pele pouco caracteristicas.
Realizado mielograma sem ateracfes, diagnostico confirmado para histiocitose de células de
Langerhans apos resultado de biopsia de pele com imuno-histoquimica compativel. Discussdo: A
histiocitose de células de Langerhans € uma neoplasia rara, com cerca de 2 a 9 casos por ano a
cada 1.000.000 de criangas abaixo de 15 anos, com pico de incidéncia de 1 a 3 anos de idade,
com somente 5 a 10% dos casos apresentando sintomas ao nascimento. Nos lactentes o principal
0rgdo acometido € a pele, apresentando principalmente a dermatite seborreica ou erupcéo cutanea
eczematosa no couro cabeludo e no tronco. Pode haver acometimento de Unico ou multiplos
orgaos, afetando diretamente prognostico e tratamento. Nos casos de acometimento de multiplos
0rgéos, a taxa de mortalidade atinge cerca de 10 a 50% e o tratamento sugerido € de prednisolona
e vimblastina. Conclusdo: Trata-se de neoplasia rara com prognostico reservado, que deve ser
considerada como diagnostico diferencial entre as dermatoses neonatais visando tratamento
adequado o mais previamente possivel parareduzir morbimortalidade.
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