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Resumo: A Histiocitose de células de Langerhan (HCL) € uma doenca proliferativa caracterizada pela
infiltracdo tecidual de células dendriticas e outros leucécitos inflamatérios. E uma doenca rara,
com acometimento de até 5 a cada um milh&o de criancas. A Reticulo-Histiocitose Congénita
Autolimitada (RHCA), ou doenca de Hashimoto-Pritzker, € uma forma rara benigna da HCL,
caracterizada por lesdes cutaneas disseminadas, com remissdo espontanea e sem acometimento
sistémico.Neonato, 38 dias de vida, sexo feminino, parda, pais ndo consanguineos, apresentando
desde o0 nascimento lesbes cutdneas polimorficas vesiculares, papulo-nodulares
marrom/avermelhadas e bolhas hematicas em face, membros e regido palmoplantar. Nascida de
parto cesarea, termo, exame fisico sem demais alteracBes. Sorologias para HIV, CMV, varicela
zoster e VDRL negativas. Sorologias para rubéola, Epstein-Barr, Herpes | e ll 1gG positiva e IgM
negativa aos 20 dias de vida. Redlizada revisdo laboratorial e hemograma, sem alteracdes. As
lesBes evoluiram para crostas heméticas com ulceracdo central, acometendo regido posterior de
tronco, couro cabeludo e cavidade oral. A bidpsia cutanea foi compativel com infiltrado cutaneo
por lesdo proliferativa histiocitica. A imuno-histoquimica (IH) confirmou diagnéstico de
proliferacéo histiocitica com perfil CD68+/CD1a/S100+, compativel com histiocitose de células
de Langerhans do tipo reticulo-histiocitose congénita. As lesbes vém apresentando regressao
espontanea. A lactente mantém-se em bom estado geral, sem ateracfes sistémicas.Na RHCA o
aparecimento das lesbes ocorre ap nascimento ou durante o periodo neonatal, caracterizada por
multiplas ppulas, noédulos ou vesiculas vermelho-acastanhadas com ulceragdo central em
qualquer parte do corpo, com regressdo espontanea. Suspeita-se do diagnéstico de RHCA pelas
caracteristicas clinicas, auséncia de envolvimento extracutaneo e cura espontanea precoce. O
diagndstico definitivo é baseado na histopatologia convencional e IH. A coloracdo das células de
Langerhans é positiva para a proteina S100, CDla e Langherin (CD207). A microscopia
eletronica revela grénulos de Birbeck no citoplasma. A RHCA € uma condi¢do rara com
apresentacdo cutanea caracteristica, curso benigno e autolimitado, que ndo demanda tratamento
especifico. Entretanto, o diagnéstico pode representar um desafio, principalmente no periodo
neonatal, devido a semelhanca com outras dermatoses ou infecgdes congénitas, sendo crucial o
rastreio em pacientes com lesdes tipicas e investigacdo do acometimento sistémico. A Histiocyte
Society recomenda o acompanhamento clinico regular pela possibilidade de recorréncia ou
progressao da doenca. No caso apresentado, 0 bom estado geral da crianca e a auséncia de sinais
sistémicos auxiliaram na suspeita clinica. A bidpsia e a IH foram fundamentais para a
confirmagdo diagnostica definitiva. O reconhecimento precoce contribui para conduta mais
segura, garante manej o, seguimento apropriado e evita iatrogenias.
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