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Resumo: A Histiocitose de Células de Langerhans (HCL) € uma condicdo rara de origem hematopoiética,
caracterizada pela proliferacdo clona de células dendriticas com expressdo de marcadores como
CD1la e CD207. Em criangas, manifestacdes cutaneas frequentemente precedem o envolvimento
sistémico e podem ser confundidas com dermatites comuns, como seborreica ou candidiase,
atrasando o diagnéstico. Nos Ultimos anos, avancos no entendimento molecular da HCL
revelaram mutagfes em vias como a MAPK, particularmente BRAF V600E, possibilitando o uso
de terapias-alvo com impacto positivo no prognéstico. Assim, reconhecer precocemente as
apresentacoes cutaneas da HCL pode ser determinante para o mangjo clinico.Caracterizar as
principais manifestacbes cuténeas da HCL em criangas, com énfase no diagndstico precoce,
diferencial clinico e abordagens terapéuticas em ascensdo baseadas em alvos moleculares.Foi
realizada uma analise integrada de trés publicacdes recentes. um estudo multicéntrico sobre
manifestacGes dermatoldgicas iniciais da HCL, um relato de caso clinico de Doenga de Letterer-
Siwe com acometimento cutaneo e gastrointestinal, e uma coorte retrospectiva que investigou o
uso de dabrafenibe e trametinibe em criangas. A busca foi feita nas bases PubMed e BV Salud
com os descritores “langerhans cell histiocytosis’, “children” e “Letterer-Siwe disease”, usando 0
operador booleano “and”. Foram incluidos artigos dos ultimos 10 anos, em humanos, disponiveis
na integra, em inglés. Excluiram-se estudos exclusivamente laboratoriais ou com foco apenas
medicamentoso. Dos 27 artigos inicialmente encontrados, 7 foram selecionados apos triagem por
titulo e resumo, e 4 compuseram a revisdo final.As manifestagfes cuténeas estdo presentes em
30-40% das criancas com HCL, especialmente nos primeiros dois anos de vida. As lesdes
incluem papulas eritematosas com crostas, escamas seborreicas no couro cabeludo e fissuras em
regifes intertriginosas, particularmente na &rea anogenital. A forma aguda disseminada (Doenca
de Letterer-Siwe) € acompanhada por febre, hepatoesplenomegalia, linfadenopatia e diarreia
crbnica. A imunohistoquimica positiva para CD1a e CD207 confirma o diagnéstico. A mutacéo
BRAF V600E foi identificada em até 65% dos casos. Uma coorte com 34 criangas, sendo 26 com
HCL, mostrou taxa de resposta clinica superior a 90% com dabrafenibe e trametinibe, tanto como
primeira linha quanto como terapia de resgate.Lesdes cutaneas persistentes ou refratérias em
criancas devem levantar suspeita de HCL, especialmente quando associadas a sinais sistémicos.
O reconhecimento precoce pelo dermatologista pode levar a bidpsia diagndstica e tratamento
oportuno. As terapias-alvo baseadas em mutagOes da via MAPK representam um avanco
terapéutico importante para casos graves ou refratarios.
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