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Histiocitose de células de
Langerhans: caso raro de forma
multissistémica em lactente™ ™

Gheck for
aies.

Prezado Editor,

A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é neopla-
sia inflamatoria de células precursoras mieloides na qual
ocorre o acumulo de células dendriticas especializadas em
diferentes 6rgdos.’ Relatamos um caso raro de HCL com
apresentacao multissistémica.

Paciente masculino, 2 meses de idade, apresen-
tando desde o nascimento lesGes eritémato-purpulricas
esparsas pelo corpo. Apos curto periodo de aparente
melhora, as lesdes recidivaram. O paciente nao apresentava
manifestacoes sistémicas.

Ao exame fisico, observavam-se papulas angiomatosas
encimadas por crostas hematicas e algumas lesoes, hipocro-
micas, de aspecto brilhante, acometendo inclusive regiao
palmoplantar e cavidade oral (fig. 1).

Diante disso, foram aventadas as hipoteses diagndsticas
de HCL, citomegalovirose congénita (CMV), leucemia cltis e
imunodeficiéncia combinada grave. Realizada biopsia, soli-
citadas sorologias (HIV, CMV, rubéola, toxoplasmose, VDRL)
que resultaram negativas, e screening para imunodeficiéncia
congénita, também sem alteracoes.

No anatomopatoldgico, achado de dermatite cronica
associada a presenca de células sugestivas de células de Lan-
gerhans (fig. 2). Na imuno-histoquimica, positividade para
CD1a, CD68, proteina $100; Ki67 positivo em 70% das células
(fig. 3). Confirmado o diagndstico de HCL, a investigacao
de outros orgdos por meio de mielograma e tomogra-
fias computadorizadas de térax, abdome e pelve levou a
classificacao do caso como HCL forma multissistémica em
decorréncia de acometimento pulmonar e hepatico. Iniciado
tratamento com vimblastina 3 mg/m? semanal + prednisona
20mg/m?, conforme Guideline da Sociedad Brasileira de
Histyocite Society. O paciente apresentou melhora impor-
tante do quadro, mas apds cerca de dois meses as lesoes
cutaneas retornaram e houve piora do quadro pulmo-
nar, com necessidade de oxigenoterapia. Foi introduzido
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novo esquema quimioterapéutico com cladribina (2-CdA),
conforme protocolo japonés. O paciente segue estavel, em
acompanhamento conjunto com a Oncologia.

Aincidéncia de HCL varia de dois a nove casos por milhao
de criancas com menos de 15 anos; o pico é entre 1 e
3 anos de idade.? Pode acometer um ou multiplos drgaos;
sao considerados de risco: figado, baco e medula 6ssea. A
maioria dos pacientes apresenta envolvimento de sistema
Unico (70%)."

O 6rgdao mais frequentemente acometido é o osso,
seguido pela pele, mas em lactentes as manifestacoes
cutaneas sao os principais achados. Dermatologicamente,
apresentam-se com quadro que lembram dermatite sebor-
reica, e menos frequentemente como lesdes hemorragicas,
apesar de essas direcionarem melhor para o diagnéstico.?

A patogénese é pouco esclarecida, com teorias
que apoiam sua natureza reacional e neoplasica.
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Figura 1  Papulas angiomatosas encimadas por crostas hema-
ticas e algumas lesdes, hipocrémicas, de aspecto brilhante no
tronco.
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Figura 2 Dermatite cronica associada a presenca de células
sugestivas de células de Langerhans (Hematoxilina & eosina, x
400).

Figura 3

Imuno-histoquimica positiva para CD1a.

A caracterizacdo como desordem neoplasica é corro-
borada pelo encontro de mutacao no gene BRAF V600E e
ativacdo da via quinase MAP (MAPK).*

0 diagnostico depende da correlacéo clinica, anatomopa-
toldgica e imuno-histoquimica. Na histologia, observam-se
propor¢des variadas de células de Langerhans com aspecto
de ‘‘grao de café’’. Imuno-histoquimica positiva para CD1a
e CD207 (langerina) fecham o diagnéstico.”

O tratamento sera de acordo com a extensao e a gravi-
dade da doenca. Quando o acometimento é apenas cutaneo,
a resolucao espontanea é comum. Para doenca multissisté-
mica, tratamento com esteroides sistémicos e vimblastina
por 12 meses é o regime de primeira linha.’

A HCL é doenca grave que, por sua manifestacao clinica
muito diversa, é frequentemente diagnosticada tardia-
mente, atrasando o inicio do tratamento. A presenca do
dermatologista no corpo clinico possibilita seu reconheci-

mento precoce, com significante impacto no prognoéstico dos
pacientes.
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