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INTRODUCAO

A Histocitose de Células de Langerhans (HCL) ou Histiocitose X é uma doenca hematoldgica de
etiopatogenia ainda ndo muito bem estabelecida e incidéncia anual préxima de dois a cinco casos
por milhdo de criangas aparecendo duas vezes mais em meninos. Acomete, prioritariamente,
criancas na primeira infancia. Sua importancia se da pelo progndstico sombrio relacionado a
demora de diagndstico e implementacado do tratamento. Este trabalho tem por objetivo debater
sobre a Histiocitose de Células de Langerhans apresentando-a através de um relato de caso.

DESENVOLVIMENTO:

Relata-se o caso de uma crianca do sexo feminino de 5 meses, apresentando quadro de
adenopatia generalizada; aos exames laboratoriais percebe-se anemia e trombocitopenia.
Comprometimento pulmonar e hepatico é evidenciado pelos exames de imagem. Em poucos dias
firma-se o diagnéstico pelo anatomopatolégico. A paciente manteve-se estavel e afebril durante o
acompanhamento. Posteriormente, foi transferida para outro centro de tratamento a pedido da
familia, seguindo o tratamento com o mesmo protocolo tendo alta em 2006, no seguimento
constata-se doenca refrataria em ossos. A paciente foi submetida a novos ciclos de quimioterapia
até Maio de 2008 tendo boa resposta ao protocolo.

Atualmente (dez anos ap6s o diagndstico) segue em acompanhamento com o oncopediatra e teve
alta do centro de tratamento em Maio de 2008, segue sem doenca ativa.



A HCL é uma doenga hematoldgica que permanece tendo etiologia e incidéncia pouco
estabelecidas'. Estima-se que sua incidéncia anual nos EUA seja préxima de 0.5 a 5.4 casos por
milhdo°. Células de Langerhans sdo células mononucleares, dentriticas, normalmente presentes no
tegumento, mucosas e linfonodos. Originarias da medula dssea sdo responsaveis por processar e
fixar antigenos a linfécitos T para direcionamento da resposta imunoldgica focal.

A doencga se divide em trés grupos distintos pela extensao: local (envolvendo apenas um sistema e
melhor responsiva ao tratamento)? ou disseminada (com envolvimento de dois ou mais 6rgaos
e/ou multissistémica)?; pelo tipo celular envolvido e pela gravidade: desde lesdes com regressdo
espontanea até aquelas associadas a um progndstico mais fatal; expressas clinicamente como:
sindrome de Hand-Schuller-Christian®® multifocal cronica e gue aparece geralmente entre os dois
e o0s seis anos, mas pode apresentar-se em pessoas de meia idade; doencga de Letterer-Siwe?,
aguda disseminada, manifesta-se até os trés anos; granuloma eosindfilo®, focal e cronica
prevalente dos cinco aos trinta anos, e doenca de Hashimoto- Pritzker?, variante autolimitada,
muito rara e congénita.

A manifestacdo se da em um amplo intervalo etario, mas ha predominio na infancia e,
principalmente, no sexo masculino (2/1)°.

Seu carater neopldsico ou reativo ainda é bastante discutido® algumas hipdteses relacionadas ao
seu desenvolvimento sdo: anormalidades das Células de Langerhans, disturbios imunoldgicos
ligadas as citocinas e aos linfocitos T e/ou reagGes exageradas a virus, como Citomegalovirus,
Epstein Barr e HIV*. Pela apresentacdo clinica variada, os subtipos da Histiocitose de Células de
Langerhans podem gerar lesdes cutaneas e/ou acometer diversos érgdaos como pulmaes, figado,
linfonodos e ossos. Quando acomete o sistema hematopoiético leva a anemia e trombocitopenia
e, mais raramente, leucemia aguda n3o linfoblastica? esses achados, para criangas na primeira
infancia, estdo relacionados a péssimo progndstico, mesmo dispondo do tratamento mais
agressivo a mortalidade chega a torno de 50%.

CONSIDERAGOE S FINAIS:

A importancia do relato se da pelo sucesso do tratamento, mesmo em paciente tao jovem, em
uma doenca de baixa incidéncia e em sua forma de apresentag¢ao que esta, na maioria das vezes,
relacionada com o pior tipo de desfecho (chegando a 50% de mortalidade). Atribuimos o desfecho
positivo ao diagndstico bem executado e emprego precoce da terapia medicamentosa.
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ANEXOS

Figura 1: RX Térax da chegada da paciente (10/08/05).

Figura 2: RX Térax do seguimento (08/01/09).
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