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Histiocitose das células de Langerhans

(HCL)

A HCL é caracterizada por uma proliferagao das células dendriticas com infiltragao local ou difusa nos
6rgaos. Pode produzir sindromes clinicas distintas com manifestagées variadas.

Incidéncia em menores de 1 ano é de 1:100.000 e de 0,2:100.000 em criangas menores de 15 anos, sendo
duas vezes mais prevalente no sexo masculino.

Causa é desconhecida mas todos os pacientes tém evidéncias da ativagao da via de sinalizagao RAS-RAF-
MEK-ERK. Mutagdes BRAFV600E sao identificadas em 50 a 60% dos pacientes e cerca de 10 a 15% dos

pacientes tém mutacées MAP2K1.

E considerado um tipo de cancer de linhagem mieloide causado por oncogenes.



Manifestagao clinica

A doeng¢a multissistémica é doenga em dois ou

Comprometimento uni- ou multifocal de um S . -
mais orgaos ou sistemas. Os oOrgaos que
Unico sistema: ossos, pele, linfonodo, pulmao, . . . -
envolvem risco incluem o figado, bago e érgaos
sistema nervoso central ou outros locais raros . o
do sistema hematopoiético. Um exemplo de
como tireoide ou timo. Um exemplo de doenga S .
doenga multissistémica sem comprometimento
de um unico sistema é o granuloma eosinofilico. . . .
dos orgaos de risco é a doenca de Hand-

Schiiller-Christian. Um exemplo de doenca
multissistémica com comprometimento de

orgaos de risco é a doenca de Letterer-Siwe.




Manifestagao clinica

Sindrome: Letterer-Siwe

As lesdoes cutaneas sdao mais
frequentes na forma
disseminada. Caracterizam-se
por erupcoes papulosas ou
papulovesiculosas, petequiais,
acometendo couro cabeludo e
tronco.

Sindrome: Granuloma eosinofilico

E caracterizada pela proliferagao anormal
de histidcitos, localizada ou multifocal,
acometendo os ossos do cranio,
costelas, pelve mandibula, fémur e/ou
coluna vertebral. 60 a 80% dos casos de
HCL, ocorre predominantemente em
criangas mais velhas, a incidéncia é mais
elevada entre 5 e 10 anos de idade.

Sindrome: Hand-Schiiller-Christian

Sindrome é composta pela triade de
comprometimento dos ossos chatos em
combinacao com proptose, perda da
visao ou estrabismo pelo envolvimento
de nervo dptico e diabetes insipido.




Tratamento

Cuidados de suporte.

Terapia de reposi¢cao hormonal quando
necessario.

Quimioterapia para comprometimento
multissistémico, multifocal de um uUnico
sistema e de certos locais como as lesées no

cranio.

Estagio
Estagio 1

(24
semanas)

Estagio 2

semana)

Estagio 3

. Classe
. terapéutica

. Corticéide

Analogo de
. Purina

. Tratamento

. Predinisona

Cladribina




Relato de caso

M.A.B.S.

1 ano e 10 meses

2 meses com tumoragao em regiao de angulo de mandibula, sangramento gengival desde o inicio da erupg¢ao dentaria,
associado ao halito de odor fétido e dentes malformados e tortuosos, que impedia a mastigagao (alimentagao restrita a

alimentos liquidos e pastosos).

Era tratado como processo infeccioso, até a idade de 1 ano e 6 meses, sem sucesso. Apresentava também persisténcia de
lesbes de pele, principalmente em tronco e couro cabeludo, tipo placas amareladas de aspecto descamativas e hiperemia

local. Nao apresentava qualquer queixa geniturinaria ou gastrointestinal, nem histoéria de febre e perda de peso.



Relato de caso

No exame, apresentava palato hipertréfico, edemaciado e com placas esbranquigadas, gengivas hipertréficas,

hiperemiadas, edemaciadas. Auséncia de linfoadenomegalias.

Foi submetido a biopsia de dente e partes moles da cavidade oral com diagndstico histopatolégico de

histiocitose de células de Langerhans.

A pesquisa de doenca sistémica, com radiografia e tomografia de térax, abdome e pelve, e mielograma, nao

mostrou alteragoes. A cintilografia de corpo inteiro mostrou reagao osteogénica. Bidpsia de medula mostrou

infiltracao por histiocitose.



Relato de

Ca S O O paciente realizou tratamento com corticoterapia e quimioterapia com

vimblastina, respondendo satisfatoriamente.

No momento, realiza manutencao do tratamento com prednisona,

metotrexato uma vez por semana e quimioterapia de 3 em 3 semanas.
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