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INTRODUCAO: Histiocitose de células de langerhans (HCL) inclui diversas doencas clinicas com
proliferacéo de histidcitos, contendo granulos de Birbeck em seu citoplasma. As lesGes cutaneas em
menores de um ano podem ser doenca unifocal ou multisistémica (MS) podendo estar, neste Gltimo
caso, associadas ao envolvimento de 6rgdos ou sistemas. RELATO: Menino 4 meses, com histéria
de lesBes cutaneas congénitas, papulo-eritematosas em regido plantar, tronco e couro cabeludo, com
regressdo parcial até os 2 meses, quando surgiram lesdes ulceradas em regides axilar e inguinal.
Biopsia da pele com HCL, com imunohistoquimica S-100 positiva. Cintilografia 6ssea, screening
0sseo, RX torax, TC de abddbmen e créanio e bidpsia de medula dssea foram normais. A TC térax
mostrou calcificagbes punctata em timo e auséncia de lesdes pulmonares. Apds quimioterapia de
inducéo a reavaliagdo mostrou remissdo completa das lesdes e auséncia de calcificagbes em timo.
DISCUSSAO: LesBes cutaneas congénitas puras, autolimitadas, sdo incomuns e apresentam
regressdo espontanea. Ha lesbées que progridem para doenca MS, requerendo quimioterapia. As
manifestagdes clinicas de HCL sdo mais chamativas na pele e o envolvimento de outros sitios deve
ser avaliado com exames que sédo fundamentais para o estadiamento e o direcionamento adequado
do tratamento. O envolvimento do timo nem sempre € visto pelo RX e a TC térax pode evidenciar o
alargamento difuso do 6rgdo, areas cisticas ou padrdo heterogéneo, septacbes ou calcificacdes
punctata ou serpentiginosa. As alteracbes costumam regredir com o tratamento quimioterapico.
CONCLUSAO: Embora n&o haja evidéncia direta que a intervencgéo precoce da doenca MS reduza as
taxas de mortalidade, a observacdo cuidadosa de criancas pequenas com leses de pele de HCL
pode reduzir a morbi-mortalidade relacionada a progressao.
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