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Resumo A histiocitose de células de Langerhans € uma doenca proliferativa clonal rara, carac-
terizada pela infiltracdo de um ou de multiplos 6rgaos por histiocitos. Devido a diversidade de
sinais e sintomas, o diagnostico dessa doenca é, muitas vezes, tardio. A incidéncia estimada
em adultos € de um a dois casos por milhdao, mas provavelmente a doenca é subdiagnosticada
nessa populacao. Apresentamos um caso de histiocitose de células de Langerhans disseminada.
Destacamos aspectos mais caracteristicos dessa doenca rara e heterogénea que, comumente,
apresenta-se como um diagndstico clinico desafiador.

© 2019 Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. em nome de Sociedade Brasileira de Dermatologia.
Este € um artigo Open Access sob uma licenca CC BY (http://creativecommons.org/licenses/
by/4.0/).

com cerca de seis meses de evolucao. Apresentava exames
laboratoriais externos com plaquetopenia e anemia e anato-
matopatoldgico sugerindo farmacodermia. Ao exame fisico,
apresentava multiplas lesées papulonodulares violaceas por
vezes com ulceracées e crostas em extremidades e manchas
eritematosas rendilhadas em abdome (figs. 1 e 2). Realizou-
-se bidpsia cutanea. O exame anatomopatologico evidenciou

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, 63 anos de idade, referia
manchas avermelhadas pruriginosas e difusas pelo corpo
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infiltrado histiocitico em derme papilar e reticular, for-
mando agregados de células de tamanho intermediario,
com citoplasma claro e abundante, nlcleos por vezes
clivados e com pseudofendas (fig. 3). A imuno-histoquimica
demonstrou imunorreatividade para 5100, CD1a e langerina,
sugerindo, em conjunto com anatomopatoldgico e histdria
clinica, histiocitose de células de Langerhans (HCL) (fig. 4).
A paciente iniciou quimioterapia sistémica com vimblastina
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Figura 3 Histopatologia - coloracdo com Hematoxilina &
eosina, 40 x.

Figura 1 Ulcera com crosta central, membro inferior

esquerdo.

b

Lesao nodular em membro inferior direito.

Figura 2

associada a prednisona. Devido a pouca resposta apds
trés ciclos, o tratamento foi substituido por citarabina. A
paciente evoluiu com quadro de insuficiéncia respiratoria
aguda por provavel sepse de foco pulmonar, vindo a dbito.

Discussao

A HCL é uma doenca rara e heterogénea. Com a recente
descoberta da mutacao BRAF-V600E em uma alta preva-
éncia das HCL (50%?60%), a doenca foi reconhecida como

Figura 4

Imuno-histoquimica - CD1a.

neoplasica com marcada inflamacdo."? Alguns estudos atu-
ais sugerem uma correlacdo clinica entre a presenca da
mutacdo e a recorréncia e gravidade da doenca.’ Ha
uma divisao atual em HCL localizada e disseminada. As
manifestacdes clinicas variam muito devido as diferencas
entre a idade de inicio, a taxa de proliferacao das células
de Langerhans e os tecidos e o6rgaos envolvidos. O envol-
vimento Osseo é a forma de apresentacdo mais comum,
tanto no adulto quanto na crianca. As erupgdes cutaneas
dessa doenca no adulto podem simular outras dermato-
ses comuns como dermatite seborreia e eczema atopico.*?
No caso em questao, as lesdes eritematosas disseminadas
difusas suscitaram inicialmente um diagnostico clinico de
farmacodermia. As lesdes cutaneas estao em 40% dos casos
associadas a doenca multissistémica; assim, sua presenca
deve motivar investigacdo de outros orgaos envolvidos.® O
diagndstico requer alto grau de suspeicao e depende dos
achados clinicos e radiologicos associados a histopatologia
e a imuno-histoquimica.” O padrao-ouro é a presenca da
particula de Birbeck, granulos presentes no citoplasma das
células de Langerhans, na microscopia eletronica. A prin-
cipal manifestacdo imuno-histoquimica é a presenca das
proteinas S-100 e CD1a(+).>” O tratamento deve ser indivi-
dualizado, considerando os 6rgaos afetados, a extensdo da
doenca e a faixa etaria acometida.” Na doenca localizada,
como opcdes terapéuticas estdao cirurgia, corticoterapia
intralesional, radioterapia local. Quando ha doengca mul-
tissistémica ou envolvimento de odrgdos de risco (baco,
figado, medula 6ssea e pulmao), esta indicada quimiotera-
pia (vimblastina e prednisolona, citarabina, entre outros).?®
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Inibidores de BRAF como vemurafenibe sao novas opcoes
terapéuticas.” Apesar da melhora na sobrevida devido a
terapia, a morbidade continua alta para pacientes com
HCL, e sequelas permanentes sao observadas em cerca de
20%?230% dos pacientes.® E necessario concentrar o trata-
mento dessa condicao em centros especializados, pois o
tratamento deve ser multidisciplinar.®”’
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