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Introducao / Descricao do Caso

A Histiocitose de Células de Langerhans (HCL) é uma doenca rara que resulta da proliferagdo clonal de células dendriticas
patoldgicas e subsequente inflamagdo dos 6rgdos afetados. As manifestagdes clinicas sdo extremamente heterogéneas de
acordo com a extensao e os tecidos afetados.

Os autores apresentam o caso clinico de um lactente com 9 meses de idade referenciado ao nosso centro por anemia
grave e ferropenia. Apresentava histéria de infe¢des recorrentes/persistentes desde os 4 meses e dermatite exuberante
refrataria a multiplos tratamentos topicos desde os 5 meses. A admissdo, foi objetivada febre com 4 dias de evolucdo. A
avaliagdo laboratorial revelou anemia microcicitica/hipocromica (Hb 4,8g/dl) e o esfregaco de sangue periférico
identificou anisocitose e alguns ovalocitos. Perante estas manifestagdes, o aparecimento de linfadenopatias cervicais
bilaterais e hepatoesplenomegalia, o agravamento da anemia e trombocitopenia de novo, foi colocada a hipdtese
diagnostica de HCL, pelo que se realizou mielograma e bidpsias da medula 6ssea e pele. O estudo imunocitoquimico
demonstrou células anémalas com imunorreactividade para CD1 e proteina S100, confirmando o diagnéstico.

Comentarios / Conclusoes

A HCL é um diagnéstico dificil e exige uma alta suspeigéo clinica. Este caso ilustra a heterogeneidade clinica e a
importancia de uma anamnese detalhada para um diagndstico precoce. A HCL multissistémica com envolvimento de
orgaos de risco (figado, baco e/ou sistema hematopoético), em criancas com idade inferior a 2 anos, como no nosso caso,
associa-se a pior prognostico com menor resposta ao tratamento e maior morbimortalidade.
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