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Resumo: A retículo-histiocitose congênita autolimitada é o espectro benigno das histiocitoses de célu-
las de Langerhans, caracterizada pela presença de lesões cutâneas ao nascimento ou no período neona-
tal, ausência de manifestações sistêmicas e resolução espontânea do quadro clínico. Apesar do curso
benigno e frequente autorresolução na maior parte dos pacientes, estudos mostram que, em alguns
casos, pode haver disseminação ou recaída da doença, enfatizando que o curso clínico é variável, haven-
do necessidade de seguimento em longo prazo. O acompanhamento do paciente por longo período é
importante para detectar possível envolvimento sistêmico, pois existe relato de recorrência, envolven-
do pele, mucosa, ossos e glândula pituitária.
Palavras-chave: Histiocitose; Histiocitose de células de Langerhans; Histiocitose de células não
Langerhans

Abstract: Congenital self-healing reticulohistiocytosis is the benign spectrum of Langerhans Cell
Histiocytosis, characterized by cutaneous lesions at birth or in the neonatal period, absence of systemic
manifestations and spontaneous resolution of clinical status. Despite the benign and often self-resolv-
ing course in most patients, studies show that in some cases there may be metastasis or recurrence of
the disease, emphasizing that the clinical course is variable, requiring long-term follow-up. The moni-
toring of the patient for a long period is important to detect possible systemic involvement, as there is
a report of recurrence involving the skin, mucosa, bone and pituitary gland.
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INTRODUÇÃO
A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é

um termo genérico, que engloba doenças clinicamen-
te distintas, mas que apresentam, como ponto em
comum, a proliferação clonal de células de
Langerhans com grânulos de Birbeck e S100/CD1A
positivos na imuno-histoquímica.1 É considerada uma
doença rara, com incidência anual na faixa pediátrica
de três a quatro por um milhão.2

As manifestações clínicas mais comuns são as
lesões osteolíticas, linfadenomegalia e lesões cutâ-
neas. As lesões cutâneas são frequentemente a primei-
ra manifestação das HCL e o envolvimento cutâneo é
observado como sítio único da doença em aproxima-
damente 10% dos casos.3,4

A retículo-histiocitose congênita autolimitada
de Hashimoto-Pritzker é o espectro benigno das his-
tiocitoses de células de Langerhans, caracterizada
pela presença de lesões cutâneas ao nascimento ou
no período neonatal, ausência de manifestações sistê-
micas e resolução espontânea do quadro clínico.5

RELATO DO CASO 
Recém-nascido a termo, feminino, nascido de

parto cesáreo, apresentando lesões pápulo-nodula-
res, eritêmato-acastanhadas e crostosas, de diferentes
tamanhos, localizadas predominantemente na face,
distribuídas no tronco, membros superiores e mem-
bros inferiores (Figuras 1 e 2). O restante do exame
físico não mostrou anormalidades. Avaliação laborato-
rial de rotina sem alterações. Os testes sorológicos
realizados para o grupo TORCHS (toxoplasmose,
rubéola, citomegalovirose, herpes e sífilis) foram
negativos. Raio X de crânio, tórax, ossos longos, e a
ultrassonografia abdominal, normais. Na biópsia cutâ-

nea, o exame histopatológico revelou agregados de
histiócitos em formação granulomatosa, circundando
vasos e anexos com grande quantidade de eritrócitos
extravasados de permeio. Os agregados estavam dis-
postos nas porções média e profunda da derme reti-
cular, bem distante da derme papilar e sem nenhum
envolvimento da epiderme (Figura 3). Alguns histióci-
tos têm núcleos reniformes, outros exibem pequenos
grânulos no citoplasma. As colorações pelo FITE e
GROCOT foram negativas para micro-organismos. A
imuno-histoquímica mostrou positividade para
CD1A/S100 (Figura 4). As lesões regrediram completa-
mente em 5 semanas (Figura 5). Com esses achados,
concluiu-se o diagnóstico de retículo-histiocitose con-
gênita autolimitada de Hashimoto-Pritzker. O pacien-
te permanece em acompanhamento há 2 anos e, até o
presente momento, não apresentou sinais de recidiva
da doença.

DISCUSSÃO
A retículo-histiocitose congênita autolimitada

foi descrita em 1973 por Hashimoto e Pritzker.6 A
doença tem como característica a presença de lesões
cutâneas tipo pápulas, nódulos e vesículas, geralmen-
te ao nascimento ou no período neonatal, sem com-
prometimento sistêmico. A histopatologia apresenta
infiltrado de células de Langerhans, com perfil imuno-
histoquímico positivo para S100/CD1A e resolução
espontânea no primeiro ano de vida. A involução
espontânea e ausência de sintomas sistêmicos são
características marcantes para diferenciação dos
outros espectros clínicos das histiocitoses de células
de Langerhans.7
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FIGURA 1: Lesões
pápulo-nodulares,
eritêmato-acastan-
hadas e crostosas
na face

FIGURA 2: Nódulos e pápulas eritêmato-acastanhadas no tronco 
e membros
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A maioria dos casos é limitada à pele, mas exis-
tem relatos de quadros cutâneos acompanhados por
envolvimento pulmonar e oftálmico.8,9

Apesar do curso benigno e frequente autorre-
solução na maior parte dos pacientes com esta forma
de HCL, estudos mostram que, em alguns casos, pode
haver disseminação ou recaída da doença, enfatizan-
do que o curso clínico é variável, havendo necessida-
de de seguimento a longo prazo.4,10,11 

Os pacientes portadores de HCL, com um
único sistema comprometido, apresentam excelente
prognóstico em relação à sobrevida, não tendo sido
observados relatos de óbitos, na literatura, neste
grupo de pacientes.12

Não há tratamento específico para a retículo-
histiocitose congênita autolimitada. A conduta orien-
tada pela Histiocyte Society consiste em acompanhar
o quadro e aguardar a regressão espontânea. Se as
lesões persistirem, corticosteroides tópicos ou mos-
tarda nitrogenada tópica podem ser eficazes. No caso
de recorrência cutânea, a conduta adotada é a mesma:
aguardar a resolução espontânea do quadro, uma vez
que apresenta resultados favoráveis. Nos casos com
recorrência sistêmica, é preconizada a quimioterapia
com vimblastina ou etoposide, com ou sem corticos-
teroide.13,14,15

O acompanhamento do paciente por longo
período é importante para detectar possível envolvi-

FIGURA 3: Biópsia cutânea:
agregados de histiócitos 
em formação granulomatosa,
circundando vasos e 
anexos com grande 
quantidade de eritrócitos
extravasados de permeio.
Os agregados estão 
dispostos nas porções
média e profunda da derme
reticular, sem 
envolvimento da epiderme

FIGURA 4: Imuno-histo-
química demonstrando
positividade para
CD1A/S100
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mento sistêmico, pois existe relato de recorrência
envolvendo pele, mucosa, ossos e glândula pituitária.4

O diagnóstico diferencial deve ser feito em rela-
ção a citomegalovirose, candidíase, varicela, herpes
simples, eritema tóxico neonatal, acropustulose infan-
til, incontinência pigmentar, foliculite pustular eosi-
nofílica, eritropoiese neonatal, hemangiomatose neo-
natal disseminada e leucemia cútis congênita.15

Por se tratar de uma doença rara e com com-
portamento clínico muito variável, é fundamental o
estabelecimento de critérios clínicos e histopatológi-
cos uniformes para o diagnóstico e estratificação dos
pacientes. De acordo com a Histiocyte Society, o diag-
nóstico definitivo requer a demonstração de grânulos
de Birbeck nos histiócitos mediante a microscopia ele-
trônica ou a positividade do antígeno de superfície
CD1A pela imuno-histoquímica.13,3

A real incidência deve ser maior do que é obser-
vada na literatura e isto se justifica pela rápida resolu-
ção espontânea.5 �
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FIGURA 5:
Regressão das
lesões após 5 
semanas




