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Resumo: A reticulo-histiocitose congénita autolimitada é o espectro benigno das histiocitoses de célu-
las de Langerhans, caracterizada pela presenca de lesoes cutaneas ao nascimento ou no periodo neona-
tal, auséncia de manifestagoes sistémicas e resolucao espontinea do quadro clinico. Apesar do curso
benigno e frequente autorresolucio na maior parte dos pacientes, estudos mostram que, em alguns
casos, pode haver disseminacao ou recaida da doenca, enfatizando que o curso clinico ¢é variavel, haven-
do necessidade de seguimento em longo prazo. O acompanhamento do paciente por longo periodo é
importante para detectar possivel envolvimento sistémico, pois existe relato de recorréncia, envolven-
do pele, mucosa, ossos e glandula pituitaria.
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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.

Keywords: Histiocytosis; Histiocytosis, Langerhans-Cell; Histiocytosis, Non-Langerhans-Cell

Recebido em 21.06.2010.

Aprovado pelo Conselho Consultivo e aceito para publicagao em 21.07.2010.
Trabalho realizado no Hospital Municipal Jesus — Rio de Janeiro (RJ), Brasil.
Contflito de interesse: Nenhum / Conflict of interest: None
Suporte financeiro: Nenhum / Financial funding: None

Dermatologista. Pés-graduacao em Dermatologia pela Policlinica Geral do Rio de Janeiro - Instituto de P6s-Graduagao Médica Carlos Chagas (PGRJ - IPGMCC)
- Rio de Janeiro (RJ), Brasil.

Dermatologista e Pediatra — Professora-assistente do curso de poés-graduacao em Dermatologia da Policlinica Geral do Rio de Janeiro — Instituto de Pds-
Graduagao Médica Carlos Chagas (PGRJ - IPGMCC) — Rio de Janeiro (R]), Brasil.

Dermatologista e Dermatopatologista — Professora aposentada do Servico de Dermatologia da Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ) — Rio de
Janeiro (RJ), Brasil.

Aluna do curso de Especializa¢io em Dermatologia da Faculdade de Medicina e Hospital Universitdrio Clementino Fraga Filho — Universidade Federal do Rio
de Janeiro (HUCFF — UFRJ) — Rio de Janeiro (R]), Brasil.

Pos-graduando (a) do Instituto de Dermatologia Prof. Rubem David Azulay - Rio de Janeiro (RJ), Brasil.

©2011 by Anais Brasileiros de Dermatologia

An Bras Dermatol. 2011;86(4):785-8.



786 Orle J, Mosca AM, Sousa MA, Lima CMO, Adriano AR, Rezende PM

INTRODUCAO

A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é
um termo genérico, que engloba doencas clinicamen-
te distintas, mas que apresentam, como ponto em
comum, a proliferacio clonal de células de
Langerhans com granulos de Birbeck e S100/CD1A
positivos na imuno-histoquimica.' E considerada uma
doenca rara, com incidéncia anual na faixa pediatrica
de trés a quatro por um milhio.

As manifestacoes clinicas mais comuns sio as
lesbes osteoliticas, linfadenomegalia e lesdes cuta-
neas. As lesoes cutaneas sao frequentemente a primei-
ra manifestacao das HCL e o envolvimento cutaneo é
observado como sitio Gnico da doeng¢a em aproxima-
damente 10% dos casos.*"

A reticulo-histiocitose congénita autolimitada
de Hashimoto-Pritzker é o espectro benigno das his-
tiocitoses de células de Langerhans, caracterizada
pela presenca de lesGes cutineas ao nascimento ou
no periodo neonatal, auséncia de manifestagoes sisté-
micas e resolucio espontinea do quadro clinico.’

RELATO DO CASO

Recém-nascido a termo, feminino, nascido de
parto cesiareo, apresentando lesdes papulo-nodula-
res, eritémato-acastanhadas e crostosas, de diferentes
tamanhos, localizadas predominantemente na face,
distribuidas no tronco, membros superiores € mem-
bros inferiores (Figuras 1 e 2). O restante do exame
fisico nao mostrou anormalidades. Avaliacao laborato-
rial de rotina sem alteragoes. Os testes sorolégicos
realizados para o grupo TORCHS (toxoplasmose,
rubéola, citomegalovirose, herpes e sifilis) foram
negativos. Raio X de crinio, térax, ossos longos, e a
ultrassonografia abdominal, normais. Na biopsia cuta-

FIGURA 1: Lesoes
papulo-nodulares,
eritémato-acastan-
hadas e crostosas
na face
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nea, o exame histopatologico revelou agregados de
histiocitos em formagio granulomatosa, circundando
vasos e anexos com grande quantidade de eritrécitos
extravasados de permeio. Os agregados estavam dis-
postos nas porgoes média e profunda da derme reti-
cular, bem distante da derme papilar e sem nenhum
envolvimento da epiderme (Figura 3). Alguns histioci-
tos tém nucleos reniformes, outros exibem pequenos
granulos no citoplasma. As coloracoes pelo FITE e
GROCOT foram negativas para micro-organismos. A
imuno-histoquimica mostrou positividade para
CD1A/S100 (Figura 4). As lesoes regrediram completa-
mente em 5 semanas (Figura 5). Com esses achados,
concluiu-se o diagnostico de reticulo-histiocitose con-
génita autolimitada de Hashimoto-Pritzker. O pacien-
te permanece em acompanhamento ha 2 anos e, até o
presente momento, nao apresentou sinais de recidiva
da doenca.

DISCUSSAO

A reticulo-histiocitose congénita autolimitada
foi descrita em 1973 por Hashimoto e Pritzker.® A
doenga tem como caracteristica a presenca de les6es
cutdneas tipo papulas, nédulos e vesiculas, geralmen-
te ao nascimento ou no periodo neonatal, sem com-
prometimento sistémico. A histopatologia apresenta
infiltrado de células de Langerhans, com perfil imuno-
histoquimico positivo para S100/CD1A e resolucio
espontinea no primeiro ano de vida. A involucao
espontinea e auséncia de sintomas sistémicos siao
caracteristicas marcantes para diferenciacao dos
outros espectros clinicos das histiocitoses de células
de Langerhans.’
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FIGURA 2: NOdulos e pédpulas eritémato-acastanhadas no tronco
e membros
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A maioria dos casos ¢ limitada a pele, mas exis-
tem relatos de quadros cutineos acompanhados por
envolvimento pulmonar e oftilmico.*”

Apesar do curso benigno e frequente autorre-
solucao na maior parte dos pacientes com esta forma
de HCL, estudos mostram que, em alguns casos, pode
haver disseminacao ou recaida da doenca, enfatizan-
do que o curso clinico ¢é variavel, havendo necessida-
de de seguimento a longo prazo.*'""

Os pacientes portadores de HCL, com um
Unico sistema comprometido, apresentam excelente
prognostico em relacio a sobrevida, nao tendo sido
observados relatos de Obitos, na literatura, neste
grupo de pacientes."

FIGURA 3: Bidpsia cutanea:
agregados de histiocitos

em formagao granulomatosa,
circundando vasos e

anexos com grande
quantidade de eritrocitos
extravasados de permeio.
Os agregados estao
dispostos nas porcoes
média e profunda da derme
reticular, sem

envolvimento da epiderme

Nao ha tratamento especifico para a reticulo-
histiocitose congénita autolimitada. A conduta orien-
tada pela Histiocyte Society consiste em acompanhar
o quadro e aguardar a regressao espontanea. Se as
lesoes persistirem, corticosteroides topicos ou mos-
tarda nitrogenada t6pica podem ser eficazes. No caso
de recorréncia cutinea, a conduta adotada é a mesma:
aguardar a resolucao espontanea do quadro, uma vez
que apresenta resultados favoraveis. Nos casos com
recorréncia sistémica, é preconizada a quimioterapia
com vimblastina ou etoposide, com ou sem corticos-
teroide.”""

O acompanhamento do paciente por longo
periodo é importante para detectar possivel envolvi-

FIGURA 4: Imuno-histo-
quimica demonstrando
positividade para
CD1A/S100
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FIGURA 5:
Regressao das
lesoes apo6s 5
semanas
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