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Feminina, 45 anos, solteira e do lar.

Reside em Duque de Caxias - RJ. 

• “ Verrugas na barriga e retirada de bolinhas no olho”. 

Queixa Principal: 

Caso clínico



Xantelasma 

Endocrinopatias 

- Diabetes insipidus

- Hiperprolactinemia

- Hipogonadismo hipogonadotrófico

- Amenorreia 

Caso clínico
Nos últimos 5 anos esteve em investigação de: 



• Encaminhamento pela hematologia e em acompanhamento clínico. 

• História Social: 

• Sexarca ausente    |    Menopausa aos 46 anos;

• Uso contínuo de:

   Levotiroxina 88 mcg

   Sinvastatina 20 mg

   Glifage XR 500 mg 

   DDAVP 0,1 mg puff (desmopressina)

   Vinblastina + prednisona (QT) 

História patológica pregressa



2018

• Endocrinopatias 

2019 

• HCL (diagnosticada pela hematologia associada a xantelasma)

2021 

• Lesão hipotalâmica 

2022

• Perda de memória 

2023

• Encaminhada para dermatologia

Linha do tempo



Fotos clínicas



Histopatologia - HE

      Epiderme fina e retificada 

Derme: presença de cél xantomizadas e 

células gigantes. 

      Presença de fibra muscular estriada 

na derme superficial. 

Imunoistoquímica: CD1a negativo. 

HE - 25 X    -  Palpebra 



Exames complementares:



Fotos clínicas

Pápulas amarelo-acastanhadas agrupadas no abdome. 



Hipóteses 
diagnósticas: 

Histiocitose de 
Células de 

Langerhans

Xantomas 



Histopatologia - HE
Epiderme com a presença de: 

Células de Langherans, grandes, núcleo 

sulcado com aparência de grão de café.

Derme: Infilrado heterogênio.

Cél Langerhans, que inclui, eosinófilos, 

neutrófilos, linfócitos e macrófagos

HE 40 X - Abdome



Imunohistoquímica

CD 1A +      CD68 +    
  S100 + 



Histiocitose de 
células de 
Langerhans

• Desordem histiocitária maligna, de 
origem mielóide (MO). 
 

• Infiltração tecidual de histiócitos.

• Macrófagos e células dendríticas 

(cél de Langerhans, dendrócitos 
dérmicos e cél indeterminadas).



Denominação

• Apenas semelhança morfológica às 

cél. de Langerhans na pele e mucosa.

 

• Células dendríticas mieloides  

NÃO dendríticas epidérmicas. 

 

• Fenótipo imunopositivo para:

 - Proteína S100;

                        - CD1a 

                        - Langerina (CD207).



Epidemiologia 

• Doença rara 

• Mais comum em crianças de 1 a 3 
anos de idade.



Patogênese pouco 

esclarecida.

Natureza reacional 

X

 neoplásica.

Desordem clonal – 

ativação da via de 

sinalização MAPK-

ERK. 
MAPK: proteína quinase 

ativada por mitógeno.

Mutação BRAF

V600E

presente em > 50% 

dos casos

Fisiopatologia 



Classificações contemporâneas
• Classificação da OMS, (2017): aborda apenas distúrbios malignos.

• Classificação da Histiocyte Society — malignos e não malignos. 

o       Características clínicas 

o        Histológicas 

o        Imunofenotípicas 

o        Moleculares



Manifestações clínicas: 



• Ósseo

• SNC

• Pele 

• Pulmão

• Endocrinopatias

• Medula óssea

• Fígado e baço 

• Mucosa oral 

Único sítio x múltiplos sítios



Manifestações 
mais comuns: 

• Adultos: 

• Lesões ósseas líticas 

• Erupção cutânea eczematosa ou papular 

• Envolvimento hipofisário causando 

deficiência de arginina vasopressina (AVP-D) 



Diagnóstico 

• Avaliação clínica
• Anamnese e exame físico 

• Exame laboratorial 

• Exame de imagem 

• Histopatológico 
• Morfologia | Imunohistoquímica



Tratamento 

• Varia com a extensão e a gravidade da doença.

• Corticosteroides sistêmicos +  vinblastina

− 12 meses (1ª linha). 



Prognóstico 

• Idade do paciente

• Extensão da doença 

• Acometimento de múltiplos órgãos



Motivos de 
apresentação: 

• Caso raro de HLC em mulher 
adulta e de múltiplos órgãos. 
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Obrigada!
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