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da Saude de Porto Alegre, Porto O xantogranuloma multiplo do adulto é uma apresenta¢io mais rara e tardia do xantogranuloma
Alegre (RS), Brasil. juvenil, uma histiocitose de células nio Langerhans. No adulto, normalmente, é uma lesdo tnica,
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sendo a manifestacio por mdaltiplas lesdes infrequente e pouco descrita na literatura. Relatamos
um caso de xantogranuloma multiplo do adulto, com falha terapéutica a isotretinoina e dtima
resposta ao tratamento com laser CO2 no modo cirtrgico.
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failure and optimal response to CO2 Laser treatment in the surgical mode.
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INTRODUCAO

O xantogranuloma ¢ uma dermatose benigna e auto-
limitada, caracterizada por proliferacio nio neoplasica de his-
Suporte Financeiro: Nenhum. tidcitos, com caracteristicas fenotipicas diferentes das células de
Conflito de Interesses: Nenhum. Langerhans, sendo CD1a e S100 negativos na imuno-histoqui-
mica; na microscopia eletronica, ndo apresenta os granulos de
Birbeck (granulos citoplasmaticos idénticos aos da célula de
Langerhans).! O xantogranuloma juvenil, forma mais comum
de histiocitose de células ndo Langerhans, ¢ predominante em
criangas, apresentando-se como multiplas papulas ou nédulos de
coloragio amarelo-acastanhada distribuidos preferencialmente
em regido cefilica e pescoco. O aparecimento em adultos é mais
raro, tendo poucos casos publicados desde a primeira descri¢io
em 1963 por Gartmann y Titsch. Manifesta-se geralmente como
lesdo tnica e, excepcionalmente, por mdaltiplas lesdes, sendo esta
forma denominada xantogranuloma mdaltiplo do adulto.> O aco-
metimento cutineo é a regra, porém manifestacdes extracuti-
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neas sio relatadas. Possivel involu¢io espontinea pode ocorrer,
porém tratamento com crioterapia local, exérese de lesoes, laser
de di6xido de carbono (CO,) e retinoides orais’sdo terapéuticas
possiveis. Apresentamos um caso de xantogranuloma multiplo
do adulto sem manifestacio extracutinea.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 37 anos, previamente higido, resi-
dente em area urbana, apresentando quadro assintomatico, po-
rém progressivo de lesdes papulares em face ha 15 dias, sem
quaisquer outras queixas. Nega fatores externos relacionados ao
inicio do quadro.

Ao exame dermatoldgico, apresentava diversas papulas
normocromicas a levemente amareladas, firmes, brilhantes, bem
delimitadas, difusas pela face e algumas em térax anterior, sem
umbilicacdo central (Figuras 1 e 2). Exame fisico completo sem
adenomegalias ou visceromegalias.

Procedeu-se a investigacio com bidpsia excisional de
uma das lesdes, cujo exame anatomopatoldgico evidenciou pro-
liferacio celular dérmica com presenca de numerosos histidci-
tos espumosos e gigantocelulares — células de Touton, sendo tais
achados compativeis com xantogranuloma (Figura 3). O exame
imuno-histoquimico revelou expressio de CD68 (clone PGM1)
e auséncia de expressdo dos marcadores de células de Langerhans
S100 (policlonal) e CD1a (clone 010) (Figura 4).

Analisando-se o aspecto clinico do paciente e os acha-
dos anatomopatoldgicos e imuno-histoquimicos, foi realizado o
diagnéstico de xantogranuloma multiplo do adulto. Procedeu-se
a investigacdo de acometimento visceral, tendo exames labora-
toriais, radiografia de torax, ecografia de abdémen total, bem
como avaliacio oftalmoldgica, sem evidéncias de anormalidades.

FIGURA 1: Observacao
de diversas papulas
normocrémicas
alevemente
amareladas, firmes e
brilhantes
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FIGURA 2: A dermatoscopia, papula amarelada com halo discretamente
eritematoso e vasos na periferia da lesdo

B < Q™ (-
FIGURA 3: Pele exibindo proliferagdo celular dérmica com presenca de
numerosos histidcitos espumosos e gigantocelulares - células de Touton,
compativeis com xantogranuloma. Aumentos 10x (imagem A)

e 40x (imagem B)
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e CD1a observados, respectivamente, nas imagens B e C

Devido a extensio do acometimento cutaneo e ao des-
conforto do paciente, optou-se por iniciar isotretinoina 20mg/
dia. Apds 30 dias, houve aumento do nimero de lesdes, sendo
suspensa a medicacdo e realizadas sessoes de laser CO2 no modo
cirargico com 6timo resultado estético (Figura 5).

DISCUSSAO

O xantogranuloma multiplo do adulto é uma histiocitose
de células nio Langerhans, considerada uma manifestacio rara e
mais tardia do xantogranuloma juvenil, com maior frequéncia
entre a terceira e quarta décadas de vida,’ sendo a idade média
do diagnéstico de 47 anos. E levemente mais comum no sexo
masculino, em uma propor¢io de 1,6/1.* Clinicamente, apresen-

FIGURA 5: Resultado
pos CO2
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ta-se com cinco lesdes ou mais, caracterizadas por papulas eri-
témato-amareladas, firmes, bem delimitadas, assimétricas e assin-
tomaticas, com acometimento predominante em tronco, seguido
pela face e, menos comumente, em membros.* Com a evolugio,
as lesdes tornam-se amarelo-acastanhadas e com telangiectasias,
podendo resultar em pequenas cicatrizes atroficas ou hiperpig-
mentacio apds resolucio.”® Divergindo da forma juvenil, que
tende a involuir em trés a seis anos, a involucio espontanea da
lesdo no adulto nio é comum.®

Apesar de acometer preferencialmente a pele, a doenga
pode ter acometimento extracutaneo em 4% das criancas e em
5-10% dos adultos, sendo o globo ocular o mais frequentemente
acometido. As manifestacdes extraoculares, que incluem figado,
bago, pulmdes, sistema nervoso central e tecido hematopoiéti-
co,> podem provocar, por exemplo, trombocitose e gamopatia
monoclonal. Existem relatos, como manifestacio dermatologi-
ca, de uma neoplasia hematoldgica subjacente, podendo apare-
cer antes, concomitante ou apés o desenvolvimento da doenca,
sendo considerada um marcador cutaneo de doenca hemato-
16gica.* Ha a hipotese de que o excesso de gamaglobulinas em
estados leucémicos poderia estimular a produgio histiocitiria,
resultando no desenvolvimento das lesdes.* Os perfis lipidicos sé-
ricos sio normais em pacientes com xantogranulomatose adulta
e juvenil.” A etiologia do xantogranuloma é desconhecida; fo-
ram sugeridas associacdes com trauma, infec¢des e neoplasias.®
A tumoragio apresenta acimulo de histidcitos diferenciados que
expressam o fen6tipo de dendrocitos dérmicos, embora estudos
sugiram que as células de sua origem poderiam ser mondcitos
plasmocitoides.”

Do ponto de vista histologico, as lesdes apresentam um
infiltrado celular dérmico composto por histidcitos, linfocitos,
eosindfilos e, ocasionalmente, neutréfilos, apresentando infil-
trado histiocitico pleomorfico com predominio de células va-
cuoladas sem lipidios no inicio e, posteriormente, de células
espumosas que correspondem a histidcitos cheios de lipidios?
juntamente ao surgimento de células gigantes multinucleadas,
as células de Touton, em 95% dos casos® (células xantomatosas
multinucleadas com seus nicleos dispostos em cocar).” O apare-
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cimento de histiocitos carregados de lipidios e células gigantes
ocorre tardiamente e € provavelmente evento secundario em
resposta @ produgio de citocinas pelo histiéeito da lesio.” No
estudo imuno-histoquimico, os histidcitos diferem das células
de Langerhans pelos marcadores de células macrofagicas CD68
e HAMA56 positivos bem como pelos marcadores de dendroci-
tos dérmicos (FXIIIa), apresentando os marcadores de células de
Langerhans S100 e CD1a negativos, além de nio apresentarem
no estudo ultraestrutural os granulos de Birbeck no interior das
células.” Em casos duvidosos, a expressio do fator XIlla oferece
mais evidéncias para o diagnéstico de xantogranuloma.®
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A xantogranulomatose juvenil foi notada em associa-
¢do com diferentes doencas, como neurofibromatose, doenga
de Niemann-Pick, urticiria pigmentosa e leucemia mieloide
cronica juvenil.” O diagndstico diferencial se faz entre as doengas
classificadas como histiocitoses de células de Langerhans, além
de molusco contagioso, criptococose, hanseniase virchowiana e
neurofibromatose.®

O manejo terapéutico € conservador, observando-se
possivel, porém improvavel, involu¢io espontanea. Sio relatados
crioterapia local, excisio cirtirgica, laser de diéxido de carbono
(CO,) e retinoides orais, com énfase na isotretinoina.>”®

O envolvimento cutaneo extenso, com varias lesoes, da
forma adulta pode causar desconforto inestético e exigir trata-
mento para acelerar a melhora da doenga. e
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