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RESUMO - O xantogranuloma miltiplo do adulto é uma histiocitose de células ndo Langerhans, variante rara do xanto-
granuloma juvenil. A etiologia é desconhecida, afectando individuos adultos predominantemente abaixo dos 30 anos, sem
predilec@o por género. Manifesta-se clinicamente como multiplas pédpulas ou nédulos amarelo-acastanhados disseminados.
A confirmagéo diagnéstica se dd pelo exame anatomopatolégico e pela imuno-histoquimica, que permitem ainda diferen-
cid-lo das histiocitoses de células de Langerhans. A involucdo esponténea é incomum. Relatamos um caso cléssico, raro
e clinicamente exuberante de xantogranuloma multiplo do adulto e aproveitamos para realizar breve revisdo da literatura
sobre o tema.
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Multiple Adult Xanthogranuloma: Case Report and
Brief Literature Review

ABSTRACT - Multiple adult xanthogranuloma is a non-Langerhans cell histiocytosis, a rare variant of the juvenile xanthogra-
nuloma. The etiology is unknown, affecting individuals predominantly below 30 years of age, without predilection for gender.
Clinically presents itself as multiple, disseminated, yellow-brownish papules or nodules. Diagnostic confirmation is given by
histopathology and by immunohistochemistry, which further allow to distinguish it from Langerhans cell histiocytosis. The spon-
taneous regression is uncommon. We report a classic, rare and clinically exuberant case of multiple adult xanthogranuloma
and took the opportunity to perform a brief literature review on the topic.
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INTRODUCAO

O xantogranuloma mdltiplo do adulto (XGMA) é uma
variante rara do xantogranuloma juvenil, uma histiocitose
ndo Langerhans que afeta predominantemente criancas.’?
Manifesta-se clinicamente como multiplas pdpulas ou né-
dulos amarelo-acastanhados disseminados, em diferentes
estégios evolutivos.2® Afecta individuos adultos predomi-
nantemente abaixo dos 30 anos, sem predilecéo por géne-
ro.!2 O objetivo deste relato é apresentar um caso cléssico e
clinicamente exuberante de XGMA, ressaltando a raridade
desta variante clinica e realizar breve revisdo da literatura.

Figura 1 - Regido perioral direita — pdpulas eritémato-amareladas e
brilhantes. Lesdo lébio superior — telangiectasia na superficie.

Figura 2 - Regides lombar, glitea e posterior de coxa — multiplas
pdapulas erittmato-amareladas e brilhantes.

194

CASO CLiNICO

Paciente do género masculino, 60 anos, fototipo lll, tra-
balhador rural, referindo desde hd trés meses o apareci-
mento progressivo de lesdes arredondadas com inicio em
dreas foto-expostas (ndo cobertas) e depois envolvendo
todo o corpo; relatava terem sido precedidas de picadas
de inseto.

Ao exame dermatolégico, apresentava dispersas por
todo tegumento: pépulas eritétmato-amareladas, brilhan-
tes, de aproximadamente 0,5 cm de didmetro, bem deli-
mitadas e algumas com telangiectasias na superficie (Fig.s
1 e 2). Os exames laboratoriais recentes incluindo hemo-
grama, provas de coagulagdo, proteinograma electro-
forético e lipidograma néo evidenciavam alteragdes e as
sorologias eram negativas para hepatite B e C. Procedeu-se
entdo & biépsia excisional de uma das lesdes, cujo exame

Figura 3 - Proliferacdo histiocitéria difusa na derme superficial e pro-
funda associada a infilirado linfocitario (H&E, 40X).

Figura 4 - Infilirado histiocitario xantogranulomatoso com linfécitos,
eosindfilos e células de Touton (H&E, 400X).
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Figura 5 - Exame imuno-histoquimico revelando positividade das cé-
lulas para o marcador CD68 (100X).

anatomopatolégico evidenciou: proliferagéo histiocitd-
ria nodular com linfécitos e escassas células de Touton na
derme superficial e profunda, compativel com xantogranu-
loma (Fig.s 3 e 4). O painel imuno-histoquimico revelou
expressdo de CD68 (Fig. 5) e factor Xllla, e auséncia de
imunoexpressdo de marcadores de células de Langerhans
(CD1a e S100).

Face & clinica do paciente e aos resultados do estudo
anatomopatolégico e da imuno-histoquimica, fechou-se o
diagnéstico de XGMA. Os exames de imagem solicitados
para avaliag@o visceral, nomeadamente ultrassonografia
de abdémen estavam dentro da normalidade. O pacien-
te foi encaminhado ao oftalmologista para investigacéo de
possivel comprometimento ocular, o qual resultou negativo.
Apds dois meses, as lesdes apresentavam sinais de regres-
séo (Fig. 6).

Figura 6 - Regressdo espontdnea das lesoes.
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DISCUSSAO

Gartmann e Tritsch, em 1963, descreveram pela pri-
meira vez um caso de xantogranuloma no adulto.* Desde
entdo, e até 2016, apenas cerca de 25 casos de XGMA
encontram-se descritos na literatura.>” O XGMA é uma
histiocitose ndo Langerhans, variante de inicio tardio do
xantogranuloma juvenil, de etiologia desconhecida, carac-
terizada pela proliferacdo de histidcitos, células de linha-
gem monocitico-macrofdgica, que infiliram a pele e podem
também afetar outros érgdos e tecidos.'*8 A etiologia é
desconhecida. A ocorréncia apés infecgdes e estimulos fisi-
cos (picadas de inseto, traumas), conforme observado neste
caso, é descrita na literatura e acredita-se seja uma res-
posta granulomatosa reativa dos histiécitos.?? As lesées ge-
ralmente iniciam-se como pdpulas erittmato-amareladas,
firmes, assinfomdticas, assimétricas, distribuindo-se predo-
minantemente no tronco e extremidades, variando de al-
guns milimetros a vdrios centimetros de didmetro.?%4% No
adulto o envolvimento extracutdneo é excepcional, embora
haja descricdes de associagéo & anormalidades ou malig-
nidades hematolégicas (trombocitose essencial, leucemia
linfocitica crénica, linfoma B de grandes células, sindrome
mielodispldsica e gamopatia monoclonal) e mais raramen-
te & neoplasia sélida (trato gastro-intestinal).>” Na forma
juvenil, pode haver acometimento extracutdneo (cerca de
4% dos casos), principalmente ocular (0,4%), com compro-
metimento da Uvea, glaucoma e risco de hemorragia.'?4°
Outras localizagdes extra-oculares j& descritas para a forma
juvenil, incluem: os pulmées, o figado, os testiculos, os rins
e o sistema nervoso central.>¢ Alteracées no perfil lipidico
néo sdo relatadas.'?5 A resolugdo espontdnea pode ocor-
rer (meses a anos), embora seja incomum na variante cli-
nica do adulto.?>8 Clinicamente, os principais diagnésticos
diferenciais do XGMA incluem: molusco contagioso, crip-
tococose, hanseniase virchowiana (hansenomas), histiocito-
se eruptiva generalizada, xantomas papulosos, xantomas
tuberosos e neurofibromatose.?? O exame histopatolégico
mostra um infilirado celular dérmico composto por histié-
citos, linfécitos, eosinéfilos e, ocasionalmente, neutréfilos.®
Lesdes mais antigas, apresentam células espumosas, que
correspondem a histiécitos carregados de lipidios, além de
células gigantes tipo corpo estranho e células de Touton.?48
O estudo imuno-histoquimico demonstra positividade para
marcadores de macréfagos (CD68 e HAM56), e também
para marcador de dendrécitos dérmicos (FXllla), enquanto
marcadores de células Langerhans (CD1a e S100) sé&o ne-
gativos, o que permite diferenciar o XGMA das histiocitoses
de células de Langerhans.?38 As modalidades terapéuticas
possiveis, incluem: a crioterapia localizada, o laser de CO2,
a excisdo das lesdes maiores e o uso de retindéides orais.'>8
Quando da associagdo do XGMA com anormalidades he-
matolégicas ou neoplasias hé tendéncia & regressdo com o
tratamento da doenga de base.5¢ No paciente em questao,
optou-se pela conduta expectante, uma vez que as lesdes,
aos 2 meses de acompanhamento, |4 apresentavam sinais
de regresséo.
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