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Xantogranuloma Juvenil Cutdneo Disseminado:
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Caso Clinico

RESUMO - O xantogranuloma juvenil (XGJ) é uma histiocitose de cardter benigno e autolimitado atualmente classificada
como desordem de comportamento biolégico varidvel derivada dos dendrécitos e anteriormente classificada como histioci-
tose de células ndo Langerhans. Em geral manifesta-se como uma les@o solitéria e assinfomdtica que ocorre na maioria das
vezes em pacientes menores de um ano de idade com resolucGo em trés a seis anos, mas o envolvimento sistémico pode
ocorrer.

Os autores relatam um caso com apresentacdo clinica incomum com lesées disseminadas por todo o tegumento compativeis
com xantogranuloma juvenil confirmadas por meio dos padrées dermatoscédpico, histopatoldgico e imunohistoquimico, que
permitiram a exclusdo de possiveis diagnésticos diferenciais.

PALAVRAS-CHAVE - Dermoscopia; Xantogranuloma Juvenil/diagnéstico; Xantogranuloma, Juvenil/patologia.

Cutaneous Disseminated Juvenile Xanthogranuloma:
A Case Report

ABSTRACT - Juvenile xanthogranuloma (JXG) is a benign self-limiting histiocytosis, currently classified as a disorder derived from
dendrocytes and previously classified as non-Langerhans cell histiocytosis. It usually manifests as a solitary and asymptomatic lesion
occurring most often in patients younger than one year of age and most cases resolve completely in three to six years, but systemic
involvement may occur.

The authors report a case of juvenile xanthogranuloma with an uncommon clinical presentation with disseminated lesions confir-
med by the dermatoscopic, histopathologic, and immunohistochemical patterns that allowed the exclusion of possible differential
diagnosis.

KEYWORDS - Dermoscopy; Xanthogranuloma, Juvenile/diagnosis; Xanthogranuloma, Juvenile/pathology.

INTRODUCAO

O xantogranuloma juvenil (XGJ) é uma histiocitose
considerada benigna e autolimitada'? que em geral se
apresenta com pdpula amarelo-acastanhada Unica, com
predilecéo pelo sexo masculino, ocorrendo habitualmente
antes do primeiro ano de vida.®

O quadro clinico tende a ser assinfomdtico e autolimita-
do." Manifestacdes extracuténeas ocorrem raramente, prin-
cipalmente o acometimento ocular.?*

A dermatoscopia fornece caracteristicas importantes ao
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diagndstico,® mas o diagndstico final é feito por meio do
exame histopatolégico e posterior imunohistoquimica que
apresenta positividade para CD68 e é negativa para CD1a
e $100.%*

A conduta é expectante, visto que a maioria dos quadros
regride espontaneamente dentro de 3 a 6 anos.?*

CASO CLiNICO
Paciente do sexo masculino, dez meses de idade, foi
observado em consulta de dermatologia devido a pdpulas
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assintomdticas localizadas no dorso que se iniciaram aos
quatro meses de vida e progrediram em nimero e tamanho
para o couro cabeludo, face, tronco e membros. Sem qua-
dros semelhantes na familia.

Ao exame dermatolégico observavam-se pdpulas algu-
mas normocrémicas, outras levemente eritematosas e ou-
tras de coloracéo amarelada, de consisténcia endurecida
e superficie lisa, a menor medindo 0,2 ¢cm e a maior 1
cm, localizadas na face, couro cabeludo, tronco e membros
superiores e inferiores (Fig.s 1 e 2). Era uma crianga de
fototipo Ill de Fitzpatrick, com bom desenvolvimento esta-
toponderal e sem outras queixas. O exame fisico geral ndo
revelou adenopatias ou organomegalias.

Ao exame dermatoscédpico as lesdes apresentavam base
de coloragdo amarelo-alaranjada (padrdo em “sol poen-
te”), nuvens amarelo pdlidas e discretos vasos arboriformes
na periferia (Fig. 3).

Figura 1 - Pédpulas assintomdticas normocrémicas e/ou eritematoa-
mareladas no couro cabeludo, face e tronco em crianca de 10 meses.

Figura 2 - lesées disseminadas com caracteristicas similares, mas
algumas de maiores dimensées, dispersas pelo tronco e membros.
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Figura 3 - Aspecto dermatoscépico tipo “pér do sol”: fundo amarelo
brilhante e leve halo eritematoso — lesdo inicial.

O exame anatomopatolégico de lesdo do dorso eviden-
ciou epiderme adelgacada recobrindo infilirado denso que se
estendia da derme papilar até & hipoderme. O infiltrado era
constituido por células histiocitérias na derme, com citoplasma
amplo, claro e aspecto xantomatoso, além de algumas célu-
las gigantes multinucleadas do tipo Touton e raros eosinéfilos
(Fig.s 4 e 5).

A imunohistoquimica foi positiva para CD68 e negativa
para CD1a, CD45, CD34, S100, Melan A e actina do mUsculo
liso (Fig. 6).

Todos os seguintes exames estavam dentro da norma-
lidade: hemograma, transaminases, lipidograma, exame

Figura 4 - Exame histopatolégico de leséo papulosa recente do dorso
revelando denso infiltrado dermo-hipodérmico que ocupa os intersticios
da derme papilar e reticular (H&E. 40x).
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Figura 5 - Detalhe do exame histopatolégico revelando histidcitos de
citoplasma vacuolizado com pontuais linfécitos e eosinéfilos (H&E 400x).

Figura 6 - Estudo imunohistoquimico (400x) com marcacéo positiva
para CD68 na grande maioria das células do infiltrado.

oftalmolégico, ulirassonografia de abdémen e radiografia
de térax.

Apds o resultado dos exames, confirmando a hipétese de
XGJ, optou-se por conduta expectante e acompanhamento
clinico. Em consultas seriadas e apés completar dois anos
de idade houve resolugdo da maioria das lesdes cutdneas,
apresentando pequeno ndmero de pépulas de coloracéo
amarelada e outras hipercrémicas localizadas no dorso e
face. Os exames laboratoriais e de imagem mantiveram-se
sem alteragdes.

DISCUSSAO
O XGJ, anteriormente classificado como histiocitose de

Caso Clinico

células ndo Langerhans, é atualmente classificado como
proliferacdo e acumulagéo na derme de dendrécitos, célu-
las provenientes do sistema monocitico-macrofagico.® Tem
geralmente um caréter benigno e autolimitado,?® mas atual-
mente é considerada uma patologia de comportamento bio-
l6gico varidvel.¢

Corresponde & forma mais comum de histiocitose de
células n&o-Langerhans na infancia,1 apesar de infrequen-
te quando comparada as histiocitoses de células de Lan-
gerhans.” Predomina na raca branca® e é mais frequente no
sexo masculino?® especialmente nos casos de lesdes multi-
plas.2 Néo hd relatos de associacao familiar.®

Cerca de 70% dos casos de XGJ ocorre no primeiro ano
de vida®>7® e manifesta-se como les@o Unica em mais de 80%
dos casos,'* O quadro em geral é assintomdtico.!

Apresenta duas variantes clinicas, a micronodular cons-
tituida por pépulas eritemato-acastanhadas de 2 a 10 mm
de consisténcia firme e superficie lisa, solitdrias ou multiplas,
mais associada a manifestagdes extracutéineas, como o aco-
metimento ocular, e a forma macronodular constituida por
nédulos de 10 a 20 mm, em geral solitdrios e congénitos,'*
stando esta Gltima mais associada ao acometimento visceral
e a leucemia mieléide crénica juvenil.*

O envolvimento ocular representa a principal manifesta-
¢Go extracutéinea, ocorrendo em 0,4% a 1% dos casos.>*7 As
lesdes afetam comumente a iris*? mas podem ainda ocorrer
nas 6rbitas, nervo ético, retina e coréide,* e produzem efei-
to de massa, ocasionando glaucoma, hifema e até cegueira.
Cerca de 92% destes casos ocorrem em menores de 2 anos
com lesdes multiplas, casos em que estd indicada uma avalia-
¢6o oftalmolégica a cada 6 meses até aos 2 anos de idade.®
No presente caso a avalicdo oftalmolégica inicial e seguintes
ndo revelou envolvimento ocular.

Outros érgdos podem ser afetados tais como, por ordem
de frequéncia, o pulméo, rim, sistema nervoso central, célon,
pericardio, ovdérios, figado e bago.? Existem ainda casos raros
de XGJ sistémico agressivo associado a neoplasias hemato-
l6gicas, como leucemia linfobldstica aguda, leucemia mono-
citica e leucemia mielomonocitica juvenil, mas habitualmente
ndo hd lesdes de xantogranuloma na medula éssea.’ O XGJ,
em geral, ndo estd associado a alteragdes metabdlicas.!

Do ponto de vista clinico, é importante estabelecer o
diagnéstico diferencial com afeccdes benignas como a ur-
ticdria pigmentosa, histiocitose cefdlica, histiocitoma, re-
ticulohistiocitose congénita, dermatofibroma, linfocitoma,
mastocitose, angiomas e nevos melanociticos® e malignas,
como a histiocitose X.2

O diagnéstico de XGJ pode ser sugerido pela dermatos-
copia cujas imagens tipicas mostram uma coloragé@o de base
amarelo-alaranjada com halo eritematoso descrita como
setting sun (sol poente), nuvens amarelo-pélidas que corres-
pondem ao infilirado xantogranulomatoso dérmico e vasos
arboriformes da periferia para o centro da lesdo.® Esse as-
pecto tem sido considerado como um achado dermatoscépico
caracteristico do XGJ, estando presente nas lesées bem estabe-
lecidas mas ausente nas lesdes tardias em fase de regressgo.™!
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O diagnéstico é confirmado pela histopatologia que
mostra um infiltrado misto com histiécitos, linfocitos, eosi-
néfilos, neutréfilos e células plasmdticas que se estendem
da derme até & hipoderme, sendo raro o envolvimento epi-
dérmico.’” Contudo, as caracteristicas histolégicas variam
de acordo com a fase evolutiva da lesdo, com predomi-
nio de histiécitos grandes, linfécitos e eosinéfilos nas le-
sbes recentes enquanto que nas lesdes bem estabelecidas
podem ser vistas as células gigantes de Touton e nas le-
sées em involucdo hd mais tecido fibroso.” As células de
Touton, células gigantes xantomatosas multinucleadas com
nucleos dispostos em forma de cocard, observadas no pre-
sente caso, correspondem ao elemento mais tipico dessa
dermatose, apesar de ndo serem especificas.® As células do
infiltrado expressam CD68, CD4, vimentina e fator Xllla? e
s@o negativas para CDT1a e S100, marcadores das células
de Langerhans.'®

A conduta em geral é expectante visto que 90% dos casos
apresenta involucdo esponténea dentro de 3 a 6 anos, poden-
do originar uma cicatriz hipercrémica e atréfica.?* No presen-
te caso o paciente apresentou resolugdo quase completa das
lesdes cutdneas ao completar 2 anos de idade, e os exames
laboratoriais e de imagem foram normais indicando auséncia
de acometimento extracutdneo até o momento, mas o doente
continua em acompanhamento ambulatorial seriado.
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