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RESUMO - O xantogranuloma mdltiplo do adulto é uma histiocitose de células néo Langerhans, variante rara do xantogranuloma
juvenil. A etiologia é desconhecida, afectando individuos adultos predominantemente abaixo dos 30 anos, sem predilecdo por géne-
ro. Manifesta-se clinicamente como multiplas pdpulas ou nédulos amarelo-acastanhados disseminados. A confirmacédo diagnéstica
se dd pelo exame anatomopatolégico e pela imuno-histoquimica, que permitem ainda diferencié-lo das histiocitoses de células de
Langerhans. A involugéo espont@nea é incomum. Relatamos um caso cldssico, 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 xanthogranulo-
ma. 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 spontaneous 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 abaixo dos 30 anos, sem predilecéo por género.'? O objeti-
O xantogranuloma multiplo do adulto (XGMA) é uma va- vo deste relato é apresentar um caso cléssico e clinicamente
riante rara do xantogranuloma juvenil, uma histiocitose néo exuberante de XGMA, ressaltando a raridade desta variante
Langerhans que afeta predominantemente criangas.’? Ma- clinica e realizar breve revisdo da literatura.
nifesta-se clinicamente como multiplas pépulas ou nédulos
amarelo-acastanhados disseminados, em diferentes estagios CASO CLiNICO
evolutivos.?® Afecta individuos adultos predominantemente Paciente do género masculino, 60 anos, fototipo I,
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Figura 1 - Regido perioral direita — pdpulas eritémato-amareladas e
brilhantes. Lesdo lébio superior — telangiectasia na superficie.

trabalhador rural, referindo desde hd trés meses o apare-
cimento 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: pdpulas eritémato-amareladas, brilhantes, de
aproximadamente 0,5 cm de diémetro, bem delimitadas e al-
gumas com telangiectasias na superficie (Fig.s 1 e 2). Os exa-
mes laboratoriais recentes incluindo hemograma, provas de
coagulagéo, proteinograma electroforético 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 anatomopatolégico evidenciou: proli-
feragdo histiocitaria nodular com linfécitos e escassas células

Figure 2 - Regides lombar, glitea e posterior de coxa — multiplas
g g 9 p p
pdapulas eritémato-amareladas e brilhantes.
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Figure 3 - Proliferacéo histiocitdria difusa na derme superficial e pro-
funda associada a infiltrado linfocitario (H&E 40X).

Figura 4 - Infilirado histiocitdrio xantogranulomatoso com linfécitos,
eosindfilos e células de Touton (H&E 400X).

de Touton na derme superficial e profunda, compativel com
xantogranuloma (Fig.s 3 e 4). O painel imuno-histoquimico
revelou expresséo de CDé68 (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 ana-
tomopatolégico e da imuno-histoquimica, fechou-se o diag-
néstico de XGMA. Os exames de imagem solicitados para
avaliagéo visceral, nomeadamente ultrassonografia de ab-
démen estavam dentro da normalidade. O paciente foi en-
caminhado ao oftalmologista para investigagéo de possivel
comprometimento ocular, o qual resultou negativo. Apés dois
meses, as lesdes apresentavam sinais de regresséo (Fig. 6).

DISCUSSAO

Gartmann e Tritsch, em 1963, descreveram pela primeira
vez um caso de xantogranuloma no adulto.* Desde entdo, e
até 2016, apenas cerca de 25 casos de XGMA encontram-se
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Figura 5 - Exame imuno-histoquimico revelando positividade das cé-
lulas para o marcador CD68 (100X).

descritos na literatura.>” O XGMA é uma histiocitose ndo Lan-
gerhans, variante de inicio tardio do xantogranuloma juvenil,
de etiologia desconhecida, caracterizada pela proliferacéo
de histiécitos, células de linhagem monocitico-macrofégica,
que infiltram a pele e podem também afetar outros érgdos
e tecidos.'*® A etiologia é desconhecida. A ocorréncia apés
infeccdes e estimulos fisicos (picadas de inseto, traumas),
conforme observado neste caso, é descrita na literatura e
acredita-se seja uma resposta granulomatosa reativa dos
histidcitos.?? As lesdes geralmente iniciam-se como pdpulas
eritémato-amareladas, firmes, assintomdticas, assimétricas,
distribuindo-se predominantemente no tronco e extremida-
des, variando de alguns milimetros a vérios centimetros de
didmetro.2368 No adulto o envolvimento exiracuténeo é ex-
cepcional, embora haja descricdes de associagdo & anor-
malidades ou malignidades hematolégicas (trombocitose
essencial, leucemia linfocitica crénica, linfoma B de grandes
células, sindrome mielodispldsica e gamopatia monoclonal) e
mais raramente & neoplasia sélida (trato gastro-intestinal).>”
Na forma juvenil, pode haver acometimento extracutdneo
(cerca de 4% dos casos), principalmente ocular (0,4%), com
comprometimento da Uvea, glaucoma e risco de hemorra-
gia."**¢ Outras localizagdes extra-oculares j& descritas para
a forma juvenil, incluem: os pulmées, o figado, os festiculos,
os rins e o sistema nervoso central.>¢ Alteragdes no perfil li-
pidico ndo sdo relatadas.">® A resoluco esponténea pode
ocorrer (meses a anos), embora seja incomum na variante
clinica do adulto.®>® Clinicamente, os principais diagnésticos
diferenciais do XGMA incluem: molusco contagioso, cripto-
cocose, hanseniase virchowiana (hansenomas), histiocitose
eruptiva generalizada, xantomas papulosos, xantomas tube-
rosos e neurofibromatose.?? O exame histopatolégico mostra
um infilirado celular dérmico composto por histiécitos, linfé-
citos, eosindfilos e, ocasionalmente, neutréfilos.® Lesées mais
antigas, apresentam células espumosas, que correspondem
a histiécitos carregados de lipidios, além de células gigantes
tipo corpo estranho e células de Touton.?*® O estudo imu-
no-histoquimico demonstra positividade para marcadores
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Figura 6 - Regressdo espontanea das lesées.

de macréfagos (CD68 e HAM56), e também para marca-
dor de dendrécitos dérmicos (FXIlla), enquanto marcadores
de células Langerhans (CD1a e S100) séo negativos, o que
permite diferenciar o XGMA das histiocitoses de células de
Langerhans.?38 As modalidades terapéuticas possiveis, in-
cluem: a crioterapia localizada, o laser de CO2, a excisGo
das lesdes maiores e o uso de retfindides orais.'>® Quando
da associag@o do XGMA com anormalidades hematolégicas
ou neoplasias hd tendéncia & regressdo com o tratamento da
doenca de base.5¢ No paciente em questéo, optou-se pela
conduta expectante, uma vez que as lesdes, aos 2 meses de
acompanhamento, |4 apresentavam sinais de regressdo.
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