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RELATO DE CASO

Xantogranuloma juvenil: a benignidade por tras de uma lesao atipica

Juvenile Xanthogranuloma: the benignity behind an atypical lesion

Roberta Ledo Bassi', Juliana Cabral Bittencourt?, Fernanda Luiza de Almeida Barbosa®
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essa patologia pouco descrita no meio académico, evitando-se assim, tratamentos e abordagens desnecessarias.
Descrigao do caso: Trata-se de um lactente de 4 meses de idade com uma lesdo nodular Unica em abdome de evolugdo
progressiva desde o nascimento. Lesdo de aspecto crostoso com pequenas nodulagbes adjacentes, ulceragdo central
e bordas imprecisas, de aproximadamente 3 centimetros de didmetro. Aventada hipdtese diagndstica de impetigo, fez
uso de antibidticos topicos e orais, sem sucesso. Em seguida, suspeitado de dermatofitose, fez uso de antifungicos,
sem melhora. Devido a persisténcia da lesdo, solicitado ultrassom da lesdo e encaminhado para dermatologista.
Somente apds a bidpsia, foi confirmado o diagndstico de XGJ. Comentarios: O XGJ é uma patologia rara e benigna,
pertencente ao grupo das histiocitoses ndo Langerhans que surge tipicamente em idade pediatrica. As lesGes
ocorrem mais comumente na pele e apresentam uma morfologia caracteristica. Sdo geralmente assintomaticas e
espera-se a regressdo espontanea em aproximadamente cinco anos. Entretanto a doenga pode levar a acometimento
extracutdneo e outras patologias importantes podem estar relacionadas ao quadro necessitando, portanto, extensdo
de propedéutica para prevenir sequelas irreversiveis ao paciente.

Abstract

Objective: To describe a rare case of Juvenile Xanthogranuloma (JXG) in an infant in order to inform more about this
pathology little described in academia, thus avoiding unnecessary treatments and approaches. Case description:
This is a 4-month-old infant with a single nodular lesion in the abdomen that has progressively evolved since birth. A
crusty-looking lesion with small adjacent nodules, central ulceration and blurred borders, approximately 3 centimeters
in diameter. With the diagnostic hypothesis of impetigo raised, he used topical and oral antibiotics, without success.
Then, suspected of dermatophytosis, he used antifungal agents, without improvement. Due to the persistence of
the lesion, an ultrasound of the lesion was requested and referred to a dermatologist. Only after the biopsy was the
diagnosis of JXG confirmed. Comments: JXG is a rare and benign pathology, belonging to the group of non-Langerhans
histiocytosis that typically appears in pediatric age. Lesions most commonly occur on the skin and have a characteristic
morphology. They are usually asymptomatic and spontaneous regression is expected in approximately five years.
However, the disease can lead to extracutaneous involvement and other important pathologies may be related to
the condition, thus requiring an extension of workup to prevent irreversible sequelae to the patient.
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INTRODUGAO

O XantogranulomaJuvenil (XGJ) € um disturbio histiocitico
. . . 1-3 . 7 .
raro, de etiologia desconhecida™™ que afeta criangas até dois anos
. 2 < . P . ~
deidade”- E aforma mais comum das histiocitoses ndo Langerhans,
. . ga . ~ , . 3 .
e sua real incidéncia na populagdo é desconhecida™ Manifesta-se
clinicamente como uma papula ou nddulo amarelo-avermelhada que
. . 14 . Lo
regride espontaneamente entre 3 e 5anos deidade - O diagndstico
, , . . s . 34
é baseado em achados clinicos e histoldgicos™ - Entretanto uma
pequena parcela dos casos pode evoluir com acometimento
extracutaneo com sequelas irreversiveis, caso ndo diagnosticadas e
2,3
abordadas precocemente™ -

O objetivo deste relato de caso é descrever um caso raro
de Xantogranuloma Juvenil em um lactente no intuito de informar
a populacdo académica sobre essa patologia pouco descrita,
auxiliando, assim, no diagndstico e condugdo dos casos.

DESCRICAO DO CASO

Lactente D.S.M., sexo masculino, historia prévia de
prematuridade (29 semanas de gestagdo), sem causa aparente,
com boa evolugdo pds-natal. Em consulta de rotina com pediatra
aos quatro meses de idade (idade corrigida de 53 semanas), foi
evidenciada lesdo Unica em flanco direito, nodular, com bordas
imprecisas, aspecto crostoso e ulceragdo central de aproximadamente
3,0 cm em seu maior didametro (Figura 1, imagem a esquerda).
Segundo os pais, a lesdo foi observada desde o nascimento, com
evolugdo gradual.

Inicialmente diagnosticado como impetigo, fez uso de
antibidtico tdpico local (mupirocina) e, posteriormente, fez uso
de antibioticoterapia oral com cefalexina em dose habitual, sem
alteragdo da lesdo. Aventada hipdtese de dermatofitose e iniciado
antifungico tépico, também sem melhora. Durante esse periodo, a
lesdo evoluiu em dimensao, ficando mais delimitada, com aspecto
liquenificado e coloragdo levemente amarelada (Figura 1, imagem
a direita). Lactente evoluiu com bom desenvolvimento, manteve-
se assintomdtico e afebril. Encaminhado para avaliagdo com
dermatologista e solicitadas ultrassonografia e bidpsia da lesao.

A ultrassonografia da lesdo descreveu como lesdo ovalada
em contato intimo com a musculatura regional, limites parcialmente
definidos, apresentando area anecoica superficial circundada

Fonte: Arquivo pessoal.
Figura 1. Aspecto mascroscépico da lesdo
Legenda: Lesdo inicial, a esquerda, e evolugdo da lesdo apds 4 meses, a direta.
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por area hiperecoica, sem calcificagcbes evidentes, medindo
3,8x0,5x2,9cm e apresentando escassa vascularizacdo periférica
ao Doppler.

A bidpsia do fragmento da lesdo (Figura 2) evidenciou
uma proliferagdo de células histiociticas, algumas xantomizadas,
juntamente com algumas células fusiforme, formando ninhos/feixes.
Coexistindo células gigantes multinucleadas tipo Touton e infiltrado
infamatdrio de permeio, incluindo linfdcitos e eosindfilos. Diagndstico
histoldgico de XGJ.

Fonte: Arquivo pessoal.
Figura 2. Aspecto microscépico da lesdo

Legenda: Fragmento da lesdo a esquerda com aumento 100x e, a direita,
com aumento 400x.

Ap0s o diagnodstico da lesdo, foi realizada investigacéo de

manifestacOes extracutaneas, a qual foi negativa. Crianga segue
assintomatica e com boa evolucdo clinica.

COMENTARIOS

O Xantogranuloma Juvenil pode estar presente ao
nascimento, 5-17% dos casos, ou pode surgir no primeiro ano de vida,
40-70% dos casos - Na infancia, ha predominio no sexo masculinona
proporggo de 1,4:1*°. Embora seja utilizado o termo Xantogranuloma
Juvenil, a patologia pode ocorrer em adultos, principalmente entre
20 e 30 anos de idade, sem predilegdo por sexo e com regressao
espontdnea’. A causa da doenca n3o é ainda bem definida, no
entanto, ha autores que sugerem ser uma doenga reacionaria que
possivelmente responde a estimulos trauméaticos ou infecciosos’.

Ocorre mais comumente na pele e apresentam uma
morfologia caracteristica. A manifestagdo clinica se apresenta
com uma papula, placa ou nddulo avermelhado ou amarelado
a marrom de aproximadamente 0,5 a 2 cm®®, As localizagBes
mais comuns s3o na cabega, pescoco e parte superior do tronco,
entretanto podem ocorrer em qualquer outra parte do corpo, com
excegdo das mucosas, que raramente sao acometidas™’. As lesBes
iniciais tendem a ser mais vermelhas e elevadas, mas a medida
que amadurecem e tornam-se progressivamente mais lipidizadas
(amareladas), frequentemente, se achatam’.

Sua histologia é caracterizada pela proliferagdo bem
demarcada e densa de histidcitos na derme superficial, com
um infiltrado misto de células mononucleares, células gigantes
multinucleadas com ou sem as caracteristicas de células gigantes
de Touton (caracterizadas por um anel de nucleos circundados por
um citoplasma espumoso) e células fusiformes™”. A célula de Touton
é observada em 85% dos xantogranulomas juvenis, e estd presente



nos estagios maduros da doenca’. No estagio final da lesdo, os
fibroblastos estio aumentados e a fibrose substitui a infiltracio™”’.
Nas histiocitoses de células de Langerhans (HCL), ha predominancia
de células CD1a +, langerina + e S100 +; nas histiocitoses de células
ndo Langerhans (ndo HCL), ha um predominio de histiécitos que
n3o se enquadram nesse perfil fenotipico™". O XGJ é a variante
mais comum de ndo HCL, classicamente cora com os seguintes
marcadores: CD68 ou Ki-M1P e anti F Xllla, vimentina anti-cD4™.

O diagndstico diferencial deve ser feito com as outras
histiocitoses de células Langerhans ou ndo Langerhans, em especial
a histiocitose cefdlica benigna e histiocitoma eruptivo generalizado.
Através das caracteristicas clinicas, histopatologia e pelo uso de
imunomarcadores, pode-se diferenciar o XGJ e a histiocitose de
células de Langerhans’.

As lesOes cutaneas sdo geralmente assintomaticas e
a regressao espontanea € o esperado em aproximadamente
de um a cinco anos”***. Pode ocorrer uma cicatriz atréfica ou
hiperpigmentada no local’.

Em 5-10% dos casos ocorre envolvimento extracutaneo,
sendo o olho o local mais comumente afetado™””. Entretanto figado,
pulmao, bago, nddulos linfaticos e outros érgdos também podem
estar envolvidos™**’. A les3o na iris é a mais comum e complicacdes
podem ocorrer, desde hemorragia intraocular espontanea, glaucoma
e até cegueira3’5'7. Normalmente, essa lesdo ocorre em lactentes
menores de 1 ano de idade’. Cabe ressaltar que a ocorréncia de
hifema ocular, com ou sem aumento da pressao intraocular, € um
sinal comum de XGJ™’, devendo essa doenca ser considerada caso
alesdo esteja presente em lactentes.

O Xantogranuloma Juvenil também pode estar associado a
outras patologias. Em pacientes com neurofibromatose tipo 1 (NF1),
5-10% possuem XGJ associado, e, destes, aproximadamente 30%
dos pacientes com NF1 possuem menos de dois anos de idade™:
Ainda, a associacdo de XGJ, NF1 e leucemia mielomonocitica juvenil
foi descrita em alguns relatos de casos. A associagdo entre XGJ
e doencga de Niemann-Pick, urticaria pigmentosa ou infegdo por
citomegalovirus necessita maiores esclarecimentos’. Ao contrario
de outras doengas xantomatosas, XGJ ndo esta associado a outras
doengas metabdlicas ou lipidicas’.

O diagndstico do XGJ é clinico, baseado no aspecto fisico
das lesGes. Por se tratarem de lesGes tipicas de evolugdo benigna e
autocurativa, ndo se faz necessaria a bidpsia para confirmagdo dos
casos, apenas em casos duvidosos ™ *°. A dermatoscopia é uma técnica
ndo invasiva que auxilia na caracterizagdo da lesdo, em que pode
ser visualizado o setting sun (sol poente), padrdo dermatoscdpico
do Xantogranuloma Juvenil, que consiste em uma base amarelo-
alaranjada com halo eritematoso (setting sun), nuvens amarelo-
palidas que correspondem ao infiltrado xantogranulomatoso
dérmico e vasos arboriformes da periferia para o centro da lesio™"*:

Devido a natureza benigna da doenca e a tendéncia a
regressao espontanea, o tratamento conservador da lesdo cutanea
é o mais indicado™"’.

N&o é recomendado avaliagdo oftalmoldgica de rotina para
os pacientes com XGJ cutdneo assintomatico”>°. O envolvimento
assintomatico ocular é raro, sendo importante encaminhar apenas

agueles com queixas agudas. Nao ha estudos prospectivos sobre
os beneficios da avaliagdo oftalmoldgica de rotina para criangas
com XGJ cutdnea™’. Pacientes menores de 2 anos que apresentam
XGJ micronodular multiplo e menores de 10mm possuem maior
risco de envolvimento oftalmoldgico e estes se beneficiam de um
acompanhamento de rotina com especialista’.

Pacientes com acometimento sistémico e sintomatico
devem ser avaliados individualmente. O tratamento nesses
casos pode incluir excisdo, radioterapia e/ou quimioterapia,
imunossupresséo3'6.

Em geral, o progndstico do XGJ é excelente, com
resolucio espontanea das lesdes em até cinco anos”>’°, nio
necessitando de tratamento intervencionista, mantendo-se apenas
0 acompanhamento da lesdo™.

CONCLUSAO

O Xantogranuloma Juvenil é uma patologia pouco
abordada na literatura, provavelmente devido a sua evolugdo
benigna e baixa confirmac3o histolégica na populago suspeita’.
Apesar de ser uma doenca benigna e autolimitada, em alguns
casos pode ocorrer envolvimento sistémico, com sequelas graves e
preveniveis. Ainda, o XGJ pode estar associado a outras patologias
que devem ser investigadas. Nesdes casos, nota-se aimportancia do
reconhecimento e encaminhamento aos especialistas para melhor
manejo e acompanhamento da crianca.
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