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eletrocoagulacao repetida das lesoes de maiores dimensoées,
com bom resultado cosmético.

Em conclusdo, o XGMA é um tipo raro de HNL do adulto,
de significado insuficientemente conhecido, ocasionalmente
associado a malignidade hematologica e que pode ser conco-
mitante, preceder ou suceder o diagndstico da histiocitose,?
impondo um acompanhamento a longo termo dos pacientes.
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Tratamento da doenca de
Kimura com corticosteroide oral
e metotrexato™

Prezado Editor,

A doenca de Kimura (DK) foi inicialmente descrita por Kim
e Szeto em 1937, mas tornou-se mais conhecida apos a
descricao sistematica de Kimura, que a classificou como
uma doenca inflamatoria cronica.” A maioria dos casos foi
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relatada em homens asiaticos entre 20 e 30 anos.? As moda-
lidades terapéuticas para DK incluem excisdo cirlrgica,
radioterapia e varios agentes imunomoduladores, como
corticosteroides orais, ciclosporina, leflunomida e micofe-
nolato de mofetil.>

Relata-se um caso de DK com uma resposta excelente
e sustentada ao corticosteroide oral e metotrexato intra-
venoso. Um homem de 51 anos apresentou histéria de
tumefacao das palpebras superiores bilateralmente e edema
similar nas regioes das parotidas bilateralmente ao longo
de sete anos (fig. 1), sem prurido ou dor. O exame fisico
evidenciou lesées pendulares, macias e nao dolorosas em
ambas as palpebras superiores no terco lateral, resultando
em ptose mecanica. O restante do exame ocular estava den-
tro dos limites normais. Seu histérico médico nao indicou
alteragoes. Foi feito um estudo reumatologico e imunologico
completo. No hemograma completo, a contagem de leucoci-
tos foi de 8,3 x 10°/L, neutrofilos 4,35 x 10°/L (representou
52,4%), linfocitos 2,50 x 10°/L (representou 30,1%) e eosi-
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Figura 1  Tumefacdo das palpebras superiores bilateralmente
e edema nas regides das parotidas.
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Figura 2 Lesdes de partes moles envolvem as regibes da pal-
pebra superior e da paroétida.

néfilos 1,01 x 10°/L (representou 12,2%). A IgE sérica foi
de 205 Ul/mL (valor de referéncia: < 100). Os demais
resultados laboratoriais foram normais. A tomografia com-
putadorizada revelou comprometimento de partes moles nas
regioes da palpebra superior e da parotida. Um estudo pos-
-contraste evidenciou nitida acentuacdo no mapeamento
tardio (fig. 2). A histopatologia da lesao excisada da palpebra
superior esquerda mostrou hiperplasia do tecido linfoide,
com nodulos linfoides contendo centros germinativos espar-
sos na derme e tecido subcutaneo, e infiltracdo dispersa de
eosindfilos (fig. 3). Com base nas manifestacdes clinicas e
caracteristicas histopatologicas, foi feito o diagnéstico de
DK. O regime terapéutico compreendeu uma dose gradu-
almente decrescente de prednisona oral (dose inicial de

Figura 3 Infiltrado linfocitico nodular com centros germina-
tivos na derme e tecido subcutdneo e centros germinativos
reacionais circundados por pequenos linfocitos maduros e eosi-
nofilos (seta) (Hematoxilina & eosina, 100x).

40mg/d) e metotrexato intravenoso a 15mg/semana por
dois meses. O paciente apresentou resolucdo completa apos
o tratamento, nao sendo observada recidiva nos dois anos
de acompanhamento.

A DK é uma doenca inflamatéria cronica que se mani-
festa como uma triade de nddulos subcutaneos na regiao
da cabeca e pescoco, eosinofilia do sangue periférico
e elevacdo da IgE sérica.’ Também pode comprometer
localizacdes extracutaneas, como linfonodos regionais, as
glandulas salivares maiores e os rins. No entanto, o compro-
metimento renal nao é incomum, quase sempre resultando
em sindrome nefritica.* O paciente apresentou todos os
trés elementos tipicos para o diagnostico e comprometi-
mento bilateral das glandulas salivares. Assim, DK foi o
primeiro diagnostico suspeitado. Essa doenca deve ser dife-
renciada da hiperplasia angiolinfoide com eosinofilia (HALE),
que apresenta varias caracteristicas clinicas e histologi-
cas sobrepostas. A DK ocorre principalmente em homens
jovens de ascendéncia asiatica com uma ou varias mas-
sas assintomaticas que comprometem o tecido subcutaneo
e as glandulas salivares. E frequentemente acompanhada
de comprometimento de linfonodos regionais, eosinofi-
lia no sangue periférico e IgE elevada. Por sua vez, a
HALE ocorre predominantemente em mulheres de meia-
-idade e se apresenta com mdultiplas papulas pequenas
ou nodulos eritematosos associados a prurido." Quanto
as caracteristicas histopatologicas, a DK exibe numerosos
foliculos linfoides e auséncia de vasos sanguineos irregu-
lares e dilatados,” exatamente como foi observado neste
caso. A patogénese da DK permanece desconhecida, mas
alergia, atopia, autoimunidade e infestacao por parasi-
tas sdo considerados possiveis fatores de risco.® Estudos
anteriores relataram niveis aumentados de interleucina-4,
interleucina-5 e interleucina-13 no sangue periférico dos
individuos afetados, sugerindo um papel para as citocinas
de células T auxiliares tipo 2.> Os métodos terapéuticos
relatados na literatura sao heterogéneos, mas a excisdao
cirlrgica e os corticosteroides orais sdo as estratégias mais
usadas.® Para evitar a recorréncia durante a reducao gradual
de esteroides, varios agentes imunomoduladores devem ser
adicionados ao plano de tratamento. A leflunomida e o mico-
fenolato de mofetil se mostraram promissores em alguns
casos relatados.’ Entretanto, os dois medicamentos ainda
sao caros, por isso o metotrexato foi escolhido como o medi-
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camento a ser combinado, uma vez que ele apresenta efeitos
imunomodulatérios semelhantes ao inibir a sintese de novo
de purina via inosina monofosfato desidrogenase. Embora a
recorréncia seja muito comum, nao foi observada apds dois
anos de acompanhamento deste caso. O autor acredita que
0 metotrexato pode ser um tratamento promissor para a DK.
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Xantogranuloma necrobiotico
com lesées anulares
disseminadas™ "

Updates

Prezado Editor,

0 xantogranuloma necrobiotico (XN) é uma histiocitose nao
Langerhans, descrita inicialmente em 1980," que se carac-
teriza por placas e nodulos amarelados com tendéncia a
ulceracao, podem infiltrar principalmente a regidao perior-
bitaria, a superficie flexora das extremidades e o tronco.
Nao ha predilecao por género e acomete pacientes de meia-
-idade.

Relatamos o caso de um homem de 73 anos atendido no
ambulatoério de dermatologia. Referia surgimento de lesoes
amareladas no tronco havia dois anos. Ao exame fisico,
foram evidenciadas placas anulares infiltradas com centro
claro e bordas eritematosas no torax, abdome e membros
inferiores assintomaticas (figs. 1 e 2). Uma das lesoes do
abdome estava ulcerada. Referia diagnostico prévio, havia
cerca de 20 anos, de granuloma anular. Foi feita biopsia da
lesao do abdome (fig. 3) com hipdteses diagndsticas de XN,
necrobiose lipdidica, granuloma anular e xantoma. A his-

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2019.03.007
* Como citar este artigo: Fasciani IA, Valente NYS, Luce MCA,
Kakizaki P. Necrotic Xanthogranuloma with disseminated annular
lesions. An Bras Dermatol. 2020;95:117-9.
*¥* Trabalho realizado no Hospital do Servidor Publico Estadual,
Sao Paulo, SP, Brasil.

topatologia revelou comprometimento total da derme por
processo cronico granulomatoso com numerosas células de
Touton, algumas bizarras, areas de necrobiose com restos
nucleares e de esclerose do colageno. Os achados favo-
receram o XN. Frente a esse diagnostico, foi pesquisada
gamopatia monoclonal e a imunofixacdao urinaria revelou
banda monoclonal correspondente a cadeia leve kappa
(Bence Jones); na imunofixacdo sérica foi detectada banda
monoclonal IGG kappa. O paciente foi encaminhado para o
servico de hematologia, no qual fez biopsia de medula 6ssea,
sem critérios para doencas hematoldgicas no momento do
inquérito. O paciente atualmente esta em uso de dapsona,
apresenta melhoria parcial das lesdes. Segue em observacao
em conjunto com a hematologia.

O XN apresenta achados cutaneos, predominantemente
placas amareladas em area periorbital, tronco e extremi-
dades, associadas na maioria das vezes a paraproteinemia;
além disso, pode coexistir com envolvimento sistémico de
multiplos dérgaos, como coracdo, trato respiratoério, baco,
rins, ovarios, figado, mUsculo esquelético e sistema ner-
voso central.? Até 80% dos pacientes com diagndstico de XN
apresentam ou apresentarao paraproteinemia monoclonal,
predominantemente do tipo gamopatia monoclonal IgG
kappa ou Lambda.’

A associacao entre o XN e distUrbios hematoldgicos esta
bem documentada, com aumento do risco de doencas hema-
tologicas, malignidades e doencas linfoproliferativas.® Os
disturbios hematoldgicos podem surgir até oito anos antes ou
11 anos apos o0 aparecimento de lesbes cutaneas.” Por essa
razao, pacientes diagnosticados com XN requerem cuidados
continuados ao longo da vida.

Outras alteracoes que podem acompanhar o XN
sao neutropenia, hipocomplementemia, crioglobulinemia
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