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Em 75% dos casos, localiza-se na cabeca ou regiao
cervical. Alguns casos ja descreveram em outras topogra-
fias (regidao escrotal, vulva, dorso, abdome e axila). Essas
localizacoes, assim como a do caso descrito, sao ainda mais
raras. Quando localizado em couro cabeludo, pode estar
associado ao nevo sebaceo de Jadassohn.*

Apesar de apresentacao clinica variavel, placa papulosa
€ a lesdao elementar mais encontrada. Em sua maioria, é
assintomatica, porém pode apresentar prurido, dor e/ou
sangramento; geralmente apresenta crescimento progres-
sivo, assim como no caso descrito."*

Até o momento, artigos sobre os achados dermatosco-
picos do SCAP sao escassos. Ha a descricdo de um padrao
vascular em ferradura, que nao foi visualizado em nosso
caso.>?

O SCAP pode infectar, sangrar, ulcerar e, em raros casos,
evoluir para carcinoma basocelular (9%) ou até siringocisto-
adenocarcinoma papilifero. Por essas razoes, optamos por
fazer a exérese da lesdo.”
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Xantogranuloma multiplo n
do adulto™** -

Prezado Editor,

O xantogranuloma (XG) é uma histiocitose nao Langerhans
(HNL) normolipémica observada habitualmente na crianca e
por isso geralmente designado como xantogranuloma juve-
nil (XGJ). O XG raramente é observado no adulto. Tanto em
adultos quanto em criancas, o XG geralmente se apresenta
como lesao solitaria. A ocorréncia de multiplas lesdes € rara
no XGJ e excepcional no adulto. Relata-se um caso de xan-
togranuloma multiplo do adulto (XGMA) com acometimento
da face e do tronco, sem envolvimento extracutaneo nem
associacao com doenga hematologica.

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2019.02.010
* Como citar este artigo: Almeida RC, Tellechea O, Pereira MP, Mas-
carenhas RCC. Multiple adult xanthogranuloma. An Bras Dermatol.
2020;95:113-5.
*¥* Trabalho realizado no Hospital Distrital da Figueira da Foz,
Figueira da Foz, Portugal.

Mulher de 38 anos, de antecedentes familiares e pessoais
irrelevantes, observada em outubro de 2016 por multiplas
lesdes papulares na face, com um ano e meio de evolucao.
Ao exame dermatologico observava-se mais de uma cen-
tena de papulas de coloracdao amarelada/acastanhada, de
consisténcia firme, de 1-3 mm de diametro na face, regiao
cervical, torax, axilas e abdome (fig. 1), destacando-se
dois elementos, de maiores dimensdes, no canto externo
do olho direito e no sulco nasogeniano homolateral. As
lesdes eram assintomaticas e o exame fisico geral (inclu-
sive oftalmologico, cardiopulmonar e neurologico) resultou
sem alteracdes.

Foram consideradas as hipoteses diagnosticas de sirin-
gomas, sarcoidose, xantomas e histiocitose e efetuou-se a
excisdo de dois elementos para estudo histopatoldgico, que
revelou, nas duas lesdes, um denso infiltrado celular na
derme, constituido por grandes histidcitos, em sua maioria
xantomizados, acompanhados por células gigantes multinu-
cleadas, algumas das quais de Touton. Coexistiam células
inflamatorias dispersas, predominantemente pequenos
linfocitos e ocasionais eosindfilos e neutrofilos (figs. 2 e 3).
0 estudo imuno-histoquimico demonstrou auséncia da
proteina S100 e imunorreatividade a CD1a e positividade
difusa para CD68, reiterando o diagndstico de XG.
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Figura 1 Xantogranulomas multiplos. Detalhe de papulas de
coloracdo amarelo-acastanhada, de consisténcia firme, de 1-
3 mm de didametro, dispersas na face.

Figura 2 |Infiltracdo circunscrita da derme por histiocitos
xantomizados e células gigantes multinucleadas de Touton
(Hematoxilina & eosina, 400x).

Figura3  Proliferagao histiocitaria difusa na derme superficial
e profunda associada com infiltrado linfocitario e com célu-
las gigantes multinucleadas de Touton (Hematoxilina & eosina,
100x).

Procedeu-se a avaliacdo complementar com hemograma
e bioquimica (inclusive 82 microglobulina e eletroforese
das proteinas), raios-X do esqueleto e térax e ecografia
abdominal e pélvica, que resultaram normais. O conjunto
dos achados clinico-laboratoriais permitiu a confirmacédo do
diagnostico de XGMA. Optou-se pela ablacao das lesdes mais
salientes por laser de CO, ou eletrocirurgia, observando-se

boa resposta terapéutica. Durante o periodo de acompa-
nhamento de quase dois anos, os elementos cutaneos nao
tratados persistiram, sem desenvolvimento de les6es extra-
cutaneas ou alteracoes hematolodgicas.

0 XG é a mais comum das HNL." O inicio na idade adulta
é raro, ocorre geralmente na terceira e quarta décadas de
vida, sem predominio de género.” Tal como no XGJ, a grande
maioria (70%-80%) dos casos de XGMA manifesta-se como
papula ou nddulo solitario da face.® A ocorréncia de lesées
multiplas de XG no adulto é muito rara. O XGMA ¢é definido
pela presenca de mais de cinco xantogranulomas em paci-
ente com idade superior a 14 anos.” De 1969 a 2004 foram
reportados, sob esse critério, 118 casos.’ A etiopatogenia do
XGMA é desconhecida.?

As lesdes de XGJ e XGMA mostram achados histopatolo-
gicos e imuno-histoquimicos idénticos." Em leses evoluidas
observa-se, como em nosso caso, proliferacdo nodular dér-
mica circunscrita constituida por células xantomizadas,
caracteristicamente acompanhadas por células de Touton."*
O carater histiocitico das células lesionais é confirmado pela
positividade ao CD68 e pela auséncia de imunorreatividade
a proteina 5100 e CD1a, com variabilidade de expressao de
fator Xllla.*> Essas caracteristicas microscopicas e imuno-
-histoquimicas nao sao, contudo, patognomonicas de XG e,
face aos achados clinicos em nossa paciente, deve excluir-
-se a possibilidade de outras HNL a elementos multiplos do
adulto, nomeadamente doenca de Erdheim-Chester (DEC),
assim como histiocitoma eruptivo generalizado (HEG) e,
mais remotamente, xantoma disseminado (XD) e reticulo-
-histiocitose multicéntrica (RM).*>

A auséncia de alteragcdes esqueléticas permitiu excluir o
diagnostico de DEC. Por outro lado, no HEG as lesdes nao
apresentam células de Touton. Essas podem identificar-se
nas lesoes de XD, mas em nossa paciente nao se observavam
lesdes lineares com distribuicao periflexural, que caracte-
rizam XD. Na RM, as lesdes sao acrais, acompanhadas por
artropatia e caracterizadas por grandes células multinuclea-
das com citoplasma em vidro fosco, aspectos ausentes neste
caso.*?

Clinicamente, o XGMA apresenta-se como papulo-nddulos
amarelo-alaranjados ou acastanhados, afetando tronco,
face e pescoco. Em apenas 6% dos casos, como no nosso,
estao presentes mais de 10 elementos.

Em contraste com o XGJ, em que esta descrito o envolvi-
mento ocular e, mais raramente, de outros 6rgaos, o XGMA
parece nao cursar com infiltracao histiocitaria extracutanea.
Assim, ndao é recomendada a avaliacao sistémica exaus-
tiva em todos os pacientes. Todavia, tal como no XGJ, o
XGMA pode ser um marcador cutaneo de doenca hemato-
logica maligna, que eventualmente deve ser investigada,
sobretudo na presenca de sintomas B e/ou de alteracoes do
proteinograma eletroforético.>~> Esses, bem como os exa-
mes de sangue total, resultaram ausentes em nossa paciente
ao longo dos quase dois anos de acompanhamento.

Como a regressdao espontanea das lesoes no XGMA é
menos provavel do que no XGJ, excisao cirdrgica, eletroci-
rurgia, laser de CO; e retinoides sistémicos, particularmente
a isotretinoina, tém sido recomendados como tratamentos
sempre que as lesbes sdao numerosas, causam desconforto
ou sao inestéticas. Em nossa paciente, uma mulher em
idade fértil, optou-se pela ablacdo por laser de CO, e



CARTA - CASO CLINICO

115

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

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2019.03.006
* Como citar este artigo: Ma H. Treatment of Kimura’s dise-
ase with oral corticosteroid and methotrexate. An Bras Dermatol.
2020;95:115-7.
** Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia, Fifth
Affiliated Hospital, Sun Yat-sen University, Zhuhai, Guangdong Pro-
vince, China.

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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