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Xantoma plano difuso normolipémico idiopatico com
hiperesplenismo
Diffuse plane idiopathic normolipemic xanthoma with hiperesplenism
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Resumo: O xantoma plano difuso normolipémico é doenca rara, do grupo das histiocitoses, caracterizada
pelo aparecimento de placas amareladas ou amarelo-alaranjadas, distribuidas simetricamente na pele e
geralmente acompanhadas por xantelasma. Acomete principalmente adultos, podendo ou nao apresentar
alteracgoes discretas dos lipides séricos. Relata-se o caso de uma paciente do sexo feminino, de 85 anos, ha
um ano com extensas placas amarelo-alaranjadas no tronco e abdome, assintomaticas. Os exames laborato-
riais nao demonstraram aumento dos lipides séricos, nem ocorréncia de desordens reticulo-endoteliais.
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Abstract: Diffuse plane normolipemic xanthoma is a rare disease, of a group of clinical syndromes called
histiocytoses, characterized by the presence of yellowish or yellow-orange plaques, distributed symmetri-
cally on the cutaneous surface and usually accompanied by xanthelasma. It affects mainly adults and it may
cause discrete changes in serum lipids. The case of an 85-year-old female patient who has been showing
extensive asymptomatic yellow-orange plaques in the trunk and abdomen for a year is reported.
Laboratory tests did not show an increase in serum lipids or the occurrence of reticuloendothelial
disorders.
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INTRODUCAO

Os xantomas sao lesoes cutineas de morfologia
variavel, decorrentes do depésito de lipides na pele.
Esses depositos processam-se no interior de histioci-
tos, que adquirem aspecto espumoso. Sao a exteriori-
zacao, na cutis, de doencas por distarbio local ou
geral do metabolismo lipidico' e, em aproximadamen-
te metade dos casos, ocorrem na auséncia de hiperli-
pemia e hipercolesterolemia.’

O termo xantoma plano descreve morfologica-
mente um grupo de lesdes xantomatosas que se mani-
festam na forma de maculas planas ou placas minima-
mente elevadas.’
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Diferentes classificacbes de xantomas planos
tém sido apresentadas e, em geral, diferenciam-se em
dois grupos: 1) xantomas planos com aumento do
nivel sérico de lipidios; 2) xantomas planos com nivel
normal de lipidios séricos. Esse segundo grupo pode
ainda ser dividido em trés tipos: I) idiopdticos; II)
associados a mieloma multiplo, gamopatias monoclo-
nais, e, menos frequentemente, a distirbios linfopro-
liferativos; e III) associados a anormalidades de estru-
tura ou de conteudo de lipoproteinas.*

Xantoma plano difuso (XPD) é um termo que
tem sido usado para indicar lesdes de pele mais
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extensas e difusas que, usualmente, estao associadas
ao tipo II da classificacio dos xantomas planos.*

O XPD faz parte ainda das sindromes histiociti-
cas, que constituem grupo de doengas com apresenta-
coes clinicas que variam de formas localizadas e benig-
nas a disseminadas e de mau prognéstico, e que
desde 1987 sio agrupadas em trés categorias: as his-
tiocitoses de células de Langerhans (HCL) ou classe I,
as histiocitoses de fagdcitos mononucleares (nao-
Langerhans) ou classe II e as histiocitoses malignas ou
classe I11.” O XPD pertence 2 classe II, de acordo com
as caracteristicas imunoistoquimicas que classificam
as histiocitoses.’

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, de 85 anos, branca,
procedente de Campo Grande -MS. Hi um ano,
notou o surgimento de manchas amareladas assinto-
madticas no térax e abdome.

Ao exame dermatolégico, apresentava placas
planas, amarelo-alaranjadas, de bordas irregulares,
bem delimitadas (Figura 1), de dimensoes variadas,
distribuidas na superficie cutinea de modo simétrico
na regiao do térax anterior e abdome (Figura 2),
dorso (Figura 3) e nadegas. Face, regiao cervical,
membranas mucosas, membros e regioes palmo-plan-
tares foram poupados.

O exame anatomopatolégico revelou, com a
coloragao de hematoxilina e eosina, epiderme com
focos de espongiose e exocitose de linfomononuclea-
res, e derme papilar evidenciando focos de infiltrado
linfomononuclear com aglomerados de células xanto-
matosas de permeio (Figura 4) e auséncia de sinais de
malignidade. A imunoistoquimica mostrou positivida-
de para o anticorpo CDG68 (Figura 5) e negatividade
para o marcador CD1a e a proteina S100.

FIGURA 1: Placas planas amarelo-alaranjadas na regiao dorsal
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FIGURA 2: Placas no térax anterior e abdome

Os seguintes exames complementares: glice-
mia, sédio, potassio, funcio hepatica e renal, LDH,
ferritina, proteinas totais e fragoes, fosfatase alcalina,
gama-GT, bilirrubinas totais e fragoes, VHS, mucopro-
teinas, hormonios tireoidianos, eletroforese de protei-
nas séricas e na urina de 24 horas, imunoglobulina
IgM, pesquisa de FAN, P-Anca e C-Anca, fator reuma-
toide, cardiolipina-anti IgG, cardiolipina-anti IgM,
CH50, C3, C4, perfil lipidico (colesterol total, 130
mg/dl; LDL, 85,3 mg/dl; HDL, 28,1 mg/dl; trigliceri-
deos, 83 mg/dl) e a eletroforese de lipoproteinas (alfa-
lipoproteinas, pré-beta-lipoproteinas, beta-lipoprotei-
nas, quilomicrons) estavam dentro dos padroes de
normalidade. Nao foram encontradas proteintria de
Bence-Jones e crioglobulinas.

FIGURA 3:
Extensao das
lesoes,
atingindo
dorso
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FIGURA 4: Exame histopatoldgico da regidao abdominal: A. aglomer-
ados de células xantomatosas com infiltrado de linfomononuclear-
es; B. focos de células espumosas na derme (seta amarela).
(HE, 200x e 100x)

As sorologias para hepatites B e C e leishmanio-
se foram negativas. As radiografias de térax, de crinio
e de pelve mostraram-se sem alteracoes. O aspirado
de medula 6ssea revelou auséncia de parasitas e de
infiltracao por células com caracteristicas neoplasicas.

O hemograma constatou pancitopenia: eritroci-
tos, 3,63 milhées/mm’; leucdcitos, 2.640/mm’; plaque-
tas, 93.000/mm’. A ultrassonografia abdominal indi-
cou esplenomegalia discreta.

DISCUSSAO

O xantoma plano difuso normolipémico ¢é enti-
dade clinico-patolégica bem definida,” que acomete
principalmente adultos de ambos os sexos € se carac-
teriza pelo desenvolvimento de maculas e placas pla-
nas ou levemente elevadas de coloracio amarelada,
amarelo-acastanhada® ou amarelo-alaranjada,” que
variam muito em dimensio e podem aparecer nitida-
mente demarcadas ou com bordas pouco delimitadas
e, usualmente, com distribui¢ao simétrica na superfi-
cie corporal.’

A manifestagao das lesoes ocorre, preferencial-
mente, na por¢ao superior do tronco, nas faces late-
rais da regido cervical e nos membros;’ porém, qual-
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FIGURA 5: Imunoistoquimica revelando positividade para o
anticorpo CD68 (200x)

quer parte do corpo,”® como flexuras,” abdome’ e
nadegas,” pode apresentar a lesio, que geralmente é
acompanhada ou precedida por xantelasma.’

O xantoma plano difuso normolipémico foi
descrito pela primeira vez em 1962 por Altman e
Winkelmann," os quais inicialmente acreditavam que
as lesOes cutineas nao eram associadas a distirbios
internos. Entretanto, quatro anos mais tarde, Lynch e
Winkelmann® confirmaram a associacio dessas lesoes
a desordens do sistema reticulo-endotelial, principal-
mente o mieloma multipo. Outros relatos mostraram
ainda a associacao da afeccao a gamopatias monoclo-
nais,””” além de disttrbios linfoproliferativos.>*"

Na analise histopatolégica, células espumosas —
macrofagos com goticulas lipidicas engolfadas — e
numero variavel de células gigantes de Touton, linf6-
citos e histiécitos espumosos podem ser vistos na
derme superior e, ocasionalmente, podem ter locali-
zacio perivascular.'”” Além disso, necrobiose focal
tem sido observada no XPD, e a progressao deste para
xantogranuloma necrobidtico tem sido relatada, suge-
rindo que ambos possam representar duas condigoes
clinicas de um mesmo espectro de doengas."

No caso ora observado, a distribuicio das
lesbes nao demonstrou o padrao tipicamente encon-
trado, uma vez que elas acometeram térax anterior,
abdome, dorso e nadegas, sem presenca de xantelas-
ma. Também nao foi observada até o momento, con-
trariando a tendéncia, a associacao do XPD a altera-
coes sistémicas, principalmente a distarbios mielopro-
liferativos. O que se verificou foi apenas hiperesple-
nismo isolado, justificando a pancitopenia. E devido a
frequente ocorréncia de leishmaniose visceral na
regiao, procurou-se descartar sua possivel presenca.

O exame histopatolégico sugeriu o diagndstico
de xantoma plano difuso. Uma vez que nao mostrou
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necrobiose e nem a ocorréncia de infiltrado granulo-
matoso na derme e tecido subcutineo,"” descartamos,
principalmente em associa¢ao com a clinica, xantogra-
nuloma necrobidtico. A imunoistoquimica confirmou
histiocitose de fagécitos mononucleares.’

A patogénese do XPD nio esta claramente defi-
nida. No caso da associacao a gamopatias, alguns
autores acreditam que complexos paraproteinas-lipo-
proteinas sio depositados na pele."” Outros sugerem
a infiltracao de células leucémicas na pele com subse-
quente xantomizagéio.15 Outros, ainda, consideram o
XPD uma forma de histiocitose nio-Langerhans.’

Uma hipétese para explicar a ocorréncia de
xantoma em pacientes normolipémicos ¢ a de que a
formacgao de complexos histidcitos-mondcitos, funcio-
nalmente anormais, estimularia hiperplasia e xanto-
mizacio secunddria,’ o que indica a provivel patogé-
nese do presente caso.
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