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RELATO DE CASO

CASE REPORT

Xantogranuloma
juvenil em cavidade
nasal
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Resumo

Xantogranuloma Juvenil é uma doenca benigna e auto-
limitada. Pertence a Classe II da Histiocitose. Manifesta-se
geralmente por nédulos cutineos, principalmente em
cabeca e pescoco. Inicia-se na infancia na maioria dos casos,
€ raro em adultos. Sua manifestacio extracutanea é rara,
sendo mais comum a apresentacao ocular. Neste trabalho,
relata-se um caso de Xantogranuloma Juvenil exclusivamente
em cavidade nasal, cuja ocorréncia mundial é extremamente
rara. Ha relato de apenas um caso de XGJ na cavidade nasal'.
Caso Clinico: D.C.S, 12 anos de idade, sexo feminino, com
queixa de obstrucao nasal progressiva a direita ha cerca de
18 meses. Veio encaminhada por outro servico com o
diagnostico histopatologico de rinoscleroma. Ao exame, foi
observada uma massa tumoral em fossa nasal direita com
abaulamento de piramide nasal e deslocamento de 6rbita
direita. Foi submetida a exérese do tumor pela técnica de
Degloving médio-facial. O diagnostico histopatolégico e
imunohistoquimico da pec¢a operatéria foi de Xantogranuloma
Juvenil. Por tratar-se de uma entidade benigna e de regressao
espontanea, foi optado pelo seguimento clinico exclusivo
no pos-operatério. Hoje encontra-se no quinto més de pos-
operatorio, aparentemente sem recidiva avaliada através de
nasofibroscopia.
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Summary

\Juvenile Xanthogranuloma is a benign disease, classified
as Class IT histiocytosis, generally characterised by cutaneous
nodules, most commonly, in the head and neck region. It
often occurs in childhood and it is rare in adults.
Extracutaneous lesions are uncommon, and the most
common extracutaneous lesion is in the eye. We report a
case of juvenile xanthogranuloma occuring in the nasal
cavity, which is extremely rare in literature. We found only
one report of xanthogranuloma in nasal cavity in the English
Literature!. Case report: D.C.S., female, 12 years-old was
referred with a history of progressive right sided nasal
obstruction for 18 months. In another hospital, she had had
diagnostic of Rhinoscleroma. The clinical examination
revealed a solid lesion in the right nasal cavity with an
increased dorsal nose and deslocation of right eye. The solid
lesion was excised by Degloving technique. The
histopathological and immunohistochemical diagnosis was
of juvenile xanthogranuloma. Juvenile Xanthogranuloma is
a benign disease which regresses spontaneously. We
observed the patient with nasofibroscopy for five months
after surgery. Until today, she is asymptomatic and without
recurrence.
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INTRODUGAO

Xantogranuloma Juvenil é uma doenca benigna que
ocorre na infincia, caracterizada por unico ou multiplos
nodulos cutdneos. As lesdes ocorrem mais comumente em
regido de cabeca e pescoco. O local extracutineo mais
acometido sio os olhos?. Outros sitios envolvidos sdo: a
cavidade oral (lingua, palato mole, gengiva, pilares
amigdalianos), nasofaringe, glindulas salivares, palato duro,
baco, figado, pulmao, pericardio, ovarios e testiculos.

A manifestacao como lesao tnica ocorre em 82% dos
casos. A incidéncia € ainda desconhecida e tem-se notado
predominidncia no sexo masculino'?. O XGJ se trata de um
tumor da classe II da histiocitose (n2o células de Langerhans).
Ocorrem predominantemente na infincia e regridem
espontaneamente.

O caso que vamos relatar se trata de um Xantogranu-
loma Juvenil em cavidade nasal, extremamente raro e pou-
co encontrado na literatura.

REVISAO DE LITERATURA

O Xantogranuloma Juvenil (XGJ) é relatado na
literatura pela primeira vez em 1905 por Adamson?® que o
denominou de Xantoma Congénito Multiplo. McDonagh*
descreve novo caso em 1909 e outros cinco casos em 1912.
Apenas em 1954 Helwig e Hackney® propdem o termo
Xantogranuloma Juvenil.

Em 1993, Caputo® relata um caso de XG]J gigante
congénito no nariz, Saravanappa' em junho de 2000 relata
um caso de XGJ em cavidade nasal, sendo o primeiro relato
de XGJ em cavidade nasal na literatura inglesa. Na literatura
encontram-se, portanto, poucas referéncias de XGJ em
cavidade nasal.

RELATO DE CASO

D.C.S, 12 anos, feminina, natural e procedente de
Sao Paulo, apresentava histéria de obstru¢iao nasal a direita
progressiva ha 1 ano e meio. Ao exame observava-se oclusio
de fossa nasal direita por tumor sélido, nio sangrante ao
toque e que causava um abaulamento de pirimide nasal e
discreto deslocamento de 6rbita. Foram realizadas 2 biopsias
em outro servico, onde a primeira foi inconclusiva e a
segunda era sugestiva de rinoscleroma.

Esta paciente foi entio submetida a exérese de tumor
pela técnica de Degloving médio-facial. Durante a cirurgia
observou-se que o tumor era de aspecto necrotico/friavel e
ocupava, além da fossa nasal direita, seio maxilar a direita e
etmoide, inclusive com comprometimento de gordura peri-
orbitaria. A peca cirdrgica foi enviada para anitomo-
patologico e estudo imunohistoquimico. No estudo
microscopico observou-se a presenca de histiocitos, células
gigantes, linfécitos e eosinodfilos, e na imunohistoquimica o

CDG68-positivo, S100-negativo, HHF35-positivo, concluindo-
se tratar de um Xantogranuloma Juvenil.

Ap6s diagnostico a paciente foi encaminhada para
avaliacdo oftalmolégica, na qual nao foi detectado
envolvimento ocular. Ela nao apresenta nenhum tipo de
comprometimento cutineo e estd no quinto més de pos-
operatério aparentemente sem recorréncia. Vem submeten-
do-se a avaliacio mensal através de nasofibroscopia.

DISCUSSAO

O Xantogranuloma Juvenil € a forma mais comum de
histiocitose nao-células de Langerhans ou histiocitose no-X,
e sua real incidéncia é desconhecida’. Normalmente ocorre
na infincia, freqiientemente manifesta-se como lesoes
solitirias que regridem espontaneamente com o decorrer
dos anos. No caso relatado, a paciente tem 12 anos e a lesao
¢é solitaria, mas com alteracdo facial e obstru¢ao nasal
importante. Foi necessaria sua exérese, para diagnostico e
para correcio estética e funcional. Na literatura € observado
discreta predominincia no sexo masculino 1,5: 18, embora
nossa paciente seja do sexo feminino. Pode acometer todas
as racas, mas ha poucos relatos de casos na raga negra’.
Apesar de ser mais raro na raga negra, a paciente &
descendente de negros, e mulata.

A manifestacio clinica mais comum é o comprometi-
mento cutineo, através de nddulos que variam de 0,5 a 2,0
cm de didmetro, principalmente em regiio de cabeca e
pescoco. Nos estagios iniciais as lesdes cutineas apresen-
tam coloracio roseo-avermelhada adquirindo com o tempo
coloracao marrom-amarelada, podendo aparecer telangiec-
tasias na superficie?. Lesoes solitdrias sio encontradas em 60
a 82% dos pacientes®>. O acometimento extra-cutineo
mais comum sdo os olhos, com incidéncia de 0,3 a 0,5% em
pacientes com XGJ cutdneo. Em 41% dos pacientes com
envolvimento ocular as lesdes cutdneas sio multiplas. O
envolvimento ocular ocorre mais frequentemente nos dois
primeiros anos de vida''.

Cohen? relata acometimento da mucosa oral por XG]J.
Martin’ relata varios outros sitios de lesio como: pulmio,
testiculo, ovario, pericardio, baco, osso, retroperitdnio, SNC,
laringe, adrenal, entre outros. A paciente nio apresentava
nenhum tipo de lesao cutinea e nem qualquer outro tipo de
manifestacio extra-cutinea. A lesao era Unica e na cavidade
nasal, o que, segundo os achados de literatura, € muito raro.

O XGJ ¢é caracterizado microscopicamente pela
presenca de histiocitos, células gigantes e células
inflamatérias'. O estudo imunohistoquimico demontra que
o xantogranuloma € positivo para: Fator XIIla, KP1, KiM1P,
HAM 56, HHF35; e negativo para: S100 proteina, MAC387".
No caso clinico relatado o estudo imunohistoquimico permitiu
a conclusao diagnostica.

No diagndstico diferencial devem ser consideradas
uma série de desordens que apresentam achados quimicos
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e histopatologicos semelhantes, como a histiocitose-X. Nesta,
vamos encontrar o S100 positivo, enquanto no XGJ o S100
vai estar negativo. Nossa paciente apresentava HHF35
positivo e S100 negativo. Tumores malignos, como
rabdomiosarcoma, fibrosarcoma e fibrohistiocitoma maligno
também devem ser lembrados no diagnéstico diferencial. O
achado himunohistoquimico ajuda a estabelecer um correto
diagnostico nas manifestacoes atipicas do XGJ e direrenciar
de outras histiocitoses X e nao-X, o que ocorreu no caso
clinico apresentado.

Existem duas importantes condi¢oes associadas com
XGJ'313: a primeira descrita por Newell em 1973 € a
neurofibromatose, e a segunda descrita por Cooper em 1984
e por Zvulonov em 1995 ¢é a leucemia mieldide cronica,
ndo encontrado em nossa paciente.

O tratamento do Xantogranuloma Juvenil é expec-
tante, pois a regressao € espontinea, sendo necessaria in-
tervencio cirtrgica quando ha comprometimento estético.
As lesodes oculares podem ser tratadas com cirurgia, radiote-
rapia ou corticéides.

COMENTARIOS FINAIS

O XG]J normalmente nao necessita de nenhum tipo
de tratamento quando as lesdes sdo assintomaticas. O
tratamento cirtrgico com exérese da lesao ¢ realizado para
diagnéstico ou quando ha comprometimento estético, como
ocorreu no caso descrito.
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