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RESUMO

Relatamos um caso excepcional de xantogranuloma juvenil em uma menina de 7 anos de idade, manifesto por uma lesdo nodular
antiestética de grandes propor¢des no limbo corneoescleral, que a impedia de fechar o olho esquerdo. O exame histopatolégico e
a coloracao imuno-histoquimica estabeleceram o diagndstico. Sdo também apresentados os detalhes que levaram a um resultado
bem-sucedido. Até onde chega o nosso conhecimento, esta € a maior lesdo xantogranulomatosa do limbo apresentada na literatura
até a presente data.
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ABSTRACT

We report a case of a juvenile xanthogranuloma in a 7-year-old girl on the corneoscleral limbus. It presented as a massive, unsightly,
nodular lesion that prevented the patient from completely closing her left eye. We were able to excise the lesion completely, leading to
a successful outcome. Histopathology examination with immunohistochemical staining established the diagnosis. As far as we know,
this is the most extensive xanthogranulomatous limbal lesion reported in the literature.

Keywords: Neoplasms; Xanthogranuloma, Juvenile; Histiocytes.

RESUMEN

Relatamos un caso excepcional de xantogranuloma juvenil en una nifia de 7 afios de edad, que se ha presentado por una lesién nodular
antiestética de grandes proporciones en el limbo corneoescleral, lo cual le impedia cerrar el ojo izquierdo. El examen histopatolégico
y la coloraciéon inmunohistoquimica establecieron el diagndstico. Asimismo, se presentan los detalles que llevaron a un resultado
exitoso. Hasta donde llega nuestro conocimiento, ésta es la mayor lesion xantogranulomatosa en el limbo presentada en la literatura
hasta la presente fecha.
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INTRODUGAO

Xantogranuloma juvenil (XGJ) é um transtorno granulomatoso raro, caracterizado pela proliferagéo e
acumulo de histiocitos ndo Langerhans que pode ocorrer em qualquer idade e em qualquer 6rgéo ou tecido da
economia. Tipicamente, o XGJ se manifesta na pele da face, pescogo ou tronco superior de criangas pequenas
como uma papula ou ndédulo solitario, de 3 a 10 mm de didmetro, bem delimitado, de consisténcia elastica
e coloracdo laranja-acastanhada. As lesdes cutaneas regridem espontaneamente, raramente requerendo
tratamento.' As massas viscerais de grande porte beneficiam-se de quimioterapia.?

O sitio mais frequente das lesdes extracutaneas do XGJ é a iris de lactentes, onde ele frequentemente
causa hifema, glaucoma e cegueira. Outros locais de envolvimento ocular incluem a conjuntiva, esclera, limbo,
uvea, retina, nervo optico e orbita.® As lesdes no limbo tém menor chance de serem nocivas ao olho, podendo
ocorrer em uma ampla gama de idades, da infancia a vida adulta.*

Estudos histoldgicos de lesdes do XGJ demonstram que esses granulomas reativos contém macrofagos gigantes
multinucleados, linfocitos, eosindfilos e histiécitos com citoplasma espumoso e xantomatoso, disposto em padréo
estoriforme. As células gigantes multinucleadas de Touton estédo presentes em 85% dos casos.® A maioria dessas
células é fortemente marcada com o marcador de macrofagos CD68, porém n&o imunorreativa a neuroproteina S-100
ou a glicoproteina da superficie celular CD1a, ambas marcadores de histiocitos de Langerhans.®®

Neste relato, apresentamos o caso de uma crianga com um XGJ ocular, manifesto por uma lesdo nodular
antiestética de grandes proporc¢des no limbo corneoescleral do olho esquerdo.

RELATO DO CASO

Uma menina de 7 anos de idade apresentou-se com uma lesdo nodular rosa-alaranjada na por¢ao nasal
inferior do limbo corneoescleral do olho esquerdo, com trés meses de evolugado. Queixava-se de leve irritagdo ocular
e da aparéncia repulsiva da lesdo. A mae atribuiu o problema a um trauma ocular com vareta de bambu, ocorrido
8 meses antes do inicio do problema. A paciente ndo apresentava historico familiar de transtornos cutaneos.

O exame oftalmoldgico revelou uma massa nodular sélida, lisa, recoberta por vasos sanguineos dilatados,
firmemente aderida ao globo ocular (Figura 1A, B). Alesao (14,3 x 9,6 x 8,8 mm) impedia o fechamento completo
do olho esquerdo. Os demais exames em lampada de fenda e a fundoscopia eram normais. A acuidade visual
era de 20/20 OD e de 20/40 OE.

Retiramos a lesdo do olho esquerdo sob anestesia geral, que resultou em uma area de adelgacamento
de 2,2 mm de largura no quadrante nasal inferior da cérnea (Figura 1C). Durante as 3 primeiras semanas do
pds-operatorio, a paciente usou colirio de dexametasona 0,1%, quatro vezes ao dia. A paquimetria, realizada 2
meses depois da cirurgia, revelou que a espessura corneana, no ponto mais fino da area previamente ocupada
pela lesao, era de 350 um. As imagens de Scheimpflug, obtidas com o Pentacam (Pentacam, Oculus, Wetzlar,
Alemanha), mostraram que a camada epitelial dessa regiao respondia por um ter¢co da espessura corneana,
devido a um espessamento compensatoério. As aberracdes da cornea em dez vezes maiores no olho esquerdo
do que no direito. A refragao sob cicloplegia foi de +1,50 -0,25 x 125 no olho direito e de +0,75 -0,75 x 120 no
olho esquerdo. A acuidade visual com era de 20/20 no olho direito e 20/25 no olho esquerdo.

As andlises histologicas revelaram que a lesdo tinha margens intrusivas e superficie bem delimitada,
recoberta por epitélio semelhante ao da cérnea. Pelo lado corneano, o ndédulo era cercado por uma faixa de

Figura 1. Alesdo nodular do olho esquerdo e aspecto corneano. A: Vista frontal antes da excisdo. B: Vista lateral antes da exciséo.
C: Dois anos ap0s a excisdo; uma area de adelgagamento estromal pode ser observada.
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estroma corneano estirado, de 2 mm de largura; pelo lado oposto, por uma banda de conjuntiva de 3 mm de
largura. (Figura 2A). A lesdo consistia em um agregado de histiécitos de citoplasma espumosos, permeado por
células gigantes multinucleadas do tipo Touton (Figura 2B). Os histidcitos possuiam nucleos ovais com cromatina
dispersa, nucléolos minusculos, citoplasma parcialmente lipidizado e nenhuma atipia. Estavam também presentes
um pequeno numero de eosindfilos e linfécitos maduros.
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Figura 2. Caracteristicas histologicas da lesdo nodular. A: Interface entre o xantogranuloma e a cérnea (hematoxilina & eosina
[H&E], 200x). B: Célula gigante de Touton (seta; H&E, 400x). C: Imunorreatividade ao CD163 (400x). A barra de escala representa
50 ym em todas as imagens.

Os testes imuno-histoquimicos foram positivos para os marcadores de histiécitos CD68 e CD163 (Figura 2C)
e negativos para S-100 e CD1a. O indice de proliferagao Ki-67 foi inferior a 3%. A coloragdo de metenamina de
prata de Gémdri para fungos e a de Ziehl-Neelsen para micobactérias foram negativas. Esses achados levaram
ao diagndstico de XGJ. Na ultima consulta da paciente, cerca de 2 anos apés a cirurgia, ndo havia evidéncia
de recidiva tumoral (Figura 1C).

DISCUSSAO

A leséo excepcionalmente grande do presente caso estava causando problemas funcionais e estéticos,
que requeriam solucao rapida. Tinha o aspecto de um cisto dermoide ou de um dermolipoma, mas essas
possibilidades foram logo descartadas pelo fato do tumor ter sido adquirido. O diagnéstico diferencial pré-
operatdrio incluia as seguintes condi¢des: fibroma, neurofibroma, histiocitose e neoplasias de linhagens de
células dendriticas/macrofagicas.®® Devido as peculiaridades do caso, decidimos pela excisédo total do tumor.
Como havia a possibilidade de nao sobrar tecido corneano debaixo da massa tumoral, solicitamos um botéo
corneoescleral, que acabou n&o sendo utilizado.

Iniciamos a dissecgao da leséo pelo lado escleral e ndo encontramos dificuldade em descola-la da esclera
subjacente. Em seguida, passamos para o lado corneano e descobrimos que a mesma estava firmemente aderida
ao estroma. Foi dificil determinar o plano cirdrgico ideal de excisao completa do tumor, com remog¢ao minima de
tecido corneano. A Figura 2A mostra a interface entre a lesdo do XGJ e a cérnea. Partindo do principio de que
a visao do lado esquerdo era de 20/20, antes da massa comegar a crescer, € plausivel que a acuidade visual
pos-operatéria de 20/25 tenha decorrido da aberragao optica da cornea, induzida cirurgicamente.

A despeito da existéncia de outras opg¢des de tratamento como irradiagao,'® esteroides tépicos' e injegéo
intralesional de triancinolona acetonida,’? consideramos que fizemos a melhor escolha, mesmo levando em
consideracao a perda visual decorrente da cirurgia. Ha um consenso na literatura de que o tratamento mais
apropriado para XGJ é a excisao simples ou a excisdo com enxerto lamelar.*'?

A auséncia de atipia e o baixo indice de proliferacao celular Ki-67 sugeriam que a lesao era benigna. O perfil
imuno-histoquimico foi tipico de histiocitos ndo Langerhans, com positividade para CD68 e CD163 e negatividade
para S-100 e CD1a. Esses resultados descartaram a histiocitose das células de Langerhans (HCL). Alesao também
foi negativa para fungos (metenamina de prata de Gomori) e micobactérias (coloragao de Ziehl-Neelsen), excluindo
o envolvimento desses agentes infecciosos. A presenca de citoplasma parcialmente lipidizado foi compativel com o
rapido tempo de evolugao do tumor, uma vez que as lesdes mais antigas tendem a apresentar lipidizagao mais extensa.

Na presenca de proliferagao histiocitica anormal, o diagndstico de XGJ é auspicioso, pois a maioria dessas
lesdes é benigna.*° A histiocitose das células de Langerhans (HCL), que é o diagnéstico diferencial mais temido do
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XGJ e se manifesta como focos de histidcitos apresentadores de antigenos em diferentes tecidos do organismo,
tem consequéncias potencialmente devastadoras. Ela demanda exame clinico detalhado, testes laboratoriais e
exames de imagem dos 0ssos e cérebro para descartar envolvimento sistémico.?

Apresenca de células inflamatérias e gigantes nos infiltrados histiociticos do XGJ sugere origem inflamatoria.
Consequentemente, alguma forma de irritagdo local deve ter ocorrido para desencadear a proliferagéo e o
acumulo de macréfagos ativados.™ Considerando que o olho afetado sofreu trauma com vara de bambu, varios
meses antes da manifestacao da lesao, é possivel que isso tenha desencadeado a formagao da massa tumoral.

Esse caso demonstra que as lesées de XGJ no limbo corneoescleral podem se apresentar como
crescimentos nodulares antiestéticos e incapacitantes. A pronta remocgao da massa tumoral parece ser o modo
mais rapido e eficiente de diagndstico e tratamento dessa condigcido. Até onde chega o nosso conhecimento,
esta é a maior lesao limbica de origem histiocitica descrita na literatura, até a presente data.
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