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Xantogranuloma juvenil gigante: acometimento
palpebral difuso e simultaneo

Giant Juvenile Xanthogranuloma: diffuse and simultaneous palpebral
involvement
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O xantogranuloma juvenil (XGJ) é um tumor benigno e o
mais comum do grupo das doencas histiocitarias proliferativas
naoLangerhans. Lesoes; 2cm sao consideradas XGJ gigantes,
com relatos de lesoes de até 18cm. Lesoes oculopalpebrais podem
necessitar de tratamento cirargico para controle de sintomas.
Esse trabalho relata o caso de um menino de 8 anos que teve as
4 palpebras acometidas por XGJ gigantes, além do tergo médio.
Ele foi submetido a 3 ressec¢bes, sendo uma bastante profunda,
necessitando enxerto de pele de espessura total diretamente sobre
o musculo levantador da palpebra superior. Posteriormente, 3
procedimentos de lipoenxertia foram realizados, atingindo
resultado funcional e estético adequado, sem recorréncia lesional.

Descritores: Cirurgia pléastica; Olho; Xantogranuloma juvenil;
Retalho miocutaneo; Transplante de pele.

B ABSTRACT

Juvenile xanthogranuloma (JXG) is the most common benign

tumor of the group of non-Langerhans histiocytic proliferative

diseases. Lesions >2 cm are considered giant JXG, with

reports of lesions of up to 18 cm. Oculopalpebral lesions may

require surgical treatment to control symptoms. This study

reports a case of an 8-year-old boy who had four eyelids

and the middle third of the face affected by giant JXG. He
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Xantogranuloma juvenil gigante

INTRODUCAO

O xantogranuloma juvenil (XGJ) é um tumor
benigno, de etiologia desconhecida, formado por
histiécitos e compoée o grupo de doencas histiocitéarias
proliferativas ndo-Langerhans!?

E uma leséo rara e sua incidéncia varia na litera-
tura por ser subestimada devido ao fato de apresentar
regressio espontinea, mas em alguns casos e muitas
lesbes néo sao biopsiadas para defini¢ido diagnéstica.®4*

A classificacao da literatura ja considera lesoes;
2 cm como XGJ gigantes. * Mais frequente em criancas
de 3 a 5 anos, distribuicdo quase igual entre géneros.
E mais comum na forma cutanea isolada, ocorrendo
predominantemente na cabega e no pescoco, seguido
de tronco e membros®’.

Geralmente, os XGJ tendem a regredir
espontaneamente dentro de 6 meses a 3 anos de sua
primeira aparicao.? Entretanto, nas lesées gigantes, cuja
involugéo é menos comum, o tratamento cirdrgico pode
ser indicado quando as les6es causam comprometimento
funcional e/ou estético importante.®°

RELATO DO CASO

Paciente masculino com 8 anos foi encaminhado
ao servigo, apoés a excisao de lesdo cutinea occipital de
4 x 6cm, cujo anatomo-patolégico revelou xantogranuloma
juvenil. A inspe¢ao, o menor apresentava lesdes
papulares, amareladas, acometendo simultaneamente as
4 pélpebras, além de lesoes bilaterais no terco médio da
face. Conforme relato paterno, as lesées surgiram apés
os 6 meses de vida, com aumento progressivo. (Figura 1)

Devido ao comprometimento difuso periorbital,
sem sinais de regressdo das lesoes, optou-se pelo
tratamento cirtrgico, com proposta de ressecgio das
lesbes e sutura direta ou enxertia de pele e até retalho
miocutineo local para os defeitos que nio permitissem
fechamento primario. Taticamente, a equipe optou por
ressecgoes em etapas cirtrgicas diferentes para cada lado.

Palpebra superior esquerda

Aleséo aparentava ser superficial com dimensées
de 30 mm X 7 mm a qual durante a disseccéo, foi
constatado que estendia-se desde a regido frontal
em plano profundo adentrando também a cavidade
orbitaria superior, poupando apenas a aponeurose do
musculo levantador da palpebra superior.

Apoés ressecgdo completa da lesdo, a regido
frontal foi descolada e avancada para cobrir o rebordo
orbital superior e um enxerto de pele, de espessura
total e retroauricular, foi colocado diretamente sobre
a aponeurose do musculo levantador da palpebra
superior, com 100% de integragéo apds 5 dias (Figura 2).

D

Figura 1. A - D. Lesoes acometendo palpebras superiores, inferiores e tergo
médio da face bilateralmente.

Figura 2. A - C. Ressecgao da lesdo da palpebra superior esquerda; D. Lesao
ressecada; E. Defeito criado ap6s a ressec¢éo; F. Enxerto de espessura total.

Palpebra inferior esquerda / terco médio esquerdo

Apoés 3 meses, a lesdo na pélpebra inferior foi
ressecada, seguida de fechamento primério. Por outro
lado, alesédo do 1/3 médio esquerdo da face media 17mm
x Tmm e também se estendia aos planos profundos,
atingindo o peridsteo da maxila e acometendo o nervo
infraorbitario, que precisou ser ressecado em bloco
com a lesdo. Apés essa resseccio foi realizado avango
superior do terco médio da face para o fechamento da
area cruenta resultante ( Figura 3).
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Figura 3. A. Pré-operatoério; B. Ressecgdo da lesdo, 1/3 médio a
esquerda; C. Lesao ressecada da palpebra superior direita; D. Pés-

operatdrio imediato de retalho de transposi¢ao para reconstrugdo
da pélpebra inferior direita.

Palpebra superior direita

No mesmo ato cirdrgico anterior foi abordada
a lesdo ai localizada que media aproximadamente
25mm x 10mm, estendendo-se até o septo orbital; sua
ressec¢do em fuso permitiu o fechamento primario.
(Figura 3).

Palpebra inferior direita

Num 3°. tempo apds 3 meses, foi ressecada a
lesdo pré tarsal de 10mm X 4mm préxima ao canto
medial. A reparacgio do defeito se deu a custa de retalho
mio-cutineo de transposi¢do para nasal com pediculo
supero-medial (Figura 3).

Terco médio direito

No mesmo tempo foi ressecada a lesédo, que
era superficial e media 17mm X Tmm seguida de
fechamento direto. (Figura 3).

Evolucao pés-operatoria

Todas as lesdes foram enviadas para anatomo-
patolégico, que confirmou o diagnéstico de XGJ. O
paciente evoluiu sem disfunc¢io visual ou motora
palpebral no pés-operatério, mas o seguimento a
médio prazo mostrou a necessidade de correcéo
volumétrica da palpebra superior esquerda. Para
tanto, o paciente foi submetido a trés procedimentos
de lipoenxertia autégena nessa regido com intervalo
de 6 meses entre eles. A primeira, com enxerto
de gordura estruturado em tira e os demais com
microlipoenxertia, evoluindo com melhora do aspecto
estético ( Figura 4).

O paciente foi acompanhado por 3 anos, desde o
primeiro procedimento sem sinais de recidivas locais.
(Figura 5).

(D
Figura 4. A. Incisao abaixo do supercilio; B. Descolamento da 4rea de pele

enxertada e a tira de gordura mostrada acima; C. Gordura em tira enxertada;
D. Lipoenxertia na regiao frontal para melhora de volume.

(D

Figura 5. A e C. Pré-operatério; B e D. 3 anos pés-operatoério.

DISCUSSAO

O XGJ é uma lesdo cutinea benigna, rara
e de etiologia desconhecida. Surge como leséo
papulonodular amarela ou alaranjada, Gnica ou
multipla, sendo a forma gigante aquela com mais de
2cm?%5, Cursa habitualmente de forma isolada ou,
quando multiplos, em lugares distantes,**% o que
chamou a atengéo para esse caso pouco habitual, de
acometimento difuso peri-orbital..

Sua confirmacio é histopatolégica, que
demonstra denso infiltrado dérmico histiocitario e
células patognomonicas de Touton (células gigantes
multinucleadas, citoplasma eosinofilico homogéneo
e xantomatizacdo na periferia).® Neste caso, todas
as pecas foram analisadas, confirmando hipétese
diagnéstica de XGJ.
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A literatura mostra que lesées iguais ao presente
caso, quando nido involuem nos primeiros anos de vida,
tendem a permanecer sem regressio, mesmo com uso
de esteroides intra-lesionais.*>%%19,

Devido a persisténcia das lesbes e as
complicagbes que o paciente poderia apresentar no
futuro (crescimento infra-orbitdrio com compressao
de estruturas locais e comprometimento estético), foi
indicado tratamento cirurgico.

O desafio cirdrgico neste caso foi o envolvimento
simultaneo de todas as palpebras e terco médio da face,
o que definiu a estratégia de resseccio em maultiplos
tempos cirdrgicos, para seguranca do paciente e melhor
resultado da reconstrugio.

A ressecgido da lesdo da palpebra superior
esquerda levou a exposi¢io da aponeurose do muisculo
levantador da palpebra superior. A enxertia de pele
total diretamente sobre a aponeurose do levantador
mostrou-se como opg¢ao tatica vidvel em casos que se
necessita poupar opgbes reconstrutivas com maior
morbidade.

Nao ha relatos na literatura a cerca dessa
manobra, mas observou-se, a médio e longo prazo,
que nio houve comprometimento do movimento de
elevacdo da palpebra superior. Entretanto, houve
necessidade de enxertos autégenos de gordura, para
melhora no volume da mesma, embora discreto.

E importante destacar a dificuldade encontrada
na realizacdo das lipoenxertias na palpebra superior,
devido a espessura delgada do enxerto de pele e
fibrose local.

As demais lesbes foram fechadas primariamente
ou com retalho miocutaneo local, mas deve-se ressaltar
o inesperado acometimento profundo da lesdo do terco
médio da face esquerda, levando a ressec¢éo em bloco
do nervo infra-orbitario esquerdo.

CONCLUSAO

A literatura revisada corrobora os achados de que
lesdes aparentemente superficiais podem se infiltrar
profundamente nos tecidos vizinhos, com grande
aderéncia e com sangramento significativo, se o plano
de disseccgéo for inadequado.’®%1°,

E necessario estar preparado para as situacdes
que podem surgir no intra-operatoério, podendo-se
langar méo de opgdes ndo usuais, como a enxertia de
pele diretamente na aponeurose do musculo levantador
da pélpebra superior.

*Autor correspondente: Rodolfo Costa Lobato
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