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Tabela 1 Resumo dos casos relatados de cisto triquilemal pediatrico
Autores Idade/Sexo Local Tamanho Caracteristicas clinicas Cor
Imamura H, 10/masculino Aspecto flexor da  Cerca de Nodulo elastico, macio e nao Ligeiramente azul
et al.? coxa 15 x 20 mm doloroso
Madan S, Joshi  5/masculino Aspecto ventral do 15 x 16 mm Massa mole, cistica, de Nao informada
R.} freio superficie lisa, elastica, ndo
balanoprepucial dolorosa e relativamente
movel
Presente caso 9/masculino Acima da 7 x5 mm Nodulo subcutaneo Ligeiramente
sobrancelha ligeiramente cupuliforme, ndo  vermelho
doloroso
que surgem na cabeca e pescoco, raramente acometendo Referéncias

criancas.

Suporte financeiro
Nenhum.

Contribuicao dos autores

Mai Endo: Concepcao do estudo; redacdao do manuscrito;
obtencdo, analise e interpretacao dos dados; revisao e
aprovacao da versao final do manuscrito.

Toshiyuki Yamamoto: Concepcao do estudo; redacao do
manuscrito; obtencao, analise e interpretacao dos dados;
revisao e aprovacao da versao final do manuscrito.
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Hemangioma congénito
rapidamente involutivo (RICH)
associado a trombocitopenia
transitoria e coagulopatia™**

cccccccc

Prezado Editor,

Recém-nascido a termo, do sexo masculino, em parto natu-
ral, apresentou tumor vascular na coxa direita de 10 x 5cm
de diametro, com ulceracédo central e sem aderéncia a pla-

DOI do artigo original:

https://doi.org/10.1016/j.abd.2022.06.014

* Como citar este artigo: Palma AM, Gracia-Cazafa T, la Cuesta-
-Martin CR, Gilaberte Y. Rapidly involuting congenital haemangioma
(RICH) associated with transient thrombocytopenia and coagulo-
pathy. An Bras Dermatol. 2024;99:299-302.

*¥ Trabalho realizado no Servico de Dermatologia, Hospital Miguel
Servet, Zaragoza, Espanha.

nos profundos, desde o nascimento (fig. 1). O paciente foi
transferido para a unidade de terapia intensiva neonatal
com 3 horas de vida apds deteccao de hipoprotrombinemia
(24% de atividade de protrombina), tempo de protrom-
bina: 36,8 segundos (variacao: 9-12), sem sinais de anemia
hemolitica, com bilirrubina e contagem de plaquetas nor-
mais. Foi tratado com vitamina K e duas infusées de plasma
fresco congelado. Apresentou trombocitopenia moderada
(60 x 109 /L) no quarto dia de vida, que regrediu junta-
mente com rapida involucdo do tumor. Com 2 semanas de
vida, o tumor desapareceu completamente, deixando atrofia
subcutanea residual.

O paciente foi tratado desde o nascimento com predni-
sona 2mg/kg/dia por cinco dias, que foi suspensa apos a
regressao do tumor. Dado o quadro clinico de tumor vascu-
lar congénito de rapida involucao, foi feito o diagnostico
de hemangioma congénito rapidamente involutivo (RICH,
do inglés rapidly involuting congenital hemangioma), sem
necessidade de biopsia.
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Figura1  Tumor vascular de 10 x 9cm, imagem obtida ao nas-
cimento; placa necrética ulcerada é observada na superficie do
tumor, localizado na coxa D.

Com o diagnostico de coagulopatia associada ao RICH, o
paciente foi acompanhado por oito meses, com regressao
muito importante da lesao (fig. 2).

Discussao

Coagulopatia e trombocitopenia sao complicacoes que
podem surgir associadas a alguns tumores vasculares,
principalmente os de grande volume, em virtude das
complicacdes tromboembodlicas e da potencial repercus-
sdo hemodinamica. O principal diagndstico diferencial
que deve ser considerado nesse paciente é a sindrome
de Kasabach-Merritt (SKM), coagulopatia trombocitopénica
potencialmente fatal associada a tumores vasculares raros,
como o hemangioendotelioma kaposiforme, e menos fre-
quentemente ao angioma em tufos, mas nao a hemangiomas
infantis comuns ou congénitos.’

Ao contrario da coagulopatia persistente observada na
SKM," a trombocitopenia que aparece no RICH geralmente
nao afeta os fatores de coagulagao ou nao é tao pronunciada
e normaliza-se no primeiro més de vida.”

Na literatura publicada sobre RICH e trombocitopenia
transitoria, existem apenas 11 casos descritos, incluindo o
caso relatado aqui, e todos estdo resumidos na tabela 1."373

A trombocitopenia no RICH pode correlacionar-se com o
tamanho do tumor porque nunca foi relatada em casos de
RICH com menos de 5cm, variando até 13 cm.

E evidente o predominio do sexo masculino (proporcao
entre os sexos: 2:3). As lesoes localizavam-se nas extre-
midades em 63,63% dos casos, como ja demonstrado
anteriormente, com a localizacdo mais comum do tumor
nos membros. Relativamente a trombocitopenia, em todos

Figura 2 Observou-se diminuicao progressiva do volume do
tumor apds seis meses de seguimento com necrose central e
placa cutanea persistentes com telangiectasia superficiais resi-
duais.

os pacientes o quadro ocorreu nos primeiros dias de vida,
resolvendo-se na maioria dos casos antes de duas semanas.
A maioria dos casos (72,72%) foi tratada com prednisona oral
na faixa de 2 mg kg ao dia por um minimo de quatro dias e
maximo de dois meses. Por fim, 100% das lesdes regrediram
espontaneamente no primeiro ano de vida.

Em conclusao, essa associacao pode ser subnotificada e
subdiagnosticada, uma vez que a contagem de plaquetas e
os estudos de coagulacao nao sao solicitados rotineiramente
na avaliacao do RICH.
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Tabela 1

Resumo de todos os casos publicados até o momento de hemangioma tipo RICH com trombocitopenia associada

Sexo Glut-1 Tamanho Localizacao  Plaquetas Inicio da Resolucao Sinais clinicos de Tratamento
trombocito- da trombo- regressao do
penia citopenia hemangioma

Baselga et al.’ Masculino Negativo 6x7x1,5 Couro 56 (x10° L") Dia 5 14 dias 6 meses Resseccao

cm cabeludo (resseccao) cirrgica

Baselga et al.’ Feminino Negativo 8x8cm Braco 62 (x10° L") Dia 4 14 dias 14 dias PDN oral por 4 dias
e embolizacao

Baselga et al.' Masculino Negativo NA Perna 5 (x10° L") Dia 2 7 dias 5 dias PDN oral, 1 més;
transfusao de
plaquetas no dia 2

Baselga et al.' Masculino NA 8x5x2,5cm Torax 7 Dia 1 30 dias NA Embolizacao

(x10° L")

Baselga et al.’ Masculino NA 5,1x4,1cm Coxa 19 (x10° L) Dia 2 11 dias 11 dias Dexametasona
intravenosa, PDN
oral

Baselga et al.’ Feminino NA 10 x 8 cm Braco 21 (x10° L") Dia 8 60 dias 2 meses PDN oral, 2 meses

Baselga et al.' Masculino NA 11 x 13 cm Perna 30 (x10° L") Dia 12 30 dias NA PDN oral, 2 meses

Braun et al.? NA NA NA NA 102 -108 g/L Dia 2-9 NA NA Nenhum

Andreu-Barasoain Masculino NA 6 cm Braco 34 (x10° L") Dia 16 1 més 1 ano PDN oral por 1 més

et al.*

Rangwala et al.’ Feminino NA 7,5x9,3cm Braco 3 (x10° L") Dia 10 2 semanas 1 més Transfusao Unica
de plaquetas;
PDN oral por 5
dias;

Propranolol 1
mg/kg ao dia (1
més); flecainida;
e reducao gradual
da prednisolona
em 6 semanas.

Palma et al. Masculino NA 10 x 5 cm Coxa 60 (x10° L) Dia dias4 2 semanas 2 semanas Vitamina K e duas

infusées de plasma
fresco congelado;
PDN oral por 5 dias
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Xantogranuloma palmar
solitario do adulto™ "

Prezado Editor,

Paciente do sexo feminino, 45 anos, com historia de céan-
cer de mama direita havia dois anos, veio a consulta por
lesao em crescimento e assintomatica na regiao palmar
direita que havia aparecido quatro meses antes da consulta.
Ao exame fisico, apresentava papula amarelada de 5mm,
em forma de clpula, com borda periférica descamativa
(fig. 1A). A dermatoscopia revelou areas homogéneas, simé-
tricas, amarelas, sem estrutura, com crosta central e borda
circundante rosada (padrao em ‘‘sol poente’’; fig. 1B). A
ultrassonografia cutanea revelou lesao redonda, hipoecoica,
ocupando derme e hipoderme, com multiplos pequenos
vasos periféricos (fig. 2). Suspeitou-se de tumor anexial
benigno, mas era necessario descartar metastase cutanea.
A excisdao completa da lesao revelou proliferacao dérmica
de histidcitos mononucleados com citoplasma espumoso e
células gigantes de Touton, positivas para CD68 e negativas
para S100 e CD1a (fig. 3). Foi feito o diagndstico de xanto-
granuloma solitario do adulto. Foi feita excisdao completa e
a lesao nao apresentou recidiva. A paciente permanece em
completa remissao do carcinoma de mama.

0 xantogranuloma do adulto é um subtipo de histiocitose
de células nao Langerhans (HCNL) pertencente ao grupo dos
xantogranulomas, classificada no grupo C (‘‘cutanea’’) da
classificacao revisada das histiocitoses.! O xantogranuloma

DOI do artigo original:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2022.10.014
* Como citar este artigo: Serra-Garcia L, Correra C, Giavedoni P,
Riquelme-Mc Loughlin C. Solitary palmar adult xanthogranuloma.
An Bras Dermatol. 2024;99:302-4.
*¥ Trabalho realizado no Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona,
Catalunha, Espanha.

do adulto é histopatologicamente idéntico ao xantogranu-
loma juvenil (XGJ), a HCNL mais comum. Em geral, ocorre
no sexo masculino nas duas primeiras décadas de vida, e
a apresentacao mais comum é papula ou nddulo solitario,
assintomatico, variando de 5mm a 1-2cm de tamanho,
com superficie translicida, lisa, amarelada a acastanhada
com telangiectasias em alguns casos. Nos adultos, a lesao
tende a persistir ao longo do tempo, em vez de involuir,
como nas criancas. O xantogranuloma do adulto e o juve-
nil geralmente localizam-se na regiao da cabeca e pescoco,
seguido do tronco e extremidades; no entanto, todas as
localizacdes cutaneas foram descritas, incluindo regides
palmares e plantares.” Relatos de casos, incluindo casos
de XGJ nas superficies volares (palmas e plantas) descre-
veram cores incomuns que aparecem nesses locais, como
vermelho opaco ou cor da pele, e borda periférica hiper-
queratética bem definida na dermatoscopia.> Os achados
dermatoscopicos tipicos do xantogranuloma do adulto e
do juvenil incluem fundo homogéneo amarelo/alaranjado
ou vermelho/rosado, frequentemente chamado de padrao
em ‘‘sol poente’’.* O diagnostico clinico diferencial inclui
varios tumores benignos e malignos, como nevo de
Spitz, dermatofibroma, neoplasias anexiais, molusco con-
tagioso, hemangioma, carcinoma basocelular, melanoma
amelanético e linfomas. Em localizacoes volares, o diagnos-
tico diferencial deve incluir neoplasias frequentes nessas
localizacdes, como poroma écrino, granuloma piogénico,
fibroqueratoma digital, nevos, verrugas virais, melanoma
amelanodtico e reticulo-histiocitoma solitario.> Ha poucos
relatos descrevendo as caracteristicas ultrassonograficas
dos xantogranulomas; apresentam-se como noédulo dérmico
hipoecoico bem definido, com vascularizacao arterial fina e
de baixa velocidade (pico de velocidade sistolica maxima,
6,5cm/s) detectada internamente na ultrassonografia por
Doppler colorido. Nenhum realce posterior ou artefato de
sombra acustica foi relatado.’

No presente caso, houve a necessidade de descartar
metastase cutanea em virtude da historia médica pregressa
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