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Resumo: Hamartomas neurocristicos cutaneos (CNH) sdo tumores raros que surgem na embriogénese de
um processo de desenvolvimento aberrante de células pluripotenciais da crista neural, derivadas
do mesénquima.Paciente do sexo feminino, 3 anos e 10 meses, com trombose de veia porta
idiopatica e hipertensdo portal, com historia de dois episodios prévios de hemorragia digestiva
alta, apresentou havia 5 meses uma papula de crescimento progressivo, tornando-se placa de 2cm
que se fundia com nédulo de 1cm no couro cabeludo, eritematoso, com unidades foliculares nos
nodulos e perda global de foliculos naregido. Foi submetida a biopsia excisional que evidenciou
derme e tecido adiposo subcuténeo com proliferacdo de células dendriticas pigmentadas a
epitelioides, associadas a células fusiformes onduladas em estroma colagenoso com expressao de
S100, melan-A e gpl00 em células dendriticas e CD34 em células fusiformes onduladas .
Também houve positividade para SOX-10, p16, vimentina e CD63. Houve menos de 5% de
expressdo de ciclina D1 e Ki-67. N& havia atipias e mitoses. Houve negatividade para
citoqueratinas, HMB45, betacatenina, EMA, fator Xllla, actina de musculo liso, AEVAE3,
GFAP, enolase, CDK4, MDM2, desmina e pan Trk.HNC sd0 tumores raros, que surgem na
embriogénese, possuem componentes de melandcitos, células fusiformes, células dendriticas
pigmentadas e células semelhantes a Schwann. Pode haver transformacdo maligna ao longo do
tempo. Ha possivel associacdo com neurofibromatose, melanocitose neurocutanea, cutis vertice
girata, poliose, nevo melanocitico congénito gigante. Apesar da descricdo de transformacéo
maligna e metastases, os casos de HNC congénita abordados na vida adulta ndo apresentam
transformagdo maligna ou metastases no periodo de seguimento. Nevo azul, nevo neurotizado
congénito, tumor da bainha neural, neurofibroma, dermatofibrossarcoma pigmentado, melanoma
desmoplasico também sdo diagnosticos diferenciais. Os nevos azuis ndo apresentam estruturas
neurais com diferenciacdo das células schwannianas e ndo possuem o componente CD34. O nevo
neurotizado congénito ndo tem marcacéo CD34, nem tem componente perineural. E nos tumores
da bainha neural ndo h& proliferacdo melanocitica dendritica. Nédulos de melanoma maligno
apresentam pleomorfismo acentuado, aumento da atividade mitética, mitose atipica, necrose,
grandes células epitelioides com nucleos eosinofilicos proeminentes, padrdo de crescimento
infiltrativo e sarcomatoide e auséncia de diferenciacdo schwanniana. Placas e nédulos em couro
cabeludo normalmente levantam hipGteses de nevo sebaceo, nevo melanocitico congeénito,
melanoma. Esse caso ressalta a relevancia de confirmar hitologicamente a hipétese clinica, aém
de levantarmos hipdéteses adicionais para otimizar a possibilidade de correta hip6tese devido a
associacdo com comorbidades sistémicas.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/4-simpsi o-de-dermatol ogi a-pedi trica/0006-hamartoma- neurocri sti co-cutaneo-no-couro-cabel ud. pdf



