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Histiocitosis cefalica benigna: descripcion de un caso
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RESUMEN

La histiocitosis cefdlica benigna es una rara histiocitosis de cé-
lulas no Langerhans que se caracteriza por la presencia de
papulas, localizadas preferentemente en cabeza, cuello, tronco
y brazos, que suele aparecer en los primeros tres afios de vida y
tiende a la remision espontanea.

Presentamos el caso de un lactante de siete meses de edad
con ocho lesiones nodulares infiltrativas eritematoviolaceas dis-
tribuidas por cara, tercio superior de térax y brazos. El estudio
histopatoldgico demostrd infiltrado dérmico de predominio
histiocitario asociados a abundantes eosinéfilos y neutrdfilos.
Inicia regresion de las lesiones a los nueve meses de vida que-
dando totalmente libre a los 14 meses.

Aunque la conducta frente a esta enfermedad es conserva-
dora es necesario un estudio correcto y un seguimiento préxi-
mo por su parecido a otras formas graves de histiocitosis.
PALABRAS CLAVE: histiocitosis cefdlica benigna, histiocitosis de células
no Langerhans.

Introduccién

a histiocitosis cefdlica benigna (HCB) es una enti-

dad rara perteneciente al grupo de las histiocitosis
de células no Langerhans, descrita en 1971 por Gianotti
y Caputo' que suele iniciarse en los tres primeros afios
de la vida y se caracteriza clinicamente por la presencia de
papulas y nédulos de coloracién marrén amarillenta loca-
lizados principalmente en cara.

Caso clinico
Lactante varén de siete meses de edad diagnosticado con
dermatitis atépica derivado a Dermatologia por presentar
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ABSTRACT

Benign cephalic histiocytosis is a rare non-Langerhans cells
histiocytosis characterized by the presence of papules, mainly
located in the head, neck, trunk and arms, which usually ap-
pears in the first three years of life and tends to spontaneous
remission.

We report the case of a 7 month-infant with 8 infiltrative
erythematous nodular lesions distributed over the face, upper
third of chest and arms. Histopathology showed histiocytic
dermal infiltrate predominantly associated with abundant eo-
sinophils and neutrophils. The lesion began its regression at 9
months of age and was clear at 14 months.

Even though the treatment of the disease is conservative, it
is necessary a close monitoring because of its misdiagnosis with
other forms of histiocytosis.

KEYWORDS: Benign cephalic histiocytosis, non-Langerhans cells his-
tiocytosis.

lesiones papulosas asintomdticas que aparecen en meji-
llas y que posteriormente se diseminaron a cabeza, frente
y tercio superior de térax.

La evaluacién clinica revel6 un total de ocho lesiones
de menos de 5 mm de didmetro distribuidas en cabeza,
tercio superior de térax y ambos brazos. (Fotografia 1) El
examen fisico general no revel6 adenopatias, viscerome-
galias ni signos patolégicos, las pruebas de laboratorio,
asi como el estudio de imagen radiografico y ecogréfico
fueron normales.

El estudio histopatolégico con hematoxilina eosina
revel6 una proliferacién bien circunscrita en dermis su-
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Fotografia 1. Lesiones nodulares infiltrativas en frente y cara.

perficial y media de histiocitos de citoplasma eosinéfilo
ligeramente vacuolado y nicleos ovales o reniformes con
eosinéfilos abundantes. No se apreciaron células xanto-
matosas ni células gigantes asi como figuras mitéticas.

(Fotografia 2)

La evolucién dermatolégica del paciente ha sido sa-
tisfactoria, a los nueve meses de edad se aprecia una dis-
minucién del tamafio de las lesiones y a los 14 meses la
desaparicién total de las mismas, sin constatar ninguna

alteracién visceral o sistémica.

Discusion

En 1971, Gianotti y Caputo' describieron un cuadro al que
denominaron histiocitosis con cuerpos vermiformes in-
tracitoplasmadticos, basados en los caracteres observados

en microscopia electrénica.

Desde su primera descripcién sélo se han descrito 42
casos en la literatura.” Clinicamente se caracteriza por la
aparicién de pdpulas ligeramente sobreelevadas, redon-
das, de 2 a 8 mm de didmetro, de coloracién amarillenta
a marrén, variando el ndmero de las lesiones entre dos
y més de 1003* La afectacién de la cara o la cabeza es
constante en todos los pacientes, predominando la loca-
lizacién en las mejillas,* siendo posible la afectacién del
tronco y cuello como en nuestro caso. En la dltima re-
visién publicada de 39 casos™ no se encontré afectacion
de mucosas ni visceral. La edad media de aparicién
es de 15 meses, sin diferencias entre ambos sexos. Se ob-
servé regresion en 18 casos y desaparicién completa de las
lesiones en diez de ellos, como ocurrié en el de nuestro
paciente.

Histol6gicamente se caracteriza por una proliferacién
circunscrita de histiocitos en dermis superficial y media,
acompanada de un infiltrado mixto de linfocitos y eosi-
noéfilos, como ocurre en el caso que aportamos. Este infil-
trado puede disponerse en tres patrones: dermis papilar,
patrén liquenoide y patrén superficial.

A la inmunohistoquimia son positivos para CDGS,
HAM;56, factor XIla, OKMI y LeuM3, mientras que son ne-
gativos para CD1a’ Con microscopia electrénica se apre-
cian hallazgos especificos pero no patognoménicos, como
son las vesiculas tipo erizadas, estructuras tipo desmoso-
mas y cuerpos en coma o vermiformes.*

La etiologfa de este cuadro clinico es desconocida, se
incluye dentro de un espectro junto con otras histiocito-
sis de células no de Langerhans como el Xantogranulo-
ma juvenil (XGJ) y la Histiocitosis eruptiva generalizada.”
Algunos autores han sugerido que representa una forma

Fotografia 2. Se aprecia a nivel dérmico un infiltrado difuso de células mononucleares con abundante citoplasma eosinéfilo pélido y
ntcleos reniformes. Eventuales células multinucleadas pueden estar presentes junto a numerosos eosindfilos y dispersos linfocitos.
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eruptiva del XGP o bien que ambas entidades sean dife-
rentes formas de expresion de la misma enfermedad.®”

Aunque cldsicamente se ha considerado un cuadro
benigno de buen pronéstico, se han publicado dos casos
en los que se ha desarrollado una diabetes insipida o una
diabetes mellitus.*®

El diagnéstico diferencial se puede plantear con diver-
sas entidades incluyendo verrugas planas, nevos de Spitz
multiples, urticaria pigmentosa y sarcoidosis liquenoide
pero el mds importante es con el xantogranuloma juvenil,
donde las lesiones son mds generalizadas y en la histolo-
gia se aprecian camulos de lipidos en los histiocitos, cé-
lulas espumosas y células tipo Touton. También debemos
hacer diagnéstico diferencial con las histiocitosis de cé-
lulas de Langerhans que se manifiestan como pépulas de
color amarillento que llegan a formar costras con tenden-
cia a afectar flexuras junto a una sintomatologia sistémi-
ca, confirmando el diagnéstico la histologia y las técnicas
inmunohistoquimicas, siendo S-100 y CDra positivos.>*°

Ante el curso autorresolutivo de la enfermedad no se
considera el tratamiento pero sugerimos un seguimiento
estrecho, tanto de los casos de XGJ como los de HCB, de-
bido a que posiblemente exista un precursor comun entre
de los trastornos histiocitarios.”
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