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RESUMEN

La histiocitosis cefalica benigna es una entidad poco frecuente, derivada
de histiocitos no Langerhans. Clinicamente, se observa en cabeza, cuello
y tronco, como neoformaciones de aspecto papular; aparece en edades
tempranas. Por lo general tiene curso benigno y de involucién espontanea.
Se presentan ocho casos de histiocitosis cefélica benigna.

Palabras clave: histiocitosis, histiocitosis cefalica benigna, histiocitosis
de células no Langerhans.

INTRODUCCION

Las histiocitosis abarcan un amplio grupo de enfer-
medades caracterizadas por proliferacion de histio-
citos, pueden afectar distintos tejidos'y forman parte
del sistema fagocitico mononuclear cuya funcion
es participar en la respuesta inmune. Dentro de los
histiocitos cutaneos podemos encontrar: macréfa-
gos, células dendriticas o dendrocitos y células de
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ABSTRACT

Benign cephalic histiocytosis es a rare disease that come from non-
Langerhans cells. It presents papular neoformations that affect head,
neck and trunk; showing itself in early ages. Generally, it has a benign
curse and presents a spontaneous remission. We present eight cases
of benign cephalic histiocytosis.

Keywords: histiocytosis, cephalic benign histiocytosis, non-Langerhans
cell histiocytosis.

Langerhans. Todas estas células juegan un papel
muy importante en la presentacion de antigenos y
fagocitosis.'?

Son trastornos poco frecuentes que se presen-
tan principalmente durante la infancia. En 1987, la
Histiocyte Society propuso la clasificaciéon de las
histiocitosis en tres principales grupos: clase | como
histiocitosis de células de Langerhans (HCL), clase
Il conocida como histiocitosis de células no Langer-
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hans o del sistema fagocitico mononuclear (también
llamadas no-X) y clase lll histiocitosis malignas.*
Actualmente en la ultima revisién se clasificaron en
cinco grupos con base en la clinica, hallazgos radio-
l6gicos, histopatologicos, fenotipicos, genéticos y/o
moleculares® (Tabla 1).

En el grupo C se encuentran las histiocitosis no-
HCL cutdneas y mucocutaneas. Los tipos principales
de no-HCL son: xantogranuloma juvenil, xantogra-
nuloma del adulto, reticulohistiocitoma solitario,
histiocitosis cefalica benigna, histiocitosis eruptiva
generalizada y la histiocitosis nodular progresiva.s®
Todas estas patologias comparten la presencia clonal
de células dendriticas, monocitos y macréfagos de
apariencia espumosa; cuyo marcador inmunohisto-
quimico tipico es el CD68 y siendo negativos a CD1a
y langerina; que son caracteristicas de las células de
Langerhans.?”

En el afio 2005 se sugiri6 la division de las no-HCL
en dos grupos segun las células de origen. El grupo
del xantogranuloma juvenil que se deriva de células
dendriticas y el grupo no xantogranuloma que deriva
de macréfagos y monocitos.”

La histiocitosis cefélica benigna (HCB) es una
entidad rara que se presenta en la infancia y es au-

torresolutiva. Descrita por primera vez en 1971 por
Gianottiy cols.”® quienes la denominaron histiocitosis
con cuerpos intracitoplasmaticos vermiformes o en
forma de gusano.®

Es una patologia poco frecuente y unicamente se
han publicado alrededor de 42 casos.®**'° Existe una
serie de casos de 11 pacientes diagnosticados en el
Departamento de Dermatovenerologia de la Facultad
de Medicina de Estambul.” Algunos autores la con-
sideran la forma localizada del histiocitoma eruptivo
generalizado.?

La edad promedio de inicio es de 15 meses (rango de
2-66 meses), 45% aparece en menores de seis meses
de edad." Afecta a ambos sexos con ligero predominio
en varones (1.6:1).2

Se observa inicialmente en la cara, y de ésta en
las mejillas y después puede extenderse a parpados
y frente. También puede llegar a afectar las orejas,
cuello, tronco y extremidades superiores; raramente
las inferiores.'

Se presenta en forma de maculas o papulas re-
dondas, lisas, de 1 hasta 8 mm de didmetro, su color
puede ser naranja, amarillo, café o rojo." El nimero de
lesiones varia entre dos y mas de 100, dependiendo
también de la extension.2?

Tabla 1: Clasificacion de histiocitosis (Histiocyte Society-2016).

Grupo C
HCNL cutaneay
Grupo L mucocutanea Grupo R Grupo M Grupo H
Histiocitosis de células — Xantogranuloma Enfermedad de Histiocitosis Linfohistiocitosis
de Langerhans juvenil y del adulto Rosai-Dorfman maligna primaria hemofagocitica

— Reticulohistiocitoma
Histiocitosis celular solitario
indeterminadas — Histiocitosis

cefalica benigna

— Histiocitosis eruptiva
generalizada
— Histiocitosis
progresiva nodular
— Xantoma diseminado

— Enfermedad de
Rosai-Dorfman cutanea

Enfermedad de
Erdheim-Chester

Sarcoma histiocitico y sindome de activacion

macrofagocitica

Sarcoma de células
de Langherhans

Histiocitosis malignas
secundarias

HCNL = histiocitosis de células no Langerhans.
Emile JF et al.
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Figura 1: Caso 3, numerosas lesiones en cara.

Tabla 2: Datos clinicos e histopatoldgicos de los casos.

Las lesiones son autorresolutivas, presentandose la
involucién de las lesiones generalmente a los 23 me-
ses, pero se puede dar entre los ocho meses y cuatro
afos. No suelen dejar cicatriz, Gnicamente manchas
hipercrémicas residuales.™

El involucro sistémico es muy poco frecuente. Sin
embargo, se han comunicado en la literatura un caso
asociado a diabetes insipida,'® otro asociado a histioci-
tosis de células de Langerhans, y otro mas a diabetes
mellitus.'%16

La histopatologia muestra proliferaciéon bien cir-
cunscrita de histiocitos en la dermis superficial y media
reticular, por debajo de una epidermis adelgazada. Asi
como infiltrado inflamatorio mixto con presencia de
linfocitos y eosin6filos.?”

Estos histiocitos tienen citoplasma palido, abundan-
te y eosinofilico, con nucleos ovales o reniformes con
escasa cromatina.?

La inmunohistoquimica es caracteristica, pero no
diagnostica. Se encuentra positiva a: CD68(KP1/KiMP),
factor Xllla, CD11b (OKM1), CD14b(Leu-M3) y HAM56.
Es negativa para CD1a (marcador de las células de

Caso 1 2 3 4 5 6 7 8
Género Femenino Masculino Femenino Masculino Masculino Masculino Masculino Masculino
Fecha nacimiento 20/11/06 29/12/04 13/06/11 10/04/12 20/03/13 17/09/14 07/02/17 06/06/09
DAQM DACG AHM IJST MS SMMG JAGR AOFA
Edad de inicio 18 meses 14 meses 3 meses 10 meses 12 meses 7 meses 3 meses 7 afos
Tiempo evolucion al 4 6 14 12 24 9 15 18
diagnostico, (meses)
Edad persistencia 6 afos 5 afios 9 meses 26 meses 48 meses 24 meses 12 afos 12 afos
0 remision
Topografia de 1er lesion Mejillas Mejillas Mejillas Mejillas Mejillas Mejilla Mejillas Mejillas
izquierda
No. de lesiones 7 4 180 6 +50 165 40 110
Topografia de extension Menton, Orejas Nariz «\/» del Orejasy Menton, Cuello, Mejillas y
de lesiones malar, frontal escote y torax cuello tronco y mentény  region malar
y brazo posterior extremidades torax posterior
izquierdo superiores
Histopatologia HCB Compatible  Histiocitosis Proceso Compatible HCB Compatible ~ Compatible
HCB linfohistiocitario HCB HCB con
cronico histiocitosis
compatible
HCB

HCB = histiocitosis cefalica benigna.
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Tabla 3: Resultados histopatolégicos e inmunohistoquimicos.

Caso 1 2 3 4 5 6 7 8

Histopatologia HCB Compatible  Histiocitosis Proceso Compatible HCB Compatible  Compatible con
HCB linfohistiocitario HCB HCB histiocitosis
crénico
compatible
HCB
Inmunohistoquimica

5100 — — — — + (f) + (f) + (f) + (f)

CD1 — — — — — — — —
CD68 (KP1/ No valorable + + + + (f) + +

KiMP)

FXllla + + + = — +(f) +

HCB = histiocitosis cefalica benigna. + (f) = focal.

Langerhans, nevo de Spitz, urticaria pigmentosa, sar-
coidosis liquenoide.2%

La HCB es autolimitada, por lo que no esta in-
dicado ningun tratamiento especifico, unicamente

7 g SR e vigilancia. 218

A /sl )

EA VS e BT CASOS CLINICOS

PEF N ¥ . LR 3 Se comunican ocho casos de histiocitosis cefalica
3 fir R 2 : 580 benigna observados en el Servicio de Dermatologia

Figura 2: Caso 3, CD68 positivo.

Langerhans) y S100 (generalmente).' Sin embargo, se
han descrito casos positivos para S100 en neoplasias
histiociticas no-X."°

La microscopia electronica muestra hallazgos ca-
racteristicos: ausencia de granulos de Birbeck, y otros
tipos de inclusiones citoplasmaticas como vesiculas de
superficie erizada, estructuras semejantes a desmoso-
mas y cuerpos en coma o vermiformes. -2

Los principales diagnésticos diferenciales son:
verrugas planas, histiocitoma eruptivo generalizado,
xantogranuloma juvenil, histiocitosis de células de

Rev Cent Dermatol Pascua. 2024; 33 (3): 73-78

Pediatrica del Centro Dermatologico «Dr. Ladislao de la
Pascua» en la Ciudad de México, en un periodo de 12
afios (2008-2020). A todos los pacientes se les realiz
historia clinica y examen fisico completo, ademas se
indagd antecedentes a todos los pacientes. Se tomo6
biopsia de piel de algunas de las lesiones para estudio
histopatolégico de rutina con hematoxilina y eosina; asi
como inmunohistoquimica con la medicion de S100,
CD1, CD68 y FXllla.

RESULTADOS

La edad de inicio oscil6 entre 3 y 84 meses (media
18.8 meses). Se mostr6 predominio del sexo mas-
culino con proporcién de 3:1. En todos los pacientes
la topografia inicial de presentacién fueron las me-
jillas. En seis casos la extension fue mas alla de la
cabeza incluyendo cuello, tronco y/o extremidades
superiores. La morfologia en todos los casos fue
de neoformaciones de aspecto papular con tamafo

www.medigraphic.com/dermatologicopascua
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variable de 2 a 5 mm de diametro. El nUmero de
lesiones fue de cuatro a 180 (media 70.25). Las
neoformaciones presentaron una coloracién que se
encontraba entre los tonos amarillo, naranja, rosa
y marron (Figura 1). En los ocho pacientes se do-
cumento la involucién de las lesiones en el rango
de 9 a 144 meses (media 65.8 meses) (Tabla 2).
Dejando manchas hipercrémicas residuales. Los
diagnésticos iniciales en la consulta de dermatolo-
gia general en tres casos fueron diferentes a HCB;
considerandose: verrugas planas, xantogranuloma
juvenil y liquen nitidus.

En los cortes histolégicos se observd atrofia de la
epidermis y en dermis superficial un infiltrado histioci-
tario difuso que iba de moderado a denso. En algunos
casos se mostr6 ademas la presencia de linfocitos y
escasos eosinofilos. Tanto la histopatologia con tincion
de hematoxilina y eosina, asi como la inmunohistoqui-
mica (Tabla 3 y Figura 2); fueron compatibles con el
diagnéstico de HCB.

En un caso el paciente a los dos afnos posteriores
a la determinacion de HCB se le realiz6 el diagnos-
tico de alopecia areata con repoblacion completa
de las placas a los cuatro afios. En una paciente
se reporté en su ultrasonido (USG) hidronefrosis
moderada en rindn izquierdo. Por lo demas no se
presentaron otras patologias asociadas en el resto
de los pacientes.

DISCUSION

Con este trabajo aportamos nuevos casos a la litera-
turay se contribuye con datos para seguir estudiando
la evolucion y caracteristicas tanto clinicas como
histopatologicas de esta entidad. Los casos concuer-
dan con el sitio inicial segun la literatura, con inicio
de lesiones en las mejillas.' El promedio de edad de
inicio en la literatura es de 15 meses; siendo el de
nuestros pacientes de 18.8 meses. También concord6
el predominio en el sexo masculino.'* Se present6
un promedio de 70 lesiones con rango de 4 a 180
siendo compatible con lo descrito en la literatura.?® La
involucion de las lesiones fue mayor en nuestro gru-
po de pacientes teniendo una media de 65.8 meses
comparado con la literatura de 23 meses, y dejando
manchas hipercrémicas residuales.’

La histopatologia con H&E también fue compatible
con lo descrita en la literatura, presentando adelgaza-
miento de la epidermis, infiltrado histiocitico en dermis
superficial y en algunos casos presencia de linfocitos
y eosindfilos.? Los datos inmunoldgicos presentan
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algunas variaciones a lo descrito clasicamente en la
literatura; 100% de los casos CD1 negativo, CD 68
positivo y en algunos casos fue S100 focal positivo. Lo
cual podria indicar la presencia de células de diferentes
estirpes en la piel. Ademas que se ha descrito la posi-
tividad de S100 en otras neoformaciones histiociticas
del mismo grupo.™

Se describe un caso que presentd posteriormen-
te alopecia areata. Lo cual nos puede sugerir que
existen alteraciones en el sistema inmune de estos
pacientes.

Podemos concluir que para un adecuado diag-
néstico es necesario realizar una correlacion clinico-
histoinmunopatolégica. Lo cual nos reitera que en
ocasiones puede llegar a ser dificil clasificar estos
casos y deja una puerta abierta para mas estudios en
estos pacientes.
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