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RESUMEN

La histiocitosis cefdlica benigna (HCB) es una enfermedad dermatolégica

rara que afecta principalmente a lactantes y nifios pequefios, caracte-

rizada por la apariciéon de multiples papulas eritemato-amarillentas

planas, asintomaticas, con frecuencia en la regién cefélica. Presentamos

el caso de un paciente varén de 1 afio 3 meses con papulas color marrén,

asintomadticas, en el rostro. Tras correlacion clinico-patoldgica, se esta-

blece el diagndstico de histiocitosis cefalica benigna. Durante el segui-

miento se observo la estabilidad y la involucién de las lesiones.

INTRODUCCION

La histiocitosis cefalica benigna es una enfermedad poco
comun que afecta principalmente la regién craneofacial
de los nifios 5 Es un tipo de histiocitosis, grupo de enfer-
medades que involucran la proliferacién anormal de his-
tiocitos en los tejidos blandos de la cabeza y el cuello, lo

que puede ocasionar deformidades faciales y craneales.

A diferencia de otras formas mas serias de histiocitosis,
como la histiocitosis de células de Langerhans, la HCB
no se asocia con malignidad ni con afeccién sistémica
grave. La causa exacta de la HCB adn no se conoce, pero
se ha propuesto que podria estar vinculada a una res-

puesta inflamatoria o inmunoldgica transitoria3

La HCB se manifiesta tipicamente en lactantes entre
los 3y 6 meses de edad. Las lesiones cutdneas caracte-

risticas son papulas eritematosas de 2 a 6 mm de dia-

metro, que pueden estar acompariadas de una superficie
escamosa3" Estas papulas suelen aparecer en el cuero
cabelludo, la frente, las mejillas y la parte superior del
tronco. A veces, pueden extenderse a otras areas del

cuerpo, aunque esto es menos comun?

Una caracteristica importante de la HCB es que, a pesar
de su apariencia alarmante, las lesiones no suelen
causar molestias significativas al paciente. No presentan
prurito ni dolor, lo que ayuda a diferenciarlas de otras

afecciones dermatoldgicas#
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Masculino de 1 afio 3 meses, sin antecedentes de impor-
tancia; la madre refiere que, desde los 7 meses de edad,

presenta lesiones papulares en el rostro asintomaticos.
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Aplica tratamiento topico sin mejoria. Con el pasar de los

meses aumenta el nimero de lesiones en el rostro.

EXAMEN FiSICO

Dermatosis localizada en rostro, caracterizada por
multiples papulas de color marrén, de aproximada-
mente 2mm de didmetro, no confluyentes (figura 1). A
la dermatoscopia: se evidencian lesiones con patrén en

sol poniente (figura 2).

Figura 1. Pdpulas color marrén.

Figura 2. Lesiones con patrdn en sol poniente.
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En el examen histopatolégico se evidencia infiltrado
inflamatorio difuso dispuesto en la dermis superior y
media, compuesto por histiocitos elongados y fusiformes
que tienden a confluir formando células multinucleadas.
Se acompafian de numerosos eosinéfilos. Se observa
ademds una extravasacion de eritrocitos a la dermis su-
perior. El infiltrado no invade el epitelio ni los anexos.
La epidermis muestra rectificacién de las redes de cresta

y estd recubierta por ortoqueratosis en cresta (figura 3).

Figura 3. En la epidermis se observa ortoqueratosis y ligera hiper-
pigmentacién de la basal; infiltrado inflamatorio difuso en dermis
superior y media, compuestos por histiocitos elongados y fusiformes.

DISCUSION

Gianotti et al. describieron por primera vez la histiocitosis
cefalica benigna en 1971; es una enfermedad poco comin
e infradiagnosticada6, con poco mds de 70 casos docu-
mentados en la literatura4. Prevalece en varones, con una
edad media de 7 meses al diagndstico. E1 50% de los casos
ocurren antes de los 6 meses8, pero pueden ocurrir hasta
los 3 afios, como el caso de nuestro paciente que presentd
las lesiones a los 7 meses de edad. Las manifestaciones
clinicas, el examen histopatoldgico y el inmunofenotipo
determinan su diagndstico. Su principal zona de distri-
bucion es la cara, aunque algunos se encuentran en el

tronco, los miembros superiores y los gliteos*

En 2016, un grupo de especialistas dividié los tras-
tornos histiociticos en cinco grupos seguin sus caracte-
risticas clinicas, histolégicas y moleculares, debido a los
avances en los métodos diagndsticos. La tabla 1 muestra

la clasificacién actual de las histiocitosis?
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Tabla 1. Clasificacion actual de las histiocitosis segtin la Sociedad del
Histiocito®

GRUPO I | GRUPO LANGERHANS | Histiocitosis de células de
Langerhans

Histiocitosis de células
indeterminadas

Enfermedad de
Erdheim-Chester
Histiocitosis de células de
Langerhans y enfermedad de
Erdheim-Chester mixtas

GRUPO C | HISTIOCITOSIS NO Cutdnea aislada

LANGERHANS Con componente sistémico
CUTANEA Y
MUCOCUTANEA
GRUPO M | HISTIOCITOSIS Primaria
MALIGNA Secundaria
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CONCLUSION

La histiocitosis cefalica benigna es una entidad dermato-
logica rara pero importante a reconocer en la practica pe-
diatrica, con buen pronéstico. Su presentacién benigna y
autolimitada la distingue de otras formas de histiocitosis y
enfermedades cutaneas en la infancia. Un diagndstico ade-
cuado y una comprension clara de su curso natural pueden
proporcionar tranquilidad a los padres y evitar interven-
ciones innecesarias. A medida que se realizan mas investi-
gaciones, se espera que se amplie el conocimiento sobre la

etiologia y el manejo 6ptimo de esta interesante condicion.
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GRUPO R | ENFERMEDAD DE Familiar
ROSAI-DORFMAN Clésica (nodal)
Extranodal

Asociada a neoplasias

GRUPO H | LINFOHISTIOCITOSIS | Asociada a enfermedades
HEMOFAGOCITICAY | inmunes

SINDROME DE Primaria
ACTIVACION DE Secundaria
MACROFAGOS De origen desconocido

Las entidades que causan histiocitosis de células no
Langerhans en la piel y las mucosas se clasifican segtin
su apariencia clinica, su inmunofenotipo y si hay o no
afectacion sistémica> La HCB se ha clasificado recien-
temente como un xantogranuloma juvenil (dentro del
grupo C de histiocitosis de células no Langerhans),

junto con otras entidades sin compromiso sistémico.’

La HCB es diagnéstico clinico basado en la observacion de
las lesiones y la historia médica del paciente. A pesar de la
raridad y similitud de manifestaciones con otras afecciones
cutaneas, a menudo es necesario realizar una biopsia de piel.
La HCB es autolimitada, resolviendo espontaneamente du-
rante unos meses a un afio sin necesidad de tratamiento es-
pecifico. El pronéstico es excelente, no hay complicaciones a
largo plazo o recurrencias significativas? En nuestro caso, el
diagnostico de HCB se baso en criterios clinicos, incluido el
inicio de la enfermedad en la primera infancia, la morfo-
logia clinica tipica de la lesion y su distribucién predomi-

nante en el rostro, junto con el estudio histopatoldgico.
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