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A histiocitose cefélica benigna faz parte do grupo das histiocitoses de células ndo-Langerhans. De etio-
logia desconhecida, é uma doenga autolimitada, que surge na infancia e se caracteriza por lesdes papulosas que
afetam fundamentalmente a face.

Descrevemos o caso clinico de uma crianga de 10 meses de idade que apresentava desde hd 6 meses lesdes papu-
losas, eritemato-amareladas, assintomdticas e de localizag@o exclusiva & face. O estudo histolégico e imuno-histo-
quimico revelou a presenca de um infiltrado difuso de histiécitos em toda a derme, negativo para a proteina S100 e
CD1a e positivo para CD68. Perante o diagnéstico de histiocitose cefdlica benigna, optou-se por uma atitude expec-
tante verificando-se regresséo clinica completa apés um ano de seguimento.

Desde a sua descrig@o por Gianotti, et al. em 1971, apenas 40 casos foram descritos na literatura.

Histiocitose cefdlica benigna; Histiocitoses de células ndo-Langerhans; Doenga autolimitada.

BENIGN CEPHALIC HISTIOCYTOSIS

Benign cephalic histiocytosis is a type of non-Langerhans histiocytitic disorder. Of unknown etiology, is a
self-healing disease, arising in childhood and is characterized by papular lesions primarily affecting the face.
We describe a 10-month-old girl who presented with 6 months of evolution, yellow-red papules asymptomatic, on her
face. The histological and immunohistochemical study showed the presence of a diffuse infiltration of histiocytes, throu-
ghout the dermis, negative for the protein S100 and CD1a and positive for CD68. Given the diagnosis of benign cepha-
lic histiocytosis, we chose an expectant attitude verifying complete regression after one year of follow-up.
Since its description by Gianotti, et al. in 1971, only 40 cases were reported in the literature.

Histiocytosis; Non-Langerhans-cell; Facial dermatoses; Skin diseases.
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INTRODUCAO

A histiocitose cefdlica benigna (HCB) faz parte do
grupo das histiocitoses de células néo-Langerhans. E
uma doenca idiopética, proliferativa, rara, autolimita-
da, surgindo na inféncia e afetando fundamentalmente
a face. Desde a sua descrigdo por Gianotti, et al.' em
1971, apenas 40 casos foram descritos na literatura.

CASO CLINICO

Apresentamos o caso clinico de uma crianca do sexo
feminino de 10 meses de idade, sauddvel, sem ante-
cedentes pessoais ou familiares relevantes, que foi re-
ferenciada & consulta de dermatologia pedidtrica por
apresentar hd cerca de 6 meses lesdes papulosas de

- ]

Fig. 1 - Com 6 meses de evolucéo, lesdes papulosas, as-
sinfomaticas, de coloracdo eritemato-amarelada, bem deli-
mitadas, de contornos regulares, infiliradas e de superficie
néo descamativa, com diGmetro variando entre os 3 e 7mm
e localizacdo exclusiva a face.
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coloragdo eritemato-amarelada, bem delimitadas, de
contornos regulares, infiltradas, de superficie ndo desca-
mativa e assinfomdticas. Estas mediam entre 3 a 7mm
de dimetro e localizavam-se exclusivamente & face,
nomeadamente regido frontal & direita e regido malar,
temporal e mandibular esquerdas (Fig. 1). A doente nédo
apresentava quaisquer sinais ou sinfomas sistémicos e o
restante exame fisico era normal. O exame histopatolé6-
gico de uma das lesdes cutdneas pela hematoxilina-eo-
sina evidenciou a presenca de um infiltrado de histiécitos
pleomérficos, e de células linfocitérias, difuso em toda a
derme, desde a profundidade até & jung@o dermo-epi-
dérmica, sem evidéncia de epidermotropismo (Fig. 2).
A imuno-histoquimica foi negativa para a proteina S100
e CD1a e positiva para CD68 (Fig. 3). De acordo com os
resultados clinicopatolégicos foi colocado o diagnéstico
de histiocitose cefélica benigna.

Fig. 2 - Infiltrado de histiécitos pleomérficos, e de células
linfocitdrias, difuso em toda a derme, sem evidéncia de epi-
dermotropismo. (H&E, 400x).
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‘ Fig 3 - Imuno-histoquimica: a) positiva para CD68 b) negativa para proteina S100 e c) negativa para CD1a.

Dada a natureza benigna e autolimitada da doen-
¢a, optou-se por uma atitude expectante sem instituigéo
de qualquer terapéutica. As pdpulas tornaram-se gra-
dualmente mais planas mostrando regressdo completa
um ano depois, sem deixar sequelas.

DISCUSSAO

As histiocitoses constituem um grupo de entidades
clinicas, caracterizando-se pela proliferagéo de células
do sistema mononuclear-fagocitico e dendritico, sendo
classificadas em histiocitose de células de Langerhans e
néo-Langerhans. Este Ultimo grupo engloba vérias enti-
dades clinicas, destacando-se, o xantogranuloma juve-
nil, a HCB e histiocitoma eruptivo generalizado.

A HCB é uma doenca autolimitada caracterizada
clinicamente por mdculas ou pdpulas eritematosas,
eritemato-amareladas ou eritemato-acastanhadas, as-
sinfomdticas, variando entre um e oito milimetros de
didmetro, que surgem inicialmente no couro cabelu-
do, face e pescoco, podendo progredir em movimen-
to descendente até ao tronco e membros superiores.
O atingimento mais distal é raro. As mucosas, palmas e
plantas ou érgéos infernos séo poupados. Por norma a
investigac@o sistémica ndo é necesséria??, no entanto,
existe um relato de associag@o com diabetes insipidus’
e outro com diabetes mellitus tipo 8. O quadro cuténeo
surge habitualmente em idades compreendidas entre
os 2 e 66 meses (média de 15 meses). Em aproxima-
damente 50% dos casos, os doentes tem menos de 6
meses. N@o hd predominio entre géneros. A regresséo
espont@nea é a regra sendo completa em média aos
50 meses?.

Em termos histopatolégicos apresenta trés padrdes
de infiltragdo caracteristicos: derme papilar, difuso
e liquendide. O primeiro padrédo é o mais comum e

caracteriza-se pela presenca de um infilirado histiociti-
co bem definido e préximo da epiderme. Os histidcitos
s@o pleomérficos e apresentam ndcleo hipercromdtico
e nucléolo grande. Associa-se também a um infiltrado
de linfécitos e eosinéfilos e ndo hd exocitose de histié-
citos. J& no tipo difuso, o infiltrado encontra-se difuso
na derme e os histiécitos s@o raros, pleomérficos, arre-
dondados, regulares e com pouco citoplasma. Este foi
o padrdo apresentado pela nossa doente. E, por Glti-
mo, o tipo liquenoide, que possui histidcitos pequenos,
regulares e raros linfocitos perivasculares na derme
superior. Nas trés formas, ndo hd células de Touton
e células espumosas*. Os marcadores das células de
Langerhans, CD1a e proteina S100 s@o negativos na
imuno-histoquimica, enquanto os marcadores de ma-
créfagos e histiéeitos, CD68 e Xllla, sdo positivos?®.

A nossa doente apresentou os padrées de imuno-
-histoquimica esperados. Estudos de microscopia elec-
trénica podem mostrar citoplasma com corpos em
forma de virgula, particulas vermiformes e estruturas
juncionais parecidas com os desmossomos entre os his-
tidcitos. Ao contrério da histiocitose de células de Lan-
gerhans os grénulos de Birbeck estdo ausentes”.

O diagnéstico diferencial deve ser feito com o xan-
togranuloma juvenil forma micronodular, histiocitoma
eruptivo generalizado, nevo de Spitz, verrugas planas,
mastocitose e com a histiocitose de células de Lan-
gerhans?3. Nevo de Spitz, verrugas planas e mastocitose
s@o facilmente distinguidos pelo exame histopatolégico.

As lesdes de xantogranuloma juvenil embora ocor-
ram com mais frequéncia na cabeca e pescogo, tam-
bém podem atingir outras dreas do tegumento, bem
como cursarem com manifestagdes extracutdneas prin-
cipalmente oculares. Histologicamente células espumo-
sas e células gigantes de Touton s@o caracteristicas??.
O histiocitoma eruptivo generalizado é mais comum em
adultos, com uma distribuigdo mais difusa das lesdes e
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com ocasional envolvimento das mucosas. Histologi-
camente pode ser semelhante & HCB?2. A histiocitose
de células de Langerhans apresenta lesées localizadas
preferencialmente as superficies flexoras, de caracteris-
ticas crostosas e descamativas podendo ocorrer envol-
vimento de vdrios érgéos. Os marcadores das células
de Langerhans, CD1a e proteina S-100 séo positivos
na imuno-histoquimica, e apresentam granulos de Bir-
beck em estudos ultraestruturais??.

De etiologia desconhecida, alguns autores acredi-
tam que a HCB seja uma variante do xantogranuloma
juvenil ou do histiocitoma eruptivo generalizado ou, tal-
vez, todas elas facam parte do espectro de uma mesma
doenga®*.

A HCB néo requer tratamento especifico por ser
uma doenca autolimitada, mas deve-se afastar a as-
sociagdo com diabetes insipidus ou mellitus e fazer se-
guimento regular do doente devido & possibilidade de
exacerbagdes.
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