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RELATO DO CASO

Paciente masculino, de um ano e trés meses de
idade, com lesOes na face, assintomaticas, trés meses antes
da primeira consulta. Nao havia alteracio do estado geral
nem comorbidades e o exame fisico era normal.
Apresentava papulas eritémato-acastanhadas, de aproxima-
damente 1-2mm, simétricas, na regiao malar (Figura 1). Nao
havia doenca sistémica associada. Para confirmar a suspeita
clinica, foi realizado exame histopatoldgico de lesao de face,
que mostrou epiderme retificada e derme papilar com infil-
trado, rico em histiécitos pleomorficos com citoplasma eosi-
nofilico e ndo-espumoso, sem exocitose associado a infiltra-
do de linfécitos e eosindfilos (Figura 2). A imuno-histoqui-
mica foi negativa para S100 e CD1a e positiva para CD68
(Figuras 3 e 4). O paciente encontra-se hid dois anos em
acompanhamento ambulatorial, sem involucio das lesoes e,
periodicamente, os exames sao refeitos para afastar doenca
sistémica.
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DISCUSSAO

As histiocitoses constituem um grupo de doencas,
caracterizado pela proliferagao de células do sistema mononu-
clear fagocitico e dendritico, sendo classificadas em histiocito-
se de células de Langerhans e nao-Langerhans. A histiocitose
cefilica benigna é uma histiocitose nio-Langerhans. E uma
desordem proliferativa rara, com apenas 40 casos descritos,
nao havendo caso relatado na literatura nacional pesquisada.
Foi primeiramente descrita em 1971, por Gianotti, como uma
histiocitose infantil com corpos vermiformes citoplasmaticos,
que acomete a face de criancas no primeiro ano de vida. Tem
etiologia desconhecida; alguns pesquisadores acreditam que
seja uma variante do xantogranuloma juvenil (XJ) ou do his-
tiocitoma eruptivo generalizado ou, talvez, todas elas facam
parte do espectro de uma mesma doenca."**"

A HCB caracteriza-se por mdaculas ou papulas de 25
mm de diametro, vermelhas ou vermelho-acastanhadas, que
surgem inicialmente na face e, posteriormente, podem aco-
meter a orelha e o pescoco. Ocasionalmente, podem surgir no
tronco e nos bragos, porém, nio é comum nas pernas € no
gliteo."**” A maioria das criangas acometidas é saudivel e nio
apresenta acometimento mucoso ou sistémico. No entanto,
existe um relato de associacio com diabetes insipidus (DI) e
outro com diabetes mellitus tipo 1.°” Outras histiocitoses,
como o XJ, também podem estar associadas a DI.8 As lesoes
da HCB resolvem-se espontaneamente, apds meses ou anos,
porém, pode haver exacerbagoes e recidivar como XJ."***

Seu diagnoéstico é clinico e pode ser confirmado pela
histopatologia e imuno-histoquimica. A histopatologia apre-

senta trés padroes caracteristicos: derme papilar, difuso e
liquenoide. O primeiro padrio é o mais comum e caracteriza-
se pela presenca de infiltrado bem definido e préximo a epi-
derme. Este foi o padrio apresentado pelo nosso paciente. Os
histiécitos presentes sio pleomorficos e apresentam nucleo
hipercromatico e nucléolo grande. Associa-se também a infil-
trado de linfécitos e eosindfilos e ndo hi exocitose de histioci-
tos. Ja no tipo difuso, o infiltrado esta difuso na derme e os his-
tidcitos sio raros, pleomorficos, arredondados, regulares e
com pouco citoplasma. E, por ultimo, o tipo liquenoide, que
possui histiocitos pequenos, regulares e raros linfocitos peri-
vasculares na derme superior. Nas trés formas, nao ha células
de Touton e células espumosas."* Este tipo de histiocitose pos-
sui imuno-histoquimica com $100 e CD1a negativos e expres-
sa positividade para CD11b, CD14b, CD68, HAM56 e fator
XlIIa. Nosso paciente apresentou os padroes de imuno-histo-
quimica esperados. Estudos de microscopia eletronica podem
mostrar citoplasma com corpos em forma de virgula, particu-
las vermiformes e estruturas juncionais parecidas com os des-
mossomos entre os histidcitos."*

O diagnostico diferencial deve ser feito com o XJ, xan-
toma eruptivo generalizado, nevo de Spitz e com as histiocito-
ses de células de Langerhans."

A histiocitose cefalica benigna nao requer tratamento
especifico por ser uma doenca autolimitada, mas deve-se afas-
tar diabetes insipidus ou mellitus e fazer acompanhamento
ambulatorial devido 2 possibilidade de exacerbacoes.” O

Resumo: Relatamos um caso de histiocitose cefilica benigna em uma crianca do sexo masculino, de um ano e trés meses
de idade que desenvolveu muiltiplas papulas na regido malar bilateralmente, sem outros comemorativos associados. A
histopatologia caracterizou-se pelo padrio derme papilar, com imuno-histoquimica negativa para S100 e CD1a, e positiva
para CDG8, ficando assim estabelecido o diagnéstico desta histiocitose nao- Langerhans, baseado nos aspectos clinicos,

histopatoldgicos e imuno-histoquimicos caracteristicos.
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Abstract: The present paper reports a case of benign cephalic histiocytosis in a 15-month baby boy, who developed
multiple papules bilaterally in the malar region with no other associated manifestations. Histopathology revealed a pap-
illary dermal pattern, while immunohistochemistry was negative for S100 and CD1a and positive for CD68. Therefore,
diagnosis was established as non-Langerhans cell histiocytosis, based on the clinical, histopathological and immunohis-

tochemical features present.

Keywords: Histiocytosis; Histiocytosis, non-langerhans-cell; Xanthogranuloma, juvenile

REFERENCIAS

1. Bolognia JL, Jorizzo, Rapini RP. Dermatology. 2nd ed. v. 1. Nova York: Moshy
Elsevier; 2008.

2. Hasegawa S, Deguchi M, Chiba-Okada S, Aiba S. Japanese case of benign
cephalic histiocytosis. J Dermatol. 2009;36:69-71.

3. Jih DM, Salcedo SL, Jaworsky C. J Am Acad Dermatol. Benign cephalic
histiocytosis: a case report and review. J Am Acad Dermatol. 2002;47:908-13.

4. Luz FB, Gaspar AP, Kalil-Gaspar N, Ramos-e-Silva. Os histiécitos e as histiocitoses
ndo Langerhans em dermatologia. An Bras Dermatol. 2003;78:99-118.

5. Dadzie 0, Hopster D, Cerio R, Wakeel R. Benign cephalic histiocytosis in a British-
African child. Pediatr Dermatol. 2005;22:444-6.

6. Weston WL, Travers SH, Mierau GW, Heasley D, Fitzpatrick J. Benign cephalic
histiocytosis with diabetes insipidus. Pediatr Dermatol. 2000;17:296-8.

7. Saez-De-Ocariz M, Lopez-Corella E, Duran-McKinster C, Orozco-Covarrubias L,
Ruiz-Maldonado R. Benign cephalic histiocytosis preceding the development of
insulindependent diabetes mellitus. Ped Dermatol. 2006;23:1012.

8. Miranda PA, Miranda SM, Bittencourt FV, Machado LJ, Castro LP, Leite VH, et al.
Cutaneous nonLangerhans cells histiocytoses as cause of central diabetes
insipidus. Arq Bras Endocrinol Metab. 2007;51:1018-22.

ENDEREGO PARA CORRESPONDENCIA / MAILING ADDRESS:
Luna Azulay-Abulafia

Boulevard 28 Setembro, 51 - Vila Isabel

CEP: 20551-030 - Rio de Janeiro - R]

E-Mail: lunaazulay@gmail.com /
mabenez@hotmail.com

Como citar este artigo/How to cite this article: Azulay-Abulafia L, Benez MDV, Abreu CS, Miranda CVR, Alves MFGS. Caso para
diagnéstico. Histiocitose nao- Langerhans tipo cefilica benigna. An Bras Dermatol. 2011;86(6):1222-32.

An Bras Dermatol. 2011;86(6):1222-32.





