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1.- ANTECEDENTES.-

HISTIOCITOS: 

Dofinición: Grupo heterogéneo de proceso11 sistiímicoe cuyo común denom! 

nador es 111 proliferación y activación de las células del aiatemn monon~ 

clenr fngocltico (1). 

El concepto do sistema retlculo-endotelial, definido por Aacho[[ en 1924, 

fué substituido en 1972 por Vnn Furth como sintemn 1rHl11onuclenr fagoc{ti-

co (2) (3). Lns ciHulas de este sistema se originan en la médula ósea, 

posan n ln sangre peri[éricn coino monocitoff y emigran a los toj idos por! 

féricos: h{gndo, bni:o, pulmones, r,nnglioa linfáticos, tejido conectivo, 

cavidades serosas, hueso y sistema nerv.10110 central, donde 66 convierten 

en m.ncrófagos (4); son móviles y se remueven conotnntemente en escoa Ce-

jidoa (5). 

CELULA TRONCAL DE LA MEDULA OSEA 

HACROFACOS: 

Célula troncal comprometida 

monoblnsto 

promonocito 

monocito 

- tejido conectivo: hi6t.iocito 

- hígado: célula do Kupffer 

- pulmón: macrófngo alveolar 

- ganglios linfáticos y bazo: m11crófngos 
fijos y móviles 

- cavidad peritonenl y pleural: mncrófagos 

- hueso: osteoclnsco 

- SNC: microglin 



J'rescntnn 111arcnda hctcrogcnicidnd l!loríológica, citoqu!mlcn e inmunoló-

gicn. Estna varincloncr. reflejan ln cxlstencin de eBtndo11 funcionales 

difcrcntco y dependiendo del tejido donde oc nolentan (J). 

Dentro del siBt:ema fagoc!t!co roononuclenr exiotcn aubpoblncionea cclu-

lores con morfolog[n capcc!fica y funciones r.electlvns. De estna sub-

poblncionca, In mejor definida es el aintem:i llnfoc!tico de las clilu--

las de Longcrhane (6). Sin l'mbargo e11 In piel en sus diferentes cnpna 

hay numerosas célulnB dcndr!ticac que tienen función fngoc!ticn. 

C~:LUJ.AS DEtlllRITICAS: 

Célula troncal comprol!lctida 
monoblaato 
pro111ocito 
111onocito 

Célula dendrl'.ticn intermedia 

Célula dendr!ticn 

Ciilulo dcndr!tlcn linfoide 

Célula vellosa 

Células dentr!ticna foliculares 

Células interdigitnlco 

Ciilulne de Langerhnns 

CRlTERlOS DE IDENllflf./.ClCN DE LAS CELULAS DEL SISTEMA WDUlF.AR FACOCITICO. 

A) CRITERIOS HORFOLOGICOS. 

- Con 111icroecopio de luz: 

Núcleo !dentado, c!toplasll'ID sbundnnto, membrana onduisnte 0 critrof!; 

gocitosia y nl111Dcennjc de ll'.pidos (7). 

- Con microncop!a electrónica: 

Lisosomno, cndocitosio, pinocitosis, zonas lineales de condensación 

de membranas, grónuloo de Birbcck o de L.a.ngerhane (6). 

B) CRITERIOS CITOQUIHlCOS. 

- Actividad esteorasa, actividad lisozimn y actividad alfa 1 sntiqui­

miotripsina (8). 



" 

C) CRITERIOS INHUNOLOGlCOS. 

- Receptores CC y C3, Ag, lo y llLA Dr; Otall, OKT6, 0KT4. (9)(10)(11). 

D) CRITERIOS fU!lCIONALES. 

- FAGOCITOSIS (12), 

\.aa células del ai11tc¡im cioncmuclcar Cagoc!tico Dccret.nn nui:rcroene sus­

tnncins: intcrCcrún, [rnccionce del complemento, {actor cstimulndor -

de colonias de grnnulocitos, cntimns lizoeomnlce, lisorimn, nctivndor 

de plaeminógeno, colágeno, interlcuctnn 1, etc. 

Debido o que loo mncr6fngoa son células [ngoc!ticne y fncilitadoroa de 

las respueetns inmunes, tienen unn compleja relnciún con loe llnfocit:oa 

(13). 

Tres son sus funciones fundomentoles: 

t.- Actividad fagoc!tica.- En muy morcado y juego un papel esencial 

en lo capturo y concentración de pnrt!culos sól1daa especialmente 

microorganismos (14). 

z.- Comienio y desarrollo de la respuesta inmune.- Las células del si_! 

tema fagoc!tico mononuclear metabolizan ant!genoa por medio de sus 

receptores Fe y CJ: expresan alteraciones de histocompatibilidod 

ya quo tienen ant!genos llLA dr (lS) (16), Por sus membranas y re­

ceptores establecen 1ntimo contacto con membranas de otras c6lulse 
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co1110 lin[ocltos, célulns cxcrniins y células tumorales. Por su se­

creción de inonocinns intervienen en la 1•rolifcrnclón y trnns[oran­

ción da linfocitos. 

3.- Actividad secretora.- 1::9 considerable y diversa, son ricas en h.! 

drolnsas y sccrctnn lizoalmns en [orma contfnun, Intervienen en -

la nctlvación del plnsmlnógcno responsable de la flbrlnollsls y en 

la liberación de los productos de la degradación, en la producción 

de gllcosidnsa y de inhibidorca endógenos de protcnona (tripsina, -

qulmlotripslnn); en ln producción de prostnglnndinns {lcucotrlcnos) 

y da fracciones del complemento (17). 

El conocimiento de cstna propiedades bloqutmlcns, permite entender mojar 

las manlfcstncioncs cl!nlcas y las alteraciones biológicas que acompañan 

a las proliferacioncB primnrinB (ncoplÚBicnB) o secundarias (reaccionoles) 

de las células del sisteJD.il [agocltico mononuclear por ejemplo: eritro[~ 

gocitosio, anemia, trombocitopenia, fibrlnopcnln y olnto111.11s inflDllUltorioo 

que exprcoon loo funciones del slotcmn fagocltico mononucleor. 

Divoroos factorcn pueden activar el sistema fagocltico mononuclcar en su 

número y tamaño, como son linfoquinau, toxinao bocterionnu, ulcrgcnos y 

complejos lnmunco (18). 

SISTEMA HISTIOClTlCO DE U..S CELULAS DE LANGERllAHS. 

La célula do L.angcrhans es la m&a dlforonciodo dentro de esto sistema. 
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Su h11bltat noturnl es 111 cpidcrmil1 pero t::imbién se encucntTD en el timo 

y gánglloa llnfiiclcos. Fué idcnti!icnda por Lnngcrhona hnce m.ía de 100 

años quien la consideró una céluln de origen epidérmico (19). Actual-­

mente oc le considero como parte del sistema fngoc!tico mononuclcar, su 

origen en la médula ósea se ha dc1I1ostrndo por catudio de r¡uimcrns (ZO) 

(21) y tiene cal'.'4ctcr!ntlcas y propiedades comt111cs con las células del 

elatcm.n fagoc!tico mononuclcor como non: 

- ndhercncia al vidrio 

- receptores de mcmbruna piu:·a Fe y CJ 

- exprcann Ag lgA y llLA dr. 

- captan ont!gcnoo y loa presentan a loa linfoc!too T cutáneos y de gá_!!. 

nlioa linfliticon regionales pnrn inlclnr In rcopucotn inmune (14), -­

adcmlia poseen mn.rcadorca eapcciolcs que permiten su identificoción: 

reactividod con onticuerpoa monoclonales OKT6 qua mnrcan timocitoa 

corticolea. 

rcoctividod con onticuerpos ontiprotcinn 5-100 que morcan electivn­

mente a las célulos gliales. 

grlinulos da Birbcck o de L'1ngcrhona; que son estructuraa intracito­

plamliticos visibles con microscopio electrónico y se desconoce su -

origen y función, 

m!nima capacidad de Cogocitosis (no producen lisozimo, alfo 1 onti­

tripsino, ni alfa l ontiquimotripsino (15}, 



HORFOLOCIA DE LA CELULAS DE LANGERllANS. 

- H[CROSCOPlA DE LUZ: 

Su tamaño es 5 n 6 veces más grnnde que un linfocito, su relación nQ 

cleo-citoplosmo es 2 veces moyor o cxpenans del núcleo, el cual 

tiene un contorno irregular, ca lobulOJdo, con muescns que le dnn un 

aspecto reniformc (16). Estos coroctcr!sttcos son ton constnntes -­

que pueden tomarse como marcadoreo histológicos poro lo idcntifico­

ción de lns céluloa dll La.11gerha11e. Su citoplnmna es nbu11dnnte, irr~ 

gular, débilmente eouinófilo, libre de rnntl.'rinl fngocitmlo y tiene -­

múltiples prolo11gocionco dendríticos. 

- MICROSCOPIA ELECTRONICA: 

Gránulos de llirbeck; oiempre son intrncitoplúsmlcou, se ubican cerca 

del nparnto de Golgi ó en la pcrifllrin de los célulos, o veces incor­

porado n lo membrnno. Tiene foraua de bootón con una linea central, e! 

triociones trnnsversoles y efl ocasionee presentan unas formas roque-­

toides o de nrco. 

Ln 11111yor!a de las célulns contienen menos de 5 gránulos, excepto en la 

piel donde hay 5 ó mñs (22). 

Existen múltiples claolficncionca do las histiocitosis, sin cmbarso, 

parn fines didácticos la clasificn~ión propuesta por Winkolmon es acc~ 

Cada y consisto en 2 grandes grupos: Histiocitosil1 X o llistiocitosis 

no X (23). 



8 

Las hietiocitoeie X constituyen un grupo de enfennedodes caracterizadas 

por la proliferación de células de Lnngerhons en uno o varioa órganoa, 

de iiatoe loa 111lie ofcctndoe aon piel, hueso, h!gndo, bazo, pul111Ón y giin­

glios linfiiticos. En este grupo (24) Linchtenotein en 1953 integró ba­

jo el no111bro de histiocttosis X a 3 enfermedades con cuadro cl!nico y 

evolución distintas; pero con una car:u:ter!eticn hietopatológica común 

que es la proliferación de histtocitos: 

- En(er111edad de Lctterer-Siwe (LS) 

- Enfermedad de lland-Schuller-Christion (llSC) 

- C:ra11uloma eosinóíilo (GE) 

Winkelman clasificó en hlstiocitosis no X n los siguientes procesos: 

Reticulosie nutolimltadn 

- Uistiocicosifl ceflilica benigna. 

- Xantogranulom.n juvenil 

llietiocitoeia ainusal con lin[adenopat!a masiva. 

lliatiocitotn.n eruptivo generalizado 

- Xontoma popular 

- Xantoma diaeMinodo 

- Reticulohietiocitosia ~ulticéntrico 

lliatiocitoaia nodular progresiva 

Todae son proliferaciones de hietiocitoa que no contienen gránulos de 

Birbock (23). 



' 

OBJETIVOS: 

Presentar un caso de llistiocitosis Cefálica Benigna, dingnoaticndn 

por sus caractcr!sticas cl!nicas e histológicas. 

Revisar loe entidades cl!nlcan con loa que debe realizar diagnóst! 

co diferencial. 

Enfatizar el pronóetico y curso benigno de la enfer~edad en campar~ 

ción con las otras entidades cl{nicae con las que hay que estable~ 

cor diagnóstico diferencial. 
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HIPOTESIS: 

El diagnóstico de certeza de la Hlatiocitoaia Coflilico Benigna. deberá 

basarse a aua caracter!eticaa cll'.nicaa y de laboratorio eapeciab:1cmte 

en los hallazgos de 111lcroscop!a electrónica. 
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'PRESENTAClON DEL CASO CLINICO: 

Se troto de !octante m11yor (1 a 9/12), !emenino con antecedentes pcr! 

natales sin importancia para su padecimiento actual, 

Dentro de los antecedentes pcroonales patológicos. se menciona bronqu! 

tia aamatlfonr1e desde los primeros mcees de la Vida, actualmente en -­

control en el Servicio de Alergia de este Inntituto. 

Se reíierc dentro de sus antecedentes personales no patológicos que pr!!_ 

viene de medio sociocconómico bajo. 

PADECIMIENTO ACTUAL: 

Presenta dermatosis locoll~odo o coro y de Cata predominantemente lo -­

parte superior, simétrico y bilateral, mono111orfo, conatltuida. por plipu­

los puntiformea algunos eritcmatoaos y otros omorillentos de un moa de 

evolución, asintomSticaa. 

A la exploraci6n física general los únicos datos patológicos encontrados 

fueron peso do 10.200 kg (pcrcentila entro la 10 y 25) y talla 80 cm 

(percontila 25). 

La impresión diagnóstica durante la primera consulta fué do maatocitoeie 

por lo quo so tomó biopsia de piel en la qua so observaron nbundantea hi.! 

tiocitos en la dermis superficial; mediante el cuadro clínico e hi6tolós! 

co, se estableció el diagnóstico de histiocitoaie cefálica benign4. ea ro~ 

li~ó nueva biopsia paro buscar con Hicroecop{a Electrónica loe hnlla~goe 

descritos en la literatura para esta entidad. 
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111STIOCITOStS CEFALICA BENIGNA. 

Ginnotti, en el nño de 1980, describió uno derll\ntoslo constituido por 

púpulno de 2-3 mm le diámetro, de color rojo-nll\<lrlllento, ligeramente 

salientes, locoli%ndns hnbituolmente en l/J superior do la cara , tle!!. 

den n o~tenderoe poco o poco o todo lo coro y cuello y con menos frc--

cucncio o otros portes del organismo, No afecto mucosos y genernlmc!!. 

te ne proaento en el 2do año de ln vida. 

l\nbl.tualmcnte l:J. en[crmed.<d evoluciona hncin la c:uración eopontñneo en 

varios oños. Los lesiones ol desoporeccr dejan llliiculoe pigmentados -­

otr6ficos1 por lo que no n1111~ritn trntnmlento. 

El estudio histopotológico muestro, con mlcroscop{o de luz, un in[iltr~ 

do cireunncrito n In det:11:1io superficial en el que predo111inpn los hiuti!!, 

citos aunque pueden observnree linfocitos y eooinófilos (25)(26) (27), 

Con el 111icroscopio electrónico se observen cuerpos en forma de cnl!W, 

cuyo origen y función se desconocen. También so ven uniones intcrcel~ 

lares que solo se han visto en esta entidad cl{nica y en le rcticulo-­

histiocitoeis 111ultic6ntricn (28), 
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES.-

HASTOCITOSIS; 

Es un grupo de podecimicntoo determinndos por 111 infiltración do uno o 

varios órganos por mastocitos (céluloo cebadas), las cuales ol degran~ 

larac liberan mediadores químicos (29), 

Nettlhc11hip y Toy describieron las manifc&toc:iones cutlincna de lo ll!a,! 

tocitosis (30), Saugster le denominó urticnrio pigmcntonn {31). Unno 

demostró el rol que juega el mastocito en los lesiones de lo piel (32). 

El reconocimiento de loa maotocitos mediante lo mieroacop!a de luz fué 

realizado por Ehrlich (5), · Lo interpretación de loo s!ntomns que pre­

sentan loa pncicnteo aícctados de m.1stm:itoais se ha modificndo con el 

conocimiento de lo Corm.ncolog!o y mctoboliomo de lna células cebadan, -

Rilcy y llest (33), detcr1Dinnron la presencia de hlata1Dinn en las célu-­

laa cebadas; Jorpes demoatró la presencia de heparinn (34) lo quo pu--­

dicra explicar las anonnalidodes do coogulación observadas en ciertos -

canoa. 

Ellis, Sweda, Demis y Hutter, demostraron la nnturnlo%a sistémico de e! 

ta en[ermcdod (35) (36). 

Eata entidad clínica oc presenta a cualquier edad deadc el nacimiento 

hasta la vida medio. Aproxim.:1domente 3/4 partes de los cosos se desa-­

rrollan durante la infancia 6 en la otapa escolar y un 25 % do los casos 

benignos después de la pubertad, usualmente ostra los 15 y 40 años (37) 

(38). 
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Su ctiolog!n es desconocida, La incldencio en algunoa canos de geme­

los, y familiares sugiere la poalbilidnd de traomisión hereditaria. 

Sin c111bargo hustn la fecha no se ha aclan:u.Jo Tinda al rcspncto (39) 

(40) (41). 

Carnctcr!stlcaa cl!nicne: nódulos cutiineos pcqueiioa únicos (in.111toci­

tolll4 oolitorio) o múltiples¡ máculas o piipulas hipcrpicmi:rntadns 111úlci­

plcs (urticaria pigmcntosn); existo una fonrin difuso en la cual se e~ 

cucntr-a toda la piel inflltr.t1d11 por ma11tocitoa (mascositosia cutáneo d.! 

fusa); otra forma frecuento en el adulto y que rora vez ac observo en 

ln infancia ee In que preoento telanglcctnsins en tronco y extremida­

des (tolnnglectnsis 111.l!cular eruptiva porstons); por último existen e~ 

nos 11n los cuales hay proliferaciones de célul11s cebadas en cualquier 

parte de la economfe (piel, higado, bazo, nódulos linCáticoa, pulmo-­

nea, hueso y tracto gastrointestinal). 

El pronóstico y el curso do 111 111<:1stocitosis depende del tipo clínico 

y de la edad de presentación. En general en niños tiene mejor pronó~ 

tico quo en adultos ya que frecuentemente sólo involucran la piel e -

involucionan espontáneamente. En adultos hay casos en que las lesio­

nes tienden a desaparecer: un 30 a 55 % de los pacientes tienen ataque 

sistémico (42) (43). 

El signo de Darier se presenta en un 90 % de loa casos. Consiste en 

frotar suavemente la piel en el sitio de la lesión sospechosa, lo cual 

produce a los pocos minutos, una pápula eritematosa rodeada de un halo 
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ni gigantes; pueden vcrac olgunoa lin{ocitoa. Lns tincionea para lip_! 

dos y polisociiridos son negntlvos. Lo proceinn SlOO ce negotlvn, con 

microacopin electrónico ec ven célulns tumornlco que contienen grnn en~ 

tldnd de cucrpoe rcgulnnaentc lnmlnndos y t.lensos y frecuentemente uni­

dos entre ellos, Ocnslonnlmentc se ven cuerpos en Cot111n de com.l, pero 

no existen griÍnulos de llirbeck. (49) (50) (51). 

Winkelman sugiere que este proceso puedo representar lo formo primit! 

vn do uno fotl!l4 mas dcanrrollndo de histlocltoeis no X (51). 

El diogn6stico difcrcnclol oc debe catoblccer con: xnntogrnnulolll!l juve­

nil, xnnto!IUJ popular, loa que pueden excluirse debido nl color do lns 

lesiones {xnntocrómicoe) y por lo suscncio de células espumooao y cé-

lulas gigantes de Tutton. Con hietiocitosie cefálicn benigna, la cual 

sólo afecta cara y es mas frecuente en niAoe. 

La Rcticulohietiocitoeis multicéntrica puede ser excluida por la ause~ 

cia de artritis Y. falta de células multinuclcadae. 

La Histiocitooio nodular progrcoiva típicamente afecta la cara dándole 

una facies leonina y no ca expontáneomente regreaiva y se encuentran -

inclusiones citoplesll!ÍÍticoo plcomórficoe en los hietiocitoe que fort11an 

el infiltrado. 

Fot'lllllB de histiocitoaio X son fácilmente distinguibles por sus carne-
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bl1mqul!c:ino que tiende a perolst.ir. 

Cuando el diagnóstico cl!nico no ca claro ac puede rcolizor unn biopsia 

di! piel. El ~1dro histológico de la 111autocito11i11 cntú corocterizodo por 

que preocntn mctncromn.cin ccn las tincioncs de Gicmsn o nzul de mctileno. 

llISTIOCITOMA ERUPTIVO GF.NERAl.IZAOO: 

Winkcl111an y Huller (44) (45) describieron catn entidad que afecto prcdom! 

nantemcnte a odultoo. 

En In UtcJ"nturn lle encuentran 10 casos publicados hnstn el oño de 1985 

(46) (47). 

Lna lesiones cutñneoa consisten en unn erupción osintclllfiticn de discre­

tas pápulna de consistencia finne, de color rojo obscuro o café rojizo 

e incluso azul obscuro, de J a 10 111111 de diámetro, Aparecen en brotce -

en número de 50 a 1000, de localiznción simútrica en la cara, tronco y 

parte proxim.ol de nalgas; en algunas ocasiones acacnn muconas. La en[e~ 

medad dura pocos años y luego remite en forma espontánea. Generalmente 

no afecta el estado general y no hny lesiones viscerales (4B). 

Cnrscter!sticna hiatológicnsi Be observa un infiltrado relativamente 

monomor[o constituido por hietiocitos que infiltran la dermis superior y 

media; estas células tienen núcleo con abundante cromatina; el citoplas~ 

mn se tiñe poco y eotá mal limitado. No se observan células espumoona, 
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ter!atlcos cltnicna, histológicas, inmunocitoqulmicoe y ultroestructur!!_ 

lea, 

XANTOGRANULOKA JUVENIL: 

Es un padecimiento benigno autolimitado do loa nlñoe (52) (53), roro en 

adultoa (25 caeos en lo litcr:.tura) (54). 

Carnctcr{oticas cllnicne: nóduloo omnrillcntoe localizados en la piel y 

otros órgnno11 y consisten en un infiltrado di! hietiocitoe con citoplasma 

cargado do l!pidoe. El mctaboliomo lip!dico no cetú alterado. 

El xantogranulo11U1 juvenil puede prcocntorec al nacimiento (30 % de loe 

caeos) o aparecer en los primeros 9 meses de lo vida (70 % de loe casos) 

(55) (56). 

Se pueden diferenciar 2 formas cllnicns: uno micronódular y otra macro­

nodular, La for111n micronodular se cnrncterizn por numcrosoe lcsionee h~ 

mieíéricns firmes de 2 a S fll!ll de diámetro, color cofé rojizo y que luego 

so tornan omarillentne. Eotoo leoiones eetñn dietribuidoo irrcgulon:11ente 

sobre todo en la porte euperior del cuerpo. Los mucosos en ocoaiones se 

encuentran nfcctodns. 

Es (recuente ln osocioción con monchne cofé con leche de lo neurofibrom! 

tosia (56) (57). 
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En la [orlll4 micronodular puede !1abcr lesiones extrncutaneas. La afect!!_ 

ción ocular (52) (58} puede preceder o acompañar a los lesiones cutáneas; 

oc m.anifiestn por hcmorrngin, hipcremin y glaucoma. 

La form.n de nódulos grnnden es menos frecuente. Los nódulos generalmen­

te en número de 1 a 10 , son redondos de 10 a 20 mm. traslúcidos, rojos 

y muestran tolnngicctnsina en su superficie. Las mucosas pueden encon-

trnrse involucrodne. En esta Cor!IW. pucdai. existir lesiones en pulmones, 

hueso, pericardio, colon, ovnrtoo y tcatfculos (53) (55) (59), 

Las lesiones nodulareo de ln piel tienden a aplanarse con el tiempo y tn.!! 

to úatos como lna viscernlco desaparecen entre loo 3 y 6 años. 

El estado general del paciente no se vé nfcctndo y el desarrollo í!sico 

y mental es normal. No existen alteraciones metabólicos. 

llISTOLOGIA: Lns loeione6 tempranas mucal:ran un infiltrado monomorfo de 

histiocitoo eopumoeos. célulao giganteo de Touton, distribu!dns en la -

dermis superficial; en la pcriíerin del infiltrado, adcmñs de loa histi_2 

citoa y las células ospumooos puede haber eosinó!ilos, células plasmlíti­

coa y neutró[ilos,cn los lesiones antiguas so puede ver fibrosia. La -­

tinción paro grasos es positivo y la protcina S-100 eotá ausente en loa 

histiocitoa. (60) 

Con la microscopia electrónica (61) los histiocitos que ae encuentran en 

estadio temprano de la enfermedad tienen un núcleo irregular, son ricos 
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en paeud6podos y concienen muchas vcafculos cublcrtna • En algunas oc~ 

eionee pueden observarse cuerpos en forma de com.n. En loo lesiones an­

tiguas predominan loa células espumosas y el citoplnnmn está completa-­

mente lleno de vacuolas lipfdicae. 

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES: El xontogronulomo juvenil puede difcrcncisE 

se de lo urticaria nodulnr pigmcntonn, porque en esta, las lesiones ac 

urtican inmediatamente después de haber frotado lo lesión (signo de 

Darier) e histológicnmcntc hny abundantes mastoclcoa. En la hiatiocit!?_ 

sis cefálica benigna las pápulna predominen mnrcadnmontc en lo parte e~ 

perlar de cara y cuello y con H.E, se ven inclusiones en Connn do coma y 

sdcmáe uniones muy caractor!stlcos entre ende céluln. 

llISTIOCITOSIS X: 

Constituyen un espectro de enfermedades earactorizndos por In prolifor~ 

ción de célulos de Lnngerhnns en uno o varios órgnnos. Do estos los se.iis 

nfectndos son piel hueso, h!gndo, bn~o, pulmón y ganglios linfáticos 

(62). 

En 1953 Llchtensteln reunió bajll el nllrabre do histillcitosis X (IUC) a J 

enfermedades con cuadro cl!nico y evolución distintos, poro Clln una ca­

raccerfstlcn hlstQpntológica cllmÜn constituida por la proliferación de 

histiQcitos (63). 

Estos procosoo alln: 

Enfer111ednd de Letcer-Siwe (LS). 
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EnfeTmedad de llaml-Schullcr-Chrietinn (llSC). 

Gronulomo eoelnofilico del hueso (GE). 

El concepto unificador de Lichtenstcin fué corroborado nl comprobnr-sc 

quo loe eres procesos rceulton de lo proliCcraciún de los céluloe de 

Langorhnna. Entre estas tres formas hay coaoe de trannición que ec cO_!! 

sidcran vnriontce del miomo e{ndromc y apoyan la teoría unificodoro. 

Su ctiolog{o se dcoconocc y la patogenia es controvertido oún, ya que 

no está nclorado do forma definitiva el se trnto de un proceso ncoplfi­

sico o rcoctivo. Trndicionnltoentc la.e llX fueron conoidcradoo como ne!!_ 

plnsias malignas, sin embargo no hoy evidencio de proliferación deoco.!! 

trolada de una población uniformc de cilulas, ni existo corrclnción C!! 

ere el grado de diferencinciún do los hiatiocicos proliferanteo y lo 

evolución de ln cnfef"tllcdnd. La observación do caaoe de involución es­

pontSnca, el plcomorfiemo del infiltrado, el fracaso del trnnsplnntc -

del material de llX nl ratón desnudo y In nusencia de anormalidades en 

el cnriotlpo, son hechos que están en contra do la natuÍ'ale;r;11 ncoplii11! 

ca. Actuolmcnto 110 ticndci a considerar ln llX como unn prolifornción -

rcnctivn de las célulaa do Lnngerhnns ante un eatlmulo desconocido. --

Estudloa recientes 11ugieron que ln enfermedad tiene un defecto inmuno­

lógico de bnsc determinado por uno anormalidad on la función inmunoló­

gica mcdimfo por mncrófagoo. Sin embargo, hasta ahora no se Jm defini­

do un perfil inmunológico caractcrfst:ico do ln llX. 



2l 

Las lesiones oetcolft!cau son generalmente múltiples y aparecen grodua! 

mento, pueden deteccnroc por dolor y alteración functonal, Se ven con 

más frecuencia en casoa que evolucionan n formas crónicas. 

Los dientes se pueden perder precozmente, Pueden existir alteraciones 

hematológicas como trombocitopcnia, anemia severa, cuando aparecen son 

de mal pronóstico, oobrc todo ai coexisten con explcnomcgalia y no hay 

lesión osteoliticn, Son frecuentes las infcccionee intorcurrentce. 

El pronóstico muchas vocee ce f;ital, Algunos cneoe pasan a las foll!IBS 

crónicos, Hay cl!SOS do evolución cepontónon (64) (65). 

ENFERMEDAD DE ltAND-SCllULLER-CllRISTJAN: 

Es ln Cormn crónica, multifocol; ce monos ucvcrn que ln cnfennedad de 

LS. Se inicia generalmente entre los 2 y 6 años en 70 % de los caeos: 

pero puede afectar n niños m.~yorea y a ndultos jóvenes. 

CUADRO CLINICO: Existe una triada sintomática clásica para este entidad 

que ea: 

Lesiones osteoliticas 

- Dinbetes insípida 

Exoftalmos 

Ea frecuente encontrar loa J sintomns en un mismo paciente. Las lesio­

nes óseas son la 11U1nifeataci6n más frecuente: se observa en el 80 % de 

los casos. Su locnlizaci5n mSa habitual es el cráneo, en region tempo­

parietal. Radiológicamente oc ven áreas osteol!ticas bien limitadao que 
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confluyen dando 1111.iigcnt!tl geográficas. Cuando toma el hueso maatoidee 

puede dar otiCiB media; loa leaioncs del maxilar inferior provocan ol­

terociones dentales. Puede nfcctilr otros hucaoo que en orden de fre-­

cuoncio son: hucsoa largos, cootilla, viírtcbroe, lllond!bula, 

Ln diabetes hrnípido: e11t;Í prcscntc l.lll el 50 % de los cnaos, ec debo 

n 111 disminución de ln hormona nntidiurlitico provocndn por lo lesión 

del hipotiil<imo, In disminución de lo hormona de crecimiento por ln -

mioma causa puede provocar tallo bojo, Esto s!ntomn frecuentemente ca 

trnnaitorio el cual, ya que en muchos conos, desparece espontñneamen­

te. Eato dificulto la interprotnción de loa rcnultodos teropéuticos. 

Se controla fñcilmcntc con vaaoprcainn y dcsnpnrccc con irradiación -

pr11coz. (66) (67) (6R) (69) (70) 

ENFERMEDAD DE 1.F.TTERER-SlWE: 

Es lo forma grav11, aguda, dis11mtnadn, de iniciación 1nííe t11mprann: l!R un 

tercio de los cnaoo comienza antes de loe 6 meces de vidn; el reato nn­

tea de los 2 nños. Existen casos congénitos. Los raros cosos que co-­

mlcnznn en ln 11dnd adulta son tic mejor pronóstico. 

CUADRO CLINICO: Las mantfestocionea cutÍlnena ostÍln presentes desdo el 

comienzo en el 80 al 100 % de los cnoos y.11n casi todos los casoo mort.!!_ 

les. Puede rcprcs11nt11r el primer s1'.ntom.n de lo enfermedad. 

Su morfolog{a es característica: púpulos pequeños (1-2 mm), translúci­

dos, ligeramenc11 enliences, roando-am.nrillentos que lu11go pueden hacerse 
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csco111oeos, costroeos, pustulosos y purpúricns. Locslizodos de prefcrcE 

cio en zonas donde 111 p1ol cutii cerca del hueso como cu11ro cnbelludo y -

tronco; tn111blén en nxilns y pcrlnii, 

En cuero cabelludo y tronco l.1s lcr¡iones ticmrn aspecto de tlermatitls a_! 

borréico: plocaa costrosas, deacamntivan. 

Los lesiones cut5ncns opnrecen por brotes, micntraa el estado general e~ 

peoni. Lo nparición do pt!tcquins en palmas y plontas y de eatrlo11 purpi!. 

rlcna aubunguenlcs es aigno de nml pronóatico. •A veces lo dermntitia es 

ton leve que nncmejn un exantema vlrnl, 

En algunos cosos nporcccn lesiones de tipo xnntomntoso tonto cl!nicn, c2 

mo hiotológicomente en etapas tardíos. 

Encontramos lesiones en mucosao como gingivitis y ulceraciones. 

Lno l!lllnifestscioncs viscerales se locoli~on en pulmón en m.ñs de un SO %, 

cuando hoy doiio hcplitico ac observo ictericia. La hepntomegalin se pr!!_ 

sentD hasta en un 65 % de los cosos, así como otros de dis{unsión hepft 

ticn de mal pronóstico. llny esplenomegnlia¡ e6lo un 35 % de los niños 

que la tienen sobreviven, los ganglios linfñticos raro ve~ se hipcrpla­

eian pero en loe casos fatales se observo su crecimiento en un 25 % de 

los cnaoo. En hucsoa loe leaioncs son infrecucntco. No hay afección 

Ósea nl comicn%o de la enfermedad, pero en etapas tardías se ve ataque 
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óseo en 1115s de un 60 % de lm1 cosos. Los huc11os plnnoo, vúrtcbrns y -­

cráneo son los 111ás ofectndos. 

Ln exoftol111in se presenta en un 10 o 30 % de los casos, aparece tnrd{! 

mente y puede ser uni o bilntcrol¡ no es un síntoma útil pnrn el dingnÓ! 

tico. Debido a su bnjn frecuencia y ou opnrición tnrd!n, 

Lns lesiones cutáneas existen en el 35 % de los cosos, nproximodnmcntc, 

En etopno tempranos los lesiones son pápulos scmcjnntco o los de LS; -­

ocroo se oacmcjon 111 xontogranuloma juvenil dlncminodo, y en otnpna to!. 

d!ns son poco numerosos y so ogrupon en piel de tronco y ñrcos poricto­

tc111pornlca de cráneo. Los lesiones orales son miiB frecuentes en el BDlltD 

mnnculino: loa mucoo1111 y lun hucnoa PlUXilurco. Provocan g1ngivltio cr2, 

nicll con dolor y tumefacción do las mucosas y ca{dn do dientes. Su ev2 

lución es crónicn. Los miemos criterios de pronóstico non semejllntos o 

lot1 considerados pnra ln enfermcd<id de LS (71) (73) (74) (75). 

GRANULOHA EOSINOFil.ICO DEL HUESO: 

Es la formn benigno, locoli~ndn, cuando ce multifocal toma otro órgano 

además del hueso. Representa aproximadamente lae 2/3 pnrtes de todas 

las hist:iocitos X. 

Se inicin generalmente en niños mayores de 6 años y on adultos jóvenes, 

más frecuente en el sexo masculino. 
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CUADRO CLINICO: Su comienzo ea incidioso, puede pcroonccer nuintomiiti­

co o iniciarse con dolor y tumcfocción del firea del huc110 nfcctndo, En 

orden de frccucncio loa hueaoa afectados aou: criinco, coatillos, colu111-

no vertebral, pelvi a, csciipula y hucuoa largos. llobituallllcntc la lesión 

óseo es única y puede pasar inudvcrtido hasta que se manificnta por oti­

tis media o fracturas ~spontjncns, pero pueden ser múltiples, 

Los lcoiones cutiincaa y mucosmi son raras, ticne11 aspecto nódulo-ulcera­

tivo y se localizan de prcfcrencio en zonas pcrtoriftcinlcs y mucosas. 

Ln invosiOn a un ganglio puede ser el pri11.cr s!ntomn de ln cnfennodod, -

loa regiones múa ofcctodoa son: loa codcn~a lotero-cervicoles, eubmaxtl~ 

res, oxilnres e inr,uinalefl, en el pulmón, tambiiin puetle11 oprcciorse nód,!! 

los mnl definidos que desnporcccn espontGncnmcntc o con tratnmiento, 

Pueden dejnr fibrosin. 

La evolución es crónica y el pronóstico cu bueno yo quo puedo involuci2 

nor espontáneomcnte y responde bien a los trotomicntos (76) (77) (78) (79). 

RETICULOSIS CUTIS CONGENITA ESPONTANE:AHENTE REGRESIVA: 

Fué descrito por Jloohimoto y Prii:ker. Es uno enfermedad poco frecuente, 

congénito o perinntnl que muestro rápido involución espontánea (80), 

CUADRO CLINICO: Se presentan múltiples nódulos, diseminados, color ro­

jo-parduzco, elevodoo, firmes. Pueden crecer en número y tamaño en los 
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primeras semanas; luego se ulceran y se cubren de costras que caen y d~ 

jnn cicntri:t atrófica blnnqucsina. No lmy le11iones en muco11ns ni en 

vísceras¡ no existen alteraciones hcmntológicns. las lesiones cutlincna 

dcsnporccen capontiincomcntc en dos ó tres mcal!S y nuucn recidivan, no -

requiere trotomicnto 

lllSTOLOGICAMENTE: llny un infiltrado de célulno grandes, l!'lono o multi­

nucleados en dcrmia nupcrficiol o profundo; hnhitunlmcntc invade la cp! 

dermis que se ulcero. Los núcleos de los células proliferantes son irr! 

gulorcs, a veces rcniformcs. El citoploamo ce ocidófilo y finalmente -

estriado. En el 20 % de los histiocttos que forman el infiltrado se ºE 

cuentro coloroción +con AC, anti proteína S-100, loultroestructura 

~ueatrn que entre 10 y 25 % de loa histiocitos tienen corpúsculos de 

Birbeck (81). 
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llISTOPATOLOGIA DE LA llISTlOCITOSlS CEFAl.ICA BENIGNA. 

En lns lesiones tempranas oc vij un infiltrado circ:unncrito en ln dermis 

supcrílcial compuesto predominnntcmcntc por histincitoo y ocaaionalmcn~ 

ce linfocitos y coslnófiloa. 

En lcsionca antiguas se vén unrrn pocos ciHulno gigantes con clispoaición 

periférica de núcleo, nui como un incremento en el número de linfocitos. 
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HlCROSCOl'IA ELECTRONICA EN llISTIOCITOSlS CEFAl.ICA BENIGNA, 

Ciertos hallazgos ultrat!11tructurnles fm:ilitan la diferenciación de 

lll hiatiocitosia ccfñlic::i benigna de otras formas du hlstiocito11is no 

X, lo que es de gran ayuda cuamlo los hullazgos cl!nicoe t! hietológi-

cos con ~icroscop!n de luz no son claros. 

Liia uniones intcrcelul•1rcs tipo de11mosoman entre los histiocitoH han 

sido encontrados sólo l!n ln histlocitosin cefálica benigna y en la r!!. 

ticulohiatiocitoais multic:éntrica, pero en c11tn última ne observa ad,!!. 

m.'is solo en adultos y en 11tmciaclón con polJ.1rtricia. Los cuurpos en 

formn do com11 en 1011 hint!ncJton pul!dt!n c11co11tr:1ruc en cuca entidad, 

además en el xantogranuloma juvenil, en la hi11tiocitosis congénita -

autolimitndn y en el histiocitoma eruptivo pero en estas p.1tolog!ns 

no se han encontrndo uniones deomosúmicni; intracelulares. y íinnlme!!_ 

te se mencionan abumlnntcs ves!culna cubiertm1 en el citoplasm.1 muy s~ 

mcjnntco a lnn encontrndns en la rcticuloais multicéntricn. 
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DISCUSION: 

La hietiocitoeis cc{Úlicn benigna, co unn entidad relativamente nuevo. 

Su ctiologin y pntogenin aún dejan mucho campo abierto n ln lnvcstlga­

ción. 

En el n~mento actual se ticnd~ a dividir n loo proli[crocionce hietio­

c!ticns en dos grandes grupos : histiocitoole X (prollferoclón de cé_ 

lulna do lnngcrhaus con corpúsculos de Bit:bcck tdcntificnblco con t:il-­

croecop!n clcctróncln) e histiocitoeis no X (proliferación de u111crófn­

goe). 

En o:nboe cnaos existe nún controvcrein si se trnt:1 de verdaderos nco­

plnsina o ni en general ca unn rcepuestn nnte un estimulo desconocido 

que ec expresa morfológicnmcntc con lo hipcrproducc16n de histlocitoe 

ll!UCtofágicos o de células de lnngcrhnns. 

La entidad que nos ocupa Be sitún dentro de las histiocitosis no X; 

tiene un curso benigno autoliQitndo, Los nntcccdcntcs personales p~ 

tológicoa y no patológicos no parecen jugar un papel determinante en 

ln presentación de la enfermedad, ast como los antecedentes heredit~ 

rios, 

El diagnóstico cllnico en muchas ocasiones plnntén la necesidad de -

establecer diagnósticos diferenciales los cuales en ocnsioncs se pu~ 

den 4cscnrtnr por el aspecto cl1nico de las lesiones, Sin embargo en 
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muchoe cnaos es ncccs3rfo recurrir n la biopsia de piel (el cuadro hi~ 

tolQgico ea orientador por la prcecncia de histiocitos). La ultracstrus_ 

tura confirmo el diagnóstico, so encuentran en uniones intcrcclulnrca -

tipo dcsmoaomns y cuerpea en (orina de coma. 

Se puedo proveer que con el ticlllpo, se encontrarán hallazgos ultrncatrus_ 

turnlce cnda vez mas específicos poro codo entidad, yo que cotos procesos 

se diagnostican con frccucncin creciente. 

En cuanto o su trotnmicnto , uno vez catoblccido el diognóstico y dcstoE 

todo un proceso maligno, ee debe hacer énfosia en su noturalezo BENIGNA 

Y AUTOLlHlTADA. Aún no se conoce un 111cdicomcnto que provoque lo invol~ 

ciún r.Spidn de las plipuloa, lo cual ser{o muy Gtil desde el punto de vi.!! 

ta estético. 
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CONCLUSIONES,-

LA lllSTIOCITOSlS CEFALICA BENIGNA: 

1.- Pertenece a lau llietiocitoais no X, 

2.- Dcr11111toeie diseminada a parte superior de cara y cuello conetituida 

por pápulns rojo-amarillentas de 2-J mm de diümctro. 

J.- Usualmente so presenta en el 2do año da la Vida, 

4.- Do curso benigno, autolimltado y que eolo involucra la piel. 

S.- No amerita tratamiento porque espontáneamente involuciona. 

6.- Su diagnóeticu deberá basarse en los hallazgoe cl{nicoe, y de micro~ 

cop{a de luz y electrónica, 

7.- Un amplio horizonte se vislumbra para el investigador en cuanto a su 

etlolog{a, fisiopatogonia y tratamiento de estas dcrmntosis. 
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