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de esta entidad. El Unico factor desencadenante reconocido
es el bano prolongado en agua fria que condicioné la apa-
ricién de un nevus oligemicus en manos?. Se han propuesto
otros factores favorecedores como la obesidad, el sedenta-
rismo o la presion proximal como la que podria ejercer el
ajuste del cinturon del pantaldn en las lesiones localizadas
en abdomen, pero ni la pérdida de peso ni la suspension de
la presion resolvieron el nevus oligemicus®. Las pacientes
presentadas en este articulo tenian sobrepeso de predomi-
nio abdominal, ptosis mamaria y sus mamas eran de gran
tamano.

El diagnostico diferencial debe establecerse con el eri-
tema inflamatorio (mastitis, celulitis, erisipela) que tiene
un caracter resolutivo y la lesion es caliente, con las mal-
formaciones capilares, sin cambios en la temperatura local
y con signos histologicos propios, y con la livedo reticula-
ris que se caracteriza por un patron reticulado o en red
eritemato-violaceo®%2,

Las lesiones permanecen estables en el tiempo, sin
cambios en el tamafo ni aparicion de otras nuevas. El
uso de corticoides sistémicos como tratamiento no las
resolvio®.

En conclusion, aportamos 2 casos de nevus oligemicus en
una localizacion infrecuente como son las mamas, con un
solo caso descrito en esta localizacion previamente y cuya
afectacién era unilateral’. La clave para el diagnéstico es la
demostracion de una hipotermia localizada y permanente,
por lo que sera de gran importancia la palpacion de la lesion
y la demostracion de una disminucion de entre 2 y 2,5°C
en la temperatura local. Consideramos probable que su fre-
cuencia sea mayor de lo que hace suponer la revision de
la literatura, pero poco evidente o poco consultada por los
pacientes.
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Hemangioma infantil palpebral tratado con
timolol gel

Infantile Hemangioma of the Eyelid Treated
With Timolol Gel

Sr. Director:

El hemangioma es el tumor benigno mas frecuente en la
infancia, con una prevalencia en el primer ano de vida del
10 al 12%'. Se trata de un tumor de origen vascular que
aparece en los primeros meses de vida, diferenciandose dos
fases: una fase proliferativa, en la cual se produce un rapido
crecimiento en los primeros meses, seguida de una fase lenta
involutiva que puede durar anos?. Determinadas localizacio-
nes requieren un tratamiento precoz para evitar la aparicion
de secuelas; este es el caso de la localizacién periocular, ya
que se ha asociado a complicaciones como el desarrollo de
ambliopia, astigmatismo asimétrico, proptosis, estrabismo
0 queratitis por exposicion3->.

Como tratamiento clasico de los hemangiomas se han uti-
lizado fundamentalmente los corticoides sistémicos®. Otras
alternativas terapéuticas han sido los corticoides topicos
e intralesionales, laserterapia, cirugia e interferén «'. En
el 2008 fue publicado por Léaute-Labréze el tratamiento
de los hemangiomas con propanolol’, convirtiéndose en la
actualidad en una de las alternativas de mayor efectividad.
Recientemente se ha descrito el empleo de timolol para el
tratamiento de determinados hemangiomas, obteniéndose
buenos resultados®8-1°,

Presentamos el caso de una lactante de 2 meses de edad,
con antecedente de parto pretérmino, que a las dos sema-
nas de vida desarrollé en el parpado superior izquierdo un
hemangioma infantil focal que llegd a ejercer un importante
grado de deprivacion visual y una moderada presion sobre el
globo ocular (fig. 1). La paciente fue valorada por el Servicio
de Oftalmologia, quedando descartada cualquier otra pato-
logia ocular. Ante la necesidad de tratamiento para evitar
complicaciones, y la negativa de los padres a administrar
a su hija un tratamiento sistémico, se opto por la aplica-
cion de timolol gel oftalmoldgico al 0,1%, dos veces al dia.
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Figura 1
miento.

Hemangioma infantil palpebral antes del trata-

La instilacion del gel se realizé sobre la conjuntiva palpe-
bral, a través de una ligera eversion del parpado y sobre
la superficie externa del hemangioma, seguida de una oclu-
sion sobre el punto nasolacrimal; con esta Ultima maniobra
se consigue una mayor actividad local y una menor absorcion
sistémica.

Los resultados fueron apreciables desde la primera
semana de tratamiento, en la que se consiguidé una
importante y significativa reduccion del tamano del
tumor, quedando libre el area pupilar; el componente
proliferativo también disminuy6 de forma considerable
(fig. 2). A los 4 meses de tratamiento el hemangioma habia
desaparecido casi por completo (fig. 3) sin haber presen-
tado ningun efecto adverso local ni sistémico durante este
periodo. La nifia no ha presentado recidiva del hemangioma
tras 5 meses de haber finalizado el tratamiento.

En la actualidad propranolol administrado por via oral
es uno de los farmacos mas utilizados para el tratamiento
de los hemangiomas?. Sus efectos terapéuticos ocurren a
través de mecanismos diversos: efecto vasoconstrictor, dis-
minucion de la expresion del factor de crecimiento del
endotelio vascular (VEFG) y del factor de crecimiento
de fibroblastos (bFGF)®. Aunque se considera un trata-
miento seguro, su empleo se ha relacionado con efectos
adversos tales como broncoespasmo, arritmias, bradicardia,
hipotensién e hipoglucemia®>*°. Los corticoides sistémi-
cos han sido tradicionalmente el tratamiento de primera
linea de los hemangiomas, pero su uso prolongado se ha
asociado a efectos secundarios como hipertension arte-
rial, glaucoma, miopatia y disminucion de la ganancia
ponderoestatural®. Otras alternativas terapéuticas como los
corticoides intralesionales pueden ocasionar complicaciones
como deformacion de la morfologia palpebral, elevacion de
la presion intraocular u oclusion de la arteria central de la
retina’.

Timolol es un bloqueador beta no cardioselectivo muy
similar al propranolol. Disponemos de timolol en diferentes
preparados: al 0,5% en solucion de colirio® o en gel® (timo-
lol gel al 0,5% no estd comercializado en nuestro pais), y
el empleado en nuestro caso, timolol gel al 0,1%. En esta
forma de presentacion los datos de farmacocinética indican
una exposicion sistémica casi despreciable, con concentra-

Figura 2 Hemangioma infantil palpebral tras una semana de
tratamiento.

Figura 3
tamiento.

Hemangioma infantil palpebral tras 4 meses de tra-

ciones plasmaticas fuera del umbral de cuantificacion (nivel
de cuantificacion QL=0,8ng/ml). No obstante, debemos
tener en cuenta las contraindicaciones y efectos adversos
de los bloqueadores beta administrados por via general,
aunque rara vez se hayan observado tras su instilacion
ocular.

Hasta la fecha se han descrito 9 casos de hemangioma
palpebral tratados con timolol. El primero en el 2010 por
Guo® y mas recientemente la publicacion de Khunger, que
presenta un hemangioma hemifacial asociado a un sindrome
de PHACE®, y la de Nina Ni, que describe una serie de
7 casos'?. En todos ellos los resultados han sido satisfacto-
rios, pero tanto en el caso de Guo como en los 7 de Nina Ni la
respuesta fue mas tardia, a las 4 o 5 semanas de comenzar
el tratamiento®'?, quizas porque en nuestra paciente se ha
realizado la aplicacion también en la superficie conjuntival
y en vehiculo gel.

En nuestro caso el timolol gel al 0,1% ha demostrado
ser un farmaco efectivo y seguro, por lo que consideramos
que su uso en determinadas localizaciones, como la region
periocular, podria ser una alternativa importante a tener
en cuenta cuando el tratamiento sistémico esté contraindi-
cado.
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Caracteristicas dermatoscépicas de la
enfermedad de Rosai-Dorfman cutanea

Dermoscopic Features of Cutaneous
Rosai-Dorfman Disease

Sr. Director:

La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es un cuadro pro-
liferativo histiocitico benigno, de caracter idiopatico, que
se manifiesta habitualmente como linfoadenopatias asinto-
maticas de gran tamano. Los casos de ERD exclusivamente
cutaneos descritos son infrecuentes. Presentamos un caso
clinico y describimos las caracteristicas dermatoscopicas de
esta entidad.

Varén de 29 afos, sin antecedentes médico-quirirgicos
de interés que consultd por una lesion localizada en la
region pectoral izquierda, de varios anos de evolucion y
crecimiento progresivo. Aportaba un informe de una biop-
sia realizada fuera de nuestro centro, con el diagndstico de
xantogranuloma atipico.

En la exploracion fisica presentaba una placa infiltrada,
de superficie heterogénea, bien delimitada, de 4,5 x 4cm de
ejes mayores, de color eritemato-anaranjado, con una zona
central blanquecina y multiples estructuras amarillentas en
la periferia (fig. 1).

La imagen dermatoscopica mostraba un area rojo-lechosa
en la parte central, mientras que en la parte externa de la
lesion se apreciaban multiples areas homogéneas de color
amarillento de tamano variable y bordes irregulares, rodea-
das de vasos telangiectasicos de gran tamafo, sobre un
fondo de color rojo-anaranjado (fig. 2). Dado el crecimiento
progresivo de la lesion y las molestias que le ocasio-
naba al paciente, se decidi6 la extirpacion radical de la
lesion.

Histoloégicamente se observé una proliferacion dérmica
mal delimitada de histiocitos de gran tamano, que cre-
cia en profundidad hasta llegar a las proximidades del
tejido adiposo subcutaneo. Dichos histiocitos presentaban
citoplasmas eosindfilos amplios y vacuolados, y nucleos
redondos y homogéneos. Algunos de estos histiocitos con-
tenian linfocitos intactos en su interior (fig. 3). Junto
con los histiocitos se observd la presencia de un abun-
dante infiltrado inflamatorio, constituido en su mayor parte
por células plasmaticas, con linfocitos, células gigantes
multinucleadas e histiocitos xantomizados de nUcleos
pequenos. Se apreciaba un estroma fibroso prominente de

patron estoriforme ampliamente vascularizado. Las tincio-
nes inmunohistoquimicas fueron positivas para S-100 y CD68,
y negativas para CD1a. La presencia de emperipolesis y
el perfil inmunohistoquimico sugirieron el diagndstico de
una forma cutanea de enfermedad de Rosai-Dorfman. ELl
estudio de extension del paciente no mostro alteraciones
hematoldgicas ni presencia de adenopatias o alteraciones en
otros dérganos.

La ERD o linfadenopatia masiva con histiocitosis sinusal
es una proliferacion histiocitica en la que aproximadamente
el 40% de los pacientes tienen afectacion extranodal, siendo
la piel el érgano mas frecuentemente afecto’2. Las formas
puramente cutaneas de ERD son infrecuentes. Las lesiones
cutaneas son inespecificas y pueden ser solitarias o multi-
ples, de diferente tamafo y morfologia. Pueden localizarse
en cualquier region anatémica y su diagndstico diferencial
clinico es amplio, incluyendo paniculitis, vasculitis, acné
vulgaris, hidradenitis supurativa, granuloma anular, sarcoi-
dosis, ademas de otras histiocitosis®. Kong et al. propusieron
una clasificacion morfoldgica basada en las caracteristicas
morfoldgicas de 39 lesiones, siendo la forma «papulo-
nodular» la mas frecuente (casi el 80%), seguida de la forma
en «placa infiltrada» (12,5%) y la «tumoral» (7,7%)*. Los
hallazgos histoldgicos de las lesiones cutaneas son similares
a los encontrados en los tejidos linfaticos. El hallazgo prin-
cipal es un denso infiltrado de histiocitos de gran tamano
de citoplasma amplio y palido, con nlcleos redondea-
dos, que contienen en su citoplasma leucocitos intactos,
habitualmente linfocitos, fendmeno denominado linfofago-
citosis o emperipolesis. Tipicamente estos histiocitos son
positivos para $-100, negativos para CD1a, y con positivi-
dad variable para CD68. El perfil inmunohistoquimico es
fundamental para el diagnostico histologico, ya que la pre-
sencia variable de fibrosis, proliferacion vascular, agregados
linfoides, células espumosas o células gigantes multinuclea-
das de tipo Touton pueden confundirnos con otros pro-
cesos histiociticos, especialmente con el xantogranuloma
juvenil.

Las caracteristicas dermatoscopicas de la ERD descri-
tas en la literatura son escasas>®. Rodriguez Blanco et al.
describen un caso de ERD localizado en la planta, carac-
terizado por presentar estructuras ovoideas «algodonosas»
sobre un fondo eritematoso. Nuestro caso, en cambio,
presenta unas caracteristicas dermatoscopicas similares a
las descritas en el xantogranuloma juvenil (XGJ), carac-
terizado por un area central homogénea de coloracion
amarillo-anaranjada, con una zona periférica ligeramente
mas eritematosa. Esto es lo que se ha denominado «signo
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