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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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Figura 1 Placa amarillo-anaranjada en region pectoral

izquierda.

Figura 2 Imagen dermatoscopica con areas homogéneas de
color amarillento, rodeadas de vasos telangiectasicos de gran
tamano, sobre un fondo de color rojo-anaranjado.

del sol poniente»’. La presencia de globulos amarillentos
en forma de «nubes» se consideran un indicativo de his-
tiocitos xantomizados en dermis superficial®. También se
ha descrito la presencia de vasos en coma’, telangiecta-
sias arboriformes'® y proyecciones lineales blanquecinas,
sobre todo en estadios avanzados del XGJ. El diagnos-
tico diferencial dermatoscopico habria que hacerlo con
lesiones solitarias con tonalidad amarillenta, como el xan-
togranuloma juvenil, el nevus organoide o nevus sebaceo,
el dermatofibroma xantomizado y el reticulohistiocitoma
solitario®'".

Nuestro caso se trata de una lesion de gran tamano,
morfologia irregular y estructuras dermatoscopicas simi-
lares a las descritas en el XGJ o el reticulohistiocitoma
solitario, aunque mas abigarradas, con una zona cen-
tral rojo-lechosa, multiples «nubes» amarillentas rodeadas
de grandes vasos arboriformes y una zona periférica
eritemo-anaranjada.

En conclusion, la ERD cutanea es una entidad infre-
cuente, que carece de caracteristicas clinicas especificas.

Figura 3 Detalle histologico donde se observan histiocitos
de citoplasmas eosinofilos y vacuolados y nlcleos redondos
y homogéneos. Algunos de estos histiocitos contenian linfoci-
tos intactos en su interior (emperipolesis) (hematoxilina-eosina
x400).

Debemos sospecharla cuando nos encontremos un infiltrado
de histiocitos xantomizados, especialmente si presentan lin-
focitos intactos en su interior. La dermatoscopia puede ser
Gtil para orientar el dificil diagnostico diferencial de esta
entidad, sobre todo ante la presencia de estructuras amari-
llentas como las presentes en nuestro caso.
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Liquen plano erosivo plantar

Erosive Palmoplantar Lichen Planus

Sr. Director:

El liquen plano (LP) erosivo plantar, también conocido como
ulcerativo o ampolloso, fue descrito por Cram et al. en 1966
como una variante infrecuente de LP, que puede afectar a
mucosas, palmas y plantas'. Clinicamente se caracteriza por
la presencia de placas eritematosas y ulceradas de curso
extremadamente cronico y resistente a todo tipo de trata-
miento.

Una paciente de 84 anos de edad, con anteceden-
tes personales de hipertension arterial, fibroesclerosis
valvular adrtica y poliartrosis en tratamiento con para-
cetamol, acido acetilsalicilico, atorvastatina, y candesar-
tan/hidroclorotiazida desde hacia varios afos, acudi6 a la
consulta por la presencia de una lesion ulcerada en el pie
derecho de 6 meses de evolucion, muy dolorosa y que le
dificultaba la deambulacion. A la exploracion presentaba
una placa ulcerada de 4 x 5cm de diametro localizada en
la superficie medial del taléon derecho, con tejido de gra-
nulacion en el fondo, asi como areas cubiertas de epitelio
blanquecino y macerado. En el dorso del primer dedo del
mismo pie tenia otra Ulcera de las mismas caracteristicas
(figs. 1y 2). El resto de la exploracion dermatologica demos-
tré la presencia de reticulo blanquecino en la mucosa yugal y
pterigium de varias uias de las manos. Ademas, presentaba
alopecia total del cuero cabelludo que habia coincidido con
la pérdida de las 10 uias de los pies 6 afos antes. No tenia
alopecia de las cejas, pestanas, axilar o pubiana ni otras
alteraciones cutaneas. El estudio analitico, incluyendo fun-
cion hepatica y serologias de VHB y VHC, fue estrictamente
normal. La biopsia cutanea demostré hiperqueratosis orto-
queratdsica marcada, acantosis e infiltrado linfocitario en
banda en dermis superficial, sin melandfagos y acompanada
de papilas dérmicas espiculadas y daio vacuolar en la inter-
fase compatible con LP (fig. 3).

Con el diagnostico clinico-histopatoldgico de LP erosivo
plantar se inici6 tratamiento con prednisona oral a dosis de
1 mg/kg/dia. Dos meses después las lesiones ulceradas cica-
trizaron, continuando con una pauta descendente durante
6 meses hasta la suspension del tratamiento sistémico, e
iniciando entonces clobetasol propionato 500 mcg/g topico
durante un mes mas. La paciente se ha mantenido asinto-
matica 24 meses desde de la suspension del tratamiento.

Figura 1 Anoniquia de los 5 dedos y Ulcera de caracteristicas
similares a las del talon en el dorso del primer dedo.

Figura2 Placaulcerada en talon del pie derecho con fondo de
tejido de granulacion y areas de epitelio blanquecino y mace-
rado.
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