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Enfermedad de Rosai-Dorfman
cutanea facial

@ CrossMark

Facial Cutaneous Rosai-Dorfman Disease
Sra. Directora:

La enfermedad de Rosai-Dorfman (ERD) es un trastorno
histiocitario raro, benigno, caracterizado por adenopa-
tias generalizadas y sintomas constitucionales, secundario
a infiltracion de histiocitos en el interior de los gan-
glios linfaticos. La variante limitada a la piel o ERDC
es muy poco frecuente. Presentamos un caso de ERDC en
mejilla izquierda con buena respuesta a metotrexato.

Un varon de 38 afos de edad, natural de Marruecos y
residente en Espana desde hacia 6 afos, consultaba por una
lesion asintomatica en mejilla izquierda de 18 meses de evo-
lucion, de lento crecimiento y sin sintomatologia asociada.
A la exploracion presentaba papulas y nodulos eritemato-
amarillentos no ulcerados formando una placa infiltrada de
4cm (fig. 1), sin adenopatias ni visceromegalias. Se reali-
zaron pruebas complementarias (hemograma, biogquimica,
velocidad de sedimentacion, proteina C reactiva, enzima
convertidora de angiotensina, proteinograma, inmunoglobu-
linas, complemento, ANA, serologia lles, hepatitis y VIH,
beta-2-microglobulina y radiografia de térax), que fueron
normales o negativas. El estudio histopatoldgico eviden-
cié una epidermis respetada y un infiltrado inflamatorio
linfohistiocitario granulomatoso (fig. 2a), acompanado de
células plasmaticas y escasos neutrofilos en dermis (fig. 2b);
los histiocitos con citoplasma grande y nlcleo vesiculoso
mostraban llamativos fendmenos de emperipolesis (célu-
las inflamatorias intactas dentro de histiocitos) (fig. 3), y
positividad para CDé68, S100, y negatividad para CD1a en la
inmunohistoquimica. El estudio microbioldgico resulté nega-
tivo para hongos, M. tuberculosis, micobacterias atipicas y
Leishmania sp. Con estos hallazgos llego al diagndstico de
ERDC, realizandose un estudio de extension, sin detectar
afectacion sistémica. Se inicié tratamiento con corticoide
intralesional, con respuesta parcial, motivo por lo que se
asocié metotrexato 15 mg semanales, con mejoria evidente
a los 2 meses.

La ERD o histiocitosis sinusoidal con linfadenopatias se
incluye en las histiocitosis de células no-Langerhans, des-
crita como entidad propia en 1969 por Rosai y Dorfman'-;
puede presentarse de manera aislada o formar parte de

otros cuadros mas complejos (histiocitos del grupo R)°.
Afecta principalmente a varones jovenes de raza cauca-
sica y afroamericanos, y se manifiesta habitualmente con
adenopatias cervicales bilaterales asociado a fiebre, pér-
dida de peso, sudoracion nocturna, fatiga®, leucocitosis con
neutrofilia, hipergammaglobulinemia policlonal®. A veces se
asocia a trastornos autoinmunes como lupus, anemia hemo-
litica autoinmune, enfermedad de Crohn, linfoma cutaneo
primario marginal 1gG4 y VIH, entre otras. Entre un 25-
40% presentan compromiso extranodal, siendo la piel uno
de los dérganos mas frecuentemente afectados hasta en el
10% de los casos™’. Sin embargo, el compromiso exclusiva-
mente cutaneo es muy raro?, con algo mas de 100 casos
descritos®*?, representando aproximadamente el 3% de los
casos, y afectando especialmente a mujeres de raza blanca
y asiatica de mediana edad.

La presentacion clinica de la ERDC es variable e inespeci-
fica, con lesiones Unicas o multiples tipo papulas, nodulos,
placas’, y otras menos habituales como puUstulas, lesiones
acneiformes e incluso pueden simular procesos de vasculitis
y paniculitis 3. La localizacidn facial es la mas frecuente,
seguido de la espalda, torax, muslos, flancos y hombros.
La presencia de nodulos amarillo-rojizos sin sensibilidad a
la palpacion puede ser (til en el diagndstico®.

En la histologia la epidermis no muestra alteraciones,
observandose en dermis un infiltrado inflamatorio difuso
de histiocitos acompanado de linfocitos, numerosas células
plasmaticas’ y aislados neutrofilos. Los fenémenos de empe-
ripolesis, hallazgo fundamental para el diagnéstico', aunque
no patognomonico, representan la presencia de células
inflamatorias y/o eritrocitos intactos en vacuolas intracito-
plasmaticas en el interior de histiocitos, los cuales evitan
su degradacion por enzimas citoliticas'?, en contraste con
la fagocitosis donde las células son destruidas. Las atipias
nucleares y mitosis son raras. Los histiocitos son positivos
para S100 y CDé68, y negativos para CD1a, lo que ayuda a
confirmar el diagnostico y diferenciarlo de otras entidades’,
fundamentalmente en lesiones extranodales donde la fre-
cuencia de emperipolesis es mucho menor’.

La etiologia es desconocida’, planteandose un origen
infeccioso virico, como el virus herpes, Epstein-Barr y el
parvovirus B19, entre otros, asi como factores genéticos.
Otra hipotesis es que se trate de un trastorno inflamatorio?,
ya que el infiltrado de naturaleza policlonal sugiere un pro-
ceso reactivo mas que neoplasico’. En los casos estudiados,
a diferencia de las histiocitosis de células de Langer-
hans, no se ha detectado la mutacién BRAFY6%E similar
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Figura 1 a) Placa inflamatoria formada por la confluencia de multiples papulas y nddulos eritemato-amarillentos en mejilla
izquierda; b) Se evidencia coloracion homogénea amarillo-naranja con vasos telangiectasicos.

Figura 2 a) Infiltrado granulomatoso linfohistiocitario en dermis (hematoxilina-eosina x10); b) Mayor detalle del infiltrado
compuesto por histiocitos grandes y de nlcleo vesiculoso, acompainado de abundantes células plasmaticas y linfocitos (hematoxilina-
eosina x20).

Figura 3  a) Se evidencia un histiocito de gran tamano (flecha grande) con linfocitos en su citoplasma (emperipolesis) (flecha
pequeiia) (hematoxilina-eosina x40); b) Imagen en negativo de células inflamatorias respecto a células histiocitarias con la tincion
inmunohistoquimica $100.

a otros trastornos histiocitarios como el xantogranuloma numerosos tratamientos como corticoides topicos y sis-
juvenil. témicos, talidomida, dapsona, retinoides, crioterapia y

El pronodstico de la ERDC por lo general es favorable?*, y radioterapia®, todos con variable eficacia. En casos refrac-
muchos presentan resolucion espontanea’. Se han reportado tarios la vincristina® y el imatinib'® han mostrado muy
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buenos resultados. Recientemente se ha publicado un caso
con buena respuesta a dosis bajas de metotrexato®. La
extirpacion quirdrgica en presentaciones localizadas puede
estar justificada.

Presentamos un nuevo caso de ERDC de localizacion
facial; es importante la consideracion de esta entidad en
el diagnostico diferencial de lesiones faciales de aspecto
granulomatoso, para evitar retrasos diagnosticos e instaurar
tratamiento si es necesario.
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Onicomicosis subungueal
proximal por Aspergillus niger:
un simulador de melanoma
maligno subungueal

@ CrossMark

Proximal Subungual Onychomycosis Due to
Aspergillus niger: A Simulator of Subungual
Malignant Melanoma

Sra. Directora:

La mayoria de las onicomicosis estan causadas por hongos
dermatofitos o levaduras, mientras que aquellas debidas
a mohos no dermatofitos suponen aproximadamente el
10% a nivel mundial, habiéndose reportado cifras de entre
el 1,45y el 17,6%"%. Sin embargo, numerosos hongos fila-
mentosos no dermatofitos pueden aislarse frecuentemente
como comensales en uias patologicas, principalmente en las
ufas de los pies de personas de edad avanzada®.

Una mujer de 64 anos, con antecedente de diabetes
mellitus, consulta por cambios en la coloracion de la uia
y el lecho ungueal del primer dedo del pie izquierdo,
de 2 meses de evolucion. La paciente niega desencade-
nante traumatico y refiere un episodio previo de inflamacién
periungueal.

A la exploracion se aprecia onicoclasis y onicomadesis
con coloracion negra de fondo en el lecho ungueal proximal,
con distrofia importante de la lamina (fig. 1A). El signo de
Hutchinson era negativo y con dermatoscopia no se observo
el signo de micro-Hutchinson.

Se planteo el diagnostico diferencial entre melanoma
subungueal y un posible origen infeccioso, solicitandose
un examen microbiolégico de la ufa. El resultado del cul-
tivo fue positivo para Aspergillus niger (A. niger) (fig. 2),
mientras que la investigacion para dermatofitos y el cul-
tivo bacteriano fueron negativos. Con estos datos, se realiz6
el diagnostico de onicomicosis subungueal proximal por A.
niger. Se inici6 tratamiento con pomada de bifonazol y urea
al 40%, en oclusiva, con mejoria clinica progresiva. A los 5
meses la pigmentacion habia desaparecido practicamente,
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