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RESUMEN

Se presenta un caso de Enfermedad de Darier unilateral, en una mujer de 38 afios, quien
consulté por un cuadro de 8 afios de evolucién de lesiones tipo papulas hiperqueratdsicas
que conformaban una placa con distribucién zosteriforme, localizada en el abdomen infe-
rior, asintomdtica. A pesar de la baja frecuencia de esta enfermedad, se trata de un caso
cuya presentacién clinica e histopatolégica son muy caracteristicas e importantes para el
diagnéstico de la misma.
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ABSTRACT

We present a case of Darier ’s disease in linear distribution, in a 38 years old woman who
consulted for lesions for about 8 years of evolution type hyperqueratosic papules in infe-
rior abdomen in zosteriform distribution, asymptomatic. We present this case although
the low frecuency of this entity, because this is a case that its clinical and histopathological
presentation are very characteristic for this disease and are important to the diagnosis.

Key words: Ketarosis Follicularis/physiopathology.
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PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 38 anos, quien consulta por 8
anos de evolucidn, de aparicion progresi-
va, de lesiones en piel de abdomen infe-
rior, asintomdricas, no asociadas a ningin
factor desencadenante identificable.

Revision de sistemas: negativo.
Antecedentes personales: negativos.
Antecedentes familiares: negativos.

Examen fisico: se observa una placa
hiperqueratésica, formada por papulas que
confluyen dindole una conformacion
zosteriforme, localizada en piel de la fosa
ilfaca derecha, de aproximadamente 10 x
4 cm de didmetro. No tiene signos de ras-
cado ni infeccién. (Figura 1).

Figura 1. Placa hiperqueratdsica formada por
pdpulas que confluyen ddndole una conformacién
zosteriforme.

Con diagnésticos clinicos de:
I. Enfermedad de Darier unilateral vs.

2. Nevus epidérmico lineal
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Se decide entonces realizar una biopsia de
piel, cuyo reporte histopatologico informé:

"Se observa epidermis con extensa
acantolisis suprabasal, con formacion de
vellos papilares vy recubiertos por células
disqueratdsicas. La dermis presenta ligero
infiltrado mononuclear perivascular super-
ficial, caracteristico de una enfermedad de
Darier" (Figura 2).

Figura 2. Fotografia microscépica con coloracion
de Hematoxilina-Eosina a mediano aumento 100X.

Confirmado el diagnéstico de Enfermedad
de Darier unilateral y debido a la escasa
extension de la lesion y a que sélo repre-
sentaba una molestia estética para la pa-
ciente, s¢ decide manejar con retinoides to-
picos al 0.1% en crema por 3 meses y ob-
servar su evolucion.

DISCUSION

La Enfermedad de Darier es un desorden
genético poco comiin de la queratinizacion
cutdnea, caracterizado por una erupcion
persistente de pdpulas hiperqueratosicas
(1). Estd determinada por un gen
autosémico dominante de penetrancia va
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riable, pero muchos casos corresponden a
mutaciones nuevas (2).

La etiologfa atin no estd clara. La
microscopia electrénica sugiere que la ano-
malia esencial es un defecto en la sintesis,
organizacién o maduracion de los comple-
jos tonofilamento-desmosoma, que son las
estructuras de unién intercelular mas im-
portantes de la piel (2). Su prevalencia se
ha estimado en 1:100.000 en Dinamarca
y 1:55.000 en Inglaterra, y no presenta pre-
dileccién sexual o racial (2).

Los cambios histopatoldgicos son distin-
tivos pero no patognomonicos de la enfer-
medad; comienzan con la formacion de
fisuras intercelulares por encima de la capa
basal epidérmica, que luego se extienden a
las capas superiores debido al estiramiento
y posterior ruptura de los complejos
tonofilamento-desmosoma, ocasionando
acantolisis (falta de cohesidn de las células
epidérmicas) (1).

Las lesiones caracteristicas de la enferme-
dad son papulas costrosas y untuosas, co-
lor piel, amarillentas o amarillo café, que,
al coalescer, forman placas verrucosas o
papilomatosas irregulares, localizadas espe-
cialmente en las dreas seborreicas de la cara
(mdrgenes del cuero cabelludo, orejas, plie-
gues nasolabiales) y el tronco y en los gran-
des pliegues (ingles y pliegue anogenital),
donde pueden formar masas vegetantes y
malolientes . Se asocian frecuentemente a
papulas umbilicadas o en empedrado en la
mucosa oral y el tracto gastrointestinal,
pdpulas queratdsicas en el dorso de las
manos, hoyuelos puntiformes en palmas y
plantas y deformidades ungueales, de las
cuales el despulimiento en forma de V en
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el margen libre de la ldmina ungueal es
patognomoénico de la enfermedad (3). A
pesar del amplio espectro de manifestacio-
nes cutdneas, la salud general de los pacien-
tes permanece inalterada, siendo las sobre-
infecciones virales o bacterianas las vinicas
complicaciones que han sido reportadas
(2). Sin embargo, la apariencia fisica y el
mal olor, generado por las lesiones, causan
un importante deterioro de la calidad de
vida de estos pacientes. En 10% de los ca-
s0s, las lesiones son de distribucion lineal
o zosteriforme y pueden estar confinadas
a la mitad del cuerpo (1), como en nues-
tra paciente. Sin embargo, ain no existe
consenso si esta variante realmente hace
parte de la enfermedad ya que ésta posee
una considerable variacién en su grado de
expresion (desde cambios muy localiza-
dos, hasta un compromiso severo y desfi-
gurante) (1), o si representa simplemente
una forma de Nevus epidérmico con acan-
tolisis y disqueratosis (ver Tabla No. 1) (4).

Debe hacerse diagnostico diferencial con
la dermatitis seborreica y la sarna noruega
(escabiosis hiperqueratdsica), entre otras,
en las formas generalizadas; y con el Nevus
epidérmico lineal en las formas localizadas,
como en nuestra paciente (1).

El tratamiento de las formas localizadas
puede hacerse con tépicos como: cortico-
esteroides, emolientes, isotretinoina y 5
fluorouracilo, compuestos que afectan la
proliferacion o el proceso de queratiniza-
cion de las células epidérmicas (5)(6).

También se han empleado métodos como
la reseccién quirtirgica, la dermabrasién y
el laser CO,,.

Las formas generalizadas y severas gene-
ralmente requieren tratamiento sistémico
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Caracteristicas Nevus epidérmico disqueratdsi- Enfermedad de Darier
co acantolitico 6 Enfermedad de
Darier Unilateral.
Edad de comienzo Usualmente alrededor de los 20 | Usualmente en la 2° 0 3° déca-
afios das
Transmisién familiar Ausente Autosémica dominante
Distribucién de la lesién Unilateral, lineal zosteriforme,y | Bilateral y generalizada
raramente sistémica.
Morfologia de la lesién Pépulas queratdsicas foliculares Tipica
y no foliculares con escalas gra- .
sas. Compromiso ungueal, mucoso
Lesiones verrucosas, etc y palmoplantar
No otras caracteristicas de Enf.
de Darier.
Agravacién con la luz solar y el Presente Presente
clima cilido
Histopatologia Tipica Tipica
Tratamiento Vitamina A tépica Retinoides orales
TABLA No. 1
con retinoides, que poseen el mismo me- 3. Jord4, E; Revert, A; Montesinos, E; Zayas,

canismo de accién: Isotretinoina,
Etretinato o Acitretin (1)(6). La mayoria

de los pacientes recaen rdpidamente con la 4.
suspension del tratamiento (1).
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