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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Darier es una genodermatosis infrecuente, con herencia autosémica
dominante. Su prevalencia es variable. Desde el enfoque clinico, se caracteriza por la presencia de
papulas hiperqueratésicas foliculares. En la histologia se observa un patrén acantolitico-disqueratésico.
Objetivo: Presentar un caso de enfermedad dermatoldgica poco  frecuente.
Caso clinico: Se presenta un paciente masculino de 62 afios, que acudid a la consulta de Dermatologia
del Hospital General Docente "Enrique Cabrera Cossio" de La Habana, por presentar papulas foliculares
hiperqueratésicas, iniciadas desde la adolescencia, ligeramente pruriginosas en areas seborreicas. Se
establecio el diagndstico de enfermedad de Darién, mediante biopsia de piel. Se indicd tratamiento con
cremas emolientes y vaselina salicilica, y se obtuvo una mejoria parcial de las lesiones.
Conclusiones: El caso clinico presentado, una vez establecido el diagndstico y aplicado el tratamiento,
tuvo una mejoria clinica. Se remitid a seguimiento en consulta externa.
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ABSTRACT

Introduction: Darier disease is a rare genodermatosis, with autosomal dominant inheritance. Its
prevalence is variable. Clinically, it is characterized by the presence of hyperkeratotic follicular papules.
In histology, an acantholytic- dyskeratotic pattern is observed.
Objective: To present a new case of genodermatosis of rare observation in our enviroment.
Clinical case: A 62-year-old male attended the dermatology outpatient clinic of the "Enrique Cabrera
Cossio" Hospital in Havana complaining of slightly pruritic hyperkeratotic follicular papules located in
seborrheic areas, which started since adolescence. The diagnosis of Darier disease was established by
skin biopsy. Treatment with emollient creams and salicylic vaseline was indicated, obtaining partial
improvement of the cutaneous lesion.
Conclusions: The clinical case presented here had an important clinical improvement once established
the diagnosis and applied the treatment. Is being followed-up in the outpatient consultation.

Keywords: Darier disease; ceratose seborreica; porokeratosis.

INTRODUCCION

La enfermedad de Darier, fue descrita en primera vez en 1886, por Morrow'!) y con posterioridad, por
Darier y White®®? en 1889, quienes la denominaron como "psoroespermosis folicular vegetante" y
"queratosis folicular".

s una genodermatosis infrecuente, con herencia autosémica dominante, causada por una mutacion del
gen ATP2A2 (12qg23-24.1), que codifica para una bomba de calcio ATPasa de tipo 2, del reticulo
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endoplasmatico denominada SERCA2b, que conduce a una queratinizacion anormal y pérdida de la
adhesion intercelular de los queratinocitos.34>)

Su prevalencia es muy variable, con un caso estimado entre 55 000 a 100 000 habitantes.®7:8)

Las caracteristicas clinicas se caracterizan por la presencia de papulas hiperqueratésicas, foliculares y
perifoliculares, localizadas por lo general, en dreas seborreicas. Son acompanadas de queratosis
punteada palmoplantar, distrofia ungueal y compromiso mucoso. En la histopatologia se observa un
patrén acantolitico disqueratdsico.®:10)

Resultd de interés clinico este tipo de dermatosis, por ser precisamente infrecuente en la practica diaria,
asi como describir las caracteristicas individuales del paciente aquejado.
De ahi el objetivo de presentar un caso con enfermedad dermatoldgica poco frecuente.

PRESENTACION DE CASO

Paciente masculino de 62 afios, de tez blanca, con antecedentes de salud, que acudid a la consulta de
Dermatologia del Hospital General Docente "Enrique Cabrera Cossio", de La Habana, por presentar
lesiones cutaneas ligeramente pruriginosas, iniciadas desde la adolescencia, con empeoramiento en los
meses de verano. Refiriéd ademas la presencia de afecciones similares en la piel del padre y del hermano.
En el examen fisico dermatolégico, se observaron pdpulas foliculares hiperqueratdsicas pardo rojizas,
distribuidas en cuello, térax, espalda y regidén proximal de los miembros superiores (Fig. 1).
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Fig. 1. Papulas hiperqueratésicas foliculares en tronco y
miembros superiores.

Se constaté ademas queratosis punteada palmoplantar y escotadura en forma de "v" del borde distal de
las uias de manos y pies. En el estudio microscépico de una biopsia por ponche de 4 mm, obtenida de
la piel del térax, se identificaron hendiduras intraepidérmicas suprabasales acantoliticas, con
disqueratosis en forma de "cuerpos redondos" y "granos" a nivel del estrato granuloso. Se aprecio,
ademas, hiperparaqueratosis en columnas e infiltrado inflamatorio mononuclear ligero, a nivel del plexo
vascular superficial. (Fig. 2 y Fig. 3).
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Fig. 2. Hendiduras intraepidérmicas suprabasales,
acantosis, hiperparaqueratosis. H/E X100.

Fig. 3. Acantdlisis y disqueratosis en forma
de "cuerpos redondos" y "granos". H/E X400.

Pagina 5
Este es un articulo en Acceso Abierto distribuido segun los términos de la Licencia Creative Commons

Atribucion—No Comercial 4.0 que permite el uso, distribucién y reproduccién no comerciales y sin
restricciones en cualquier medio, siempre que sea debidamente citada la fuente primaria de publicacién.



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es

Arch Hosp Univ "Gen Calixto Garcia” ISSN 2707-9120

Se establecid el diagndstico de enfermedad de Darier y se indicd tratamiento con cremas emolientes,
para mantener la piel hidratada. En este caso, se emplearon vaselina y aceite vegetal de forma
mantenida, alternadas en dependencia de la disponibilidad, asi como crema queratolitica para las areas
hiperqueratédsicas, a base de acido salicilico entre 2 y 3 %, por ciclos de hasta 12 semanas, en
dependencia del estado de la piel, con evaluaciones mensuales por consulta externa de seguimiento. Se
obtuvo una mejoria parcial de las lesiones al afio del tratamiento.

DISCUSION

En el 47 % de los pacientes con enfermedad de Darier no existen antecedentes familiares, debido -tal
vez- a mutaciones de novo o penetrancia incompleta.®? El caso consultado difiere en este aspecto con
el del paciente presentado, en el cual se identificaron afectados a familiares de primer grado de
consanguinidad. No se constaté compromiso de la mucosa bucal en el caso presentado, aunque dichas
alteraciones han sido descritas,(2>7.210) caracterizadas por la presencia de papulas aplanadas, blancas
y rugosas localizadas en encias, lengua, paladar duro y blando. A través del microscopio, en la
enfermedad de Darier se observa un patrén acantolitico y disqueratésico, representado por hendiduras
intraepidérmicas suprabasales, con acantdlisis de los queratinocitos y cornificacién anormal prematura
en forma de "cuerpos redondos" -queratinocitos con nucleos picndticos, halo claro perinuclear y
citoplasma eosindfilo- y "granos" -corneocitos con nucleos hipercromaticos alargados-.(®7:%11)

El diagnéstico diferencial incluye otras entidades en las cuales se identifica el patrén histopatoldgico
antes mencionado, como: la enfermedad de Grover, el pénfigo familiar benigno, el disqueratoma
verrucoso y el acantoma acantolitico disqueratdsico. En la enfermedad de Darier, las alteraciones
epidérmicas son milimétricas, afecta pocas crestas interpapilares. Es asociada, ademas, a espongiosis,
acantoélisis, con similitudes a la de los pénfigos vulgares, folidceos y familiares y a un infiltrado
inflamatorio con numerosos eosinofilos.

El pénfigo familiar benigno se caracteriza por acantdlisis extensa, con afectacién de la mitad o mas del
grosor epidérmico y escasa disqueratosis. El disqueratoma verrucoso presenta una silueta crateriforme,
con formacién de vellosidades. El acantoma acantolitico disqueratdsico es indistinguible de forma
histopatoldgica de la enfermedad de Darier, pero en sus manifestaciones clinicas se identifica como un
tumor solitario, localizado en el tronco de personas adultas, mas frecuente entre la cuarta y sexta década
de vida.>1V

CONCLUSIONES

El caso clinico presentado, una vez establecido el diagndstico y aplicado el tratamiento, tuvo una mejoria
clinica. Fue remitido a seguimiento en consulta externa.
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