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RESUMEN

La enfermedad de Fox-Fordyce es un padecimiento raro que
afecta sobre todo a las mujeres. Caracterizada por la presencia
de papulas foliculares pruriginosas en regiones que contienen
glandulas apocrinas, el diagnéstico se sustenta eminentemente
en el cuadro clinico y la histopatologia. Este articulo presenta el
caso de una paciente con lesiones tipicas y respuesta parcial al
tratamiento con anticonceptivos orales y clindamicina tépica, e
incluye una breve revision de la literatura existente.
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Introduccion
La enfermedad de Fox-Fordyce (EFF) es un trastor-
no infrecuente y crénico que se manifiesta con pé-
pulas del color de la piel, muy pruriginosas, en regiones
del cuerpo donde se concentran las glandulas apocrinas'.
Afecta sobre todo a las mujeres que han pasado la puber-
tad, sin predileccién racial y con incidencia atin no esta-
blecida®. Ocasionada por la obstruccién intraepidérmica
del conducto de las glindulas apocrinas, se cree que estd
determinada por factores genéticos y hormonales’, con
hallazgos histopatolégicos que incluyen hiperqueratosis y
obstruccién del infundibulo folicular. El tratamiento no es
sencillo, pues algunos esquemas terapéuticos pueden tener
molestos efectos secundarios y las recidivas son frecuentes.
A continuacién se describe el caso de una paciente
atendida en clinica demostrativa que respondié pobre-
mente al tratamiento con clindamicina t6pica y anticon-
ceptivos orales, lo que condujo a una revisién de la lite-
ratura existente para explorar otras opciones terapéuticas.
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ABSTRACT

A rare condition affecting mostly women, Fox-Fordyce disease
(FFD) is characterized by pruritic follicular papules over areas
where apocrine glands are found. Clinical findings and histopa-
thology are the cornerstones of diagnosis. This article describes
a patient with typical lesions and partial therapeutic response to
oral contraceptives and topical clindamycin, and includes a brief
review of existing literature.
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Caso clinico

Mujer de 29 anos de edad, mestiza, sin antecedentes
patolégicos personales de interés, acude al servicio por
un cuadro de prurito axilar de 8 meses de evolucién. Al
examen fisico se observa dermatosis diseminada en am-
bas axilas consistente de multiples pdpulas de 2 mm de
didmetro, del color de la piel, brillantes, muy prurigino-
sas, agrupadas en placas de distribucién simétrica y con
disminucion del vello en las dreas afectadas. Los estudios
de laboratorio fueron normales (Fotografia 1). La biopsia
de piel revel6 acantosis epidérmica con tapén de quera-
tina en el infundibulo folicular; en el nivel de la dermis
se detectaron vesiculas y un infiltrado linfocitario peri-
vascular compatible con el diagnéstico de enfermedad de
Fox-Fordyce (Fotografia 2). Se inicia tratamiento hormo-
nal con acetato de ciproterona 2 mg + etinilestradiol 0.035
mg diarios por via oral, asi como gel de clindamicina 1%
en forma tépica. La paciente regresé al servicio para con-
troles peri6dicos y a los 2 meses de tratamiento manifest6
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Fotografia 1. a) Axila izquierda, b) Axila derecha. Pequefias papulas del color de la piel agrupadas en placas. Ausencia casi total del vello.

una discreta mejoria del prurito, observandose disminu-
cién del tamario de las papulas (fotografia 3).

Comentario

Conocida también como miliaria apocrina o erupcién papular
crénica pruriginosa de la axila y el pubis, 1a Enfermedad de
Fox-Fordyce (EFF) fue inicialmente descrita por George
Henry Fox y John Addison Fordyce en 1902.4 Se trata de
un trastorno obstructivo de las gldndulas sudoriparas
apocrinas, aunque algunos investigadores afirman que
también puede haber afeccién de las glandulas ecrinas.»®
El cuadro clinico se caracteriza por numerosas papulas
foliculares, del color de la piel, brillantes, muy prurigi-
Fotografia 2. Alteraciones caracterfsticas de enfermedad de Fox-Fordyce (HE20x).  nosas, casi siempre localizadas en axilas, areolas, pubis,

Fotografia 3. a y b) Axilas izquierda y derecha. Imégenes de control a 2 meses de iniciado el tratamiento. Discreta mejoria de las lesiones.
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regién anogenital, y menos frecuentemente en las dreas
preesternal, periumbilical y cara superior interna de los
muslos, acompafidandose de disminucién del vello y au-
sencia de sudoracién apocrina.? Los sintomas suelen exa-
cerbarse con el calor, el roce y la sudoracién excesiva.”

EFF se presenta cominmente en mujeres (90%) y el
rango etario mds afectado abarca de 13 a 35 afios. Rara vez
inicia antes de la pubertad y hay informes de que puede
mejorar de forma espontinea en la menopausia.®*

Aunque anteriormente se le consideraba una forma de
miliaria apocrina, Shelley y Levy demostraron que el me-
canismo fisiopatolégico es un taponamiento de queratina
en el conducto glandular que puede ocasionar su ruptu-
ra en la porcién intraepidérmica. No se han identificado
factores desencadenantes, pero se cree que la genética
podria influir en la presentacién de EFF ya que se ha ob-
servado en gemelos monocigéticos, grupos de hermanos,
padres e hijos, pacientes con sindrome de Turner e inclu-
so se ha informado de un caso con delecién concomitante
en el cromosoma 21.%9*> El trastorno suele manifestarse
durante la pubertad; mejora con el embarazo y el uso de
estrégenos; y puede involucionar espontdneamente en la
menopausia —aunque esto no se ha confirmado pues, en
general, no hay alteraciones hormonales ostensibles en
los estudios de laboratorio de estas pacientes.?

El diagndstico se establece correlacionando el cuadro
clinico con la histopatologia, donde el hallazgo mds fre-
cuente es dilatacién e hiperqueratosis del infundibulo fo-
licular. En fases iniciales puede observarse la presencia de
una vesicula en el conducto apocrino, la cual provoca su
ruptura y taponamiento con retencién de sudor apocrino.
También puede haber disqueratosis del epitelio folicular,
degeneracién vacuolar de la unién dermoepidérmica e
infiltrado inflamatorio linfocitario perifolicular. En ca-
sos excepcionales es posible detectar una paraqueratosis
que semeja una laminilla cornoide. En 2004, Kossard y
Dwyer describieron el caso de entidad para la cual propu-
sieron el nombre de “xantomatosis perifolicular axilar”,
la cual presentaba lesiones clinicamente indiferenciables
de EFF y se caracterizaba por prurito leve, pdpulas loca-
lizadas exclusivamente en axilas, pero en vez de los ha-
llazgos histopatolégicos de EFF detectaron un infiltrado
de macréfagos xantomizados perinfundibulares. En una
revision posterior, Bder describié dicho infiltrado como
tipico de EFF y a su vez, en su estudio de 7 casos, Bormate
et al confirmaron dicho hallazgo histolégico como una ca-
racteristica diagnéstica crucial .8

El diagnéstico diferencial abarca: liquen amiloide, li-
quen nitidus, siringomas eruptivos, foliculitis infecciosa,
mucinosis folicular y enfermedad de Darier, entre otros®.
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No hay un tratamiento especifico y definitivo para EFF,
aunque se han sugerido diversas terapéuticas —de eficacia
variable y con efectos secundarios importantes— que in-
cluyen: retinoides tépicos y sistémicos, corticoesteroides
tépicos e intralesionales, peréxido de benzoilo tépico,
fototerapia, electrocoagulacién, ldser de vapor de cobre,
liposuccién y curetaje.* Como opcién terapéutica de pri-
mera linea, algunos autores proponen el uso de inhibido-
res de la calcineurina, especificamente pimecrolimus, ya
que este medicamento fue desarrollado para tratar proce-
sos inflamatorios como los que caracterizan EFF luego de
la ruptura del conducto glandular y también porque, me-
diante un mecanismo desconocido, inhibe la hiperquera-
tosis y la obstruccién folicular.” Para el caso descrito en
este articulo, se tomo la decision de instituir la terapia con
anticonceptivos orales y clindamicina t6pica por conside-
rarla la opcién mds econémica y segura, obteniendo una
mejoria parcial de las lesiones.
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