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RESUMEN

Se presenta un paciente masculino de ocho afios de edad
con enfermedad de Darier (enfermedad de Darier-White,
disqueratosis folicular), la cual es una genodermatosis
acantolitica y disqueratésica. Inicia generalmente entre la
primera y segunda décadas de la vida. Es transmitida en
forma autosémica dominante, y se caracteriza por papulas
hiperqueratésicas localizadas sobre todo en regiones sebo-
rreicas: frente, cuello, espalda, pecho, region axilar, inguinal
y extremidades. Su diagnostico es clinico e histopatolégico.
No existe tratamiento curativo. Los retinoides sistémicos
constituyen el tratamiento de eleccion. Las consecuencias
psicosociales causadas por la apariencia de las lesiones y
su condicion crénica constituyen la mayor preocupacion.

Palabras clave: Enfermedad de Darier-White, disqueratosis
folicular, genodermatosis.

INTRODUCCION

La enfermedad de Darier (enfermedad de Darier-
White, disqueratosis folicular) es una genodermatosis
acantolitica y disqueratésica asociada a lesiones in-
trinsecas de los sistemas de adhesién interqueratino-
citicos; 12 fue descrita en 1889 por Darier y White.? Es
poco frecuente (1:50,000 a 1:100,000),3 se presenta con
mayor frecuencia entre la primera y segunda décadas
de la vida* y afecta tanto a hombres como a mujeres
(1:1).% Es de carécter autosémico dominante.?® El gen
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ABSTRACT

We present the case of an 8-year-old patient with Darier’s
disease (Darier-White disease, follicular dyskeratosis);
this is an acantholytic and dyskeratotic genodermatosis.
It usually starts between the first and second decades of
life. It is transmitted in an autosomal dominant form. It is
characterized by hyperkeratotic papules located mainly in
seborrheic regions: front, neck, back, chest, axillary region,
inguinal region and extremities. Its diagnosis is clinical and
histopathological. There is no curative treatment. Systemic
retinoids are the treatment of choice. The psycho-social
consequences are the biggest concern because the skin
lesions are severe and chronic.

Key words: Darier-White's disease, follicular dyskeratosis,
genodermatosis.

afectado es ATP2A2, localizado en el brazo largo del
cromosoma 12 (12q23-24.1);7 sin embargo, hasta un
68% se debe a mutaciones de novo.”® La fisiopatogenia
se caracteriza por adhesién intercelular defectuosa y
queratinizacién epidérmica aberrante.? Clinicamente
suele ser de presentacién insidiosa.l® La lesién ele-
mental es la papula cérnea: papula queratédsica de
1-3 mm de didmetro, de color amarillento, castafio o
rosaceo, cubierta por una costra adherente parduzca o
grisdcea.l1112 La confluencia de estas lesiones confiere
un aspecto tipico a esta enfermedad: placas parduzcas,
papuloqueratdsicas y costrosas, de tamafo variable y
bordes irregulares.! Las lesiones predominan en 4reas
seborreicas de la cara y del tronco (92%), borde del cuero
cabelludo, frente (84%), sienes, regidn retroauricular y
orejas (58%), cuello y hueco supraclavicular (82%).1:9:10
A menudo afecta grandes pliegues (axilares, inguinales,
submamarios) y la regién perineal.>%10 La afeccién
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ungueal en las manos consiste en onicorrexis (ufia es-
triada) asociada a onicosquicia (muesca en V del borde
libre de la ufia), hiperqueratosis subungueal y alternan-
cia de bandas longitudinales rojas y blancas, que van
de la linula al borde libre; este aspecto de “sandwich”
es patognomoénico de la enfermedad.!10 Los signos
mucosos se caracterizan por papulas umbilicadas, de
color blanquecino o rosado, aisladas o confluentes, que
dan la textura de “papel de lija”.!

El diagnéstico es clinico e histopatolégico.n%13 En
microscopia Optica se observa acantélisis con formacion
de hendiduras suprabasales, dispuestas de forma irre-
gular en el estrato espinoso; asi como disqueratosis con
maduracién precoz y anormal de algunos queratinocitos
que se aislan, lo que conduce a la formacién de cuerpos
redondos.38

El diagnéstico diferencial incluye: acroqueratosis
verruciforme de Hopp, pénfigo familiar benigno, enfer-
medad de Kyrle, dermatitis seborreica y la dermatosis
acantolitica transitoria.*

No existe tratamiento curativo.? Respecto al tra-
tamiento topico, los queratoliticos (urea, acido lactico)
mejoran el trofismo cutdneo y alivian el prurito;! los
corticoides tépicos son poco eficaces;! el gel de adapa-
leno puede dar buenos resultados sobre todo en formas
circunscritas;! los retinoides sistémicos constituyen el
tratamiento de eleccién.! Los esteroides por via sisté-
mica en dosis bajas (20-40 mg/dia) pueden mejorar las
formas extensas eccematizadas y las vesiculo-ampollo-
sas;! la exéresis quirirgica con sutura directa o injerto
de piel delgada es posible en las formas limitadas.!
Dentro de las complicaciones més frecuentes existe
una sensibilidad a las infecciones virales, sobre todo
a virus del herpes simple 1 o 2, infecciones fingicas
(Trichophyton rubrum, Trichophyton tonsurans) y
bacterianas (Staphylococcus aureus).!® Respecto a las
repercusiones psicoldgicas, la discapacidad social es
mas marcada en la adolescencia (63%) por la visibilidad
de la enfermedad y la incomodidad producida por la
maceracién (44%).!

PRESENTACION DEL CASO

Masculino de ocho afios de edad cuyo padre tiene labio
leporino y asma. Originario y residente de Tecoman,
Colima. Fue producto de la tercera gestaciéon de una
madre de 24 afios, sana, con embarazo gemelar. Fue
obtenido por via abdominal, de término (40 SDG);
recibié maniobras basicas. Peso: 2,600 g. Escolaridad:
segundo de primaria, con bajo rendimiento escolar. Su
hermano gemelo es sano.
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Padecimiento actual: inici6 hace 10 meses con pruri-
to intenso y “granitos” en todo el cuerpo, de predominio
en las extremidades inferiores. Refirié que se agravé
hace aproximadamente cinco meses, con inflamacién y
descamacién. Fue tratado con clioquinol, hidrocortiso-
na, polvos alibour y mupirocina, sin mejoria.

Ala exploracion fisica encontramos dermatosis ge-
neralizada que afectaba cabeza, tronco y extremidades;
de la cabeza, afectaba el 16bulo de la oreja; del tronco,
el dorso a nivel lumbar; de las extremidades, antebra-
Z0S y manos, piernas y pies; simétrica, de predominio
en antebrazos, manos, piernas y pies, constituida por
papulas y placas hiperqueratdsicas eritematosas,

i D e

Figura 1. Dermatosis que afecta las extremidades (antebrazos
y manos, piemnas y pies), simétrica, constituida por placas hi-
perqueratosicas eritematoparduzcas, con lesiones costrosas
mieliséricas, que se extienden al tejido celular subcutaneo, con
huellas de sangrado secundario a rascado y descamacion.



parduzcas, con lesiones costrosas mieliséricas que se
extendian al tejido celular subcutaneo, con huellas de
sangrado secundario a rascado (Figuras 1y 2).

La afeccién ungueal se caracteriz6 por onicorrexis,
onicoquisia, hiperqueratosis subungueal y alternancia
de bandas longitudinales rojas y blancas que iban de
la linula al borde libre (Figura 3).

En paraclinicos hubo anemia leve, leucocitosis con
predominio de neutréfilos y trombocitosis.

Fue tratado con doble esquema antimicrobiano a
base de cefotaxima y clindamicina durante siete dias,
esteroide IV (metilprednisolona) a dosis baja (40 mg/
dia) por tres dias; se observ) mejoria clinica. Poste-
riormente, se inicié isotretinoina a dosis de 0.5 mg/
dia (Figura 4).

DISCUSION

Se ha sugerido que la enfermedad de Darier posee
un patrén de transmisién autosémica dominante; sin
embargo, hasta el 68% de los casos, son esporadicos o
debidos a mutaciones de novo;’® cabe resaltar que el
hermano gemelo de nuestro paciente es sano.

El objetivo del tratamiento es mejorar la tolerancia
funcional y atenuar el perjuicio estético, asi como preve-
nir y tratar las sobreinfecciones. Para ello, es necesario
hacer recomendaciones para prevenir o atenuar las
exacerbaciones (evitar el calor, transpiracién, exposi-
c16n solar; usar ropa amplia, suave, de algodén; higiene
corporal estricta), y asociarlas a tratamiento antibidtico

Figura 2. Dermatosis que afecta la cabeza (de ésta, el l6bulo de
la oreja) y el tronco (en el dorso, a nivel lumbar), simétrica, cons-
tituida por papulas y placas hiperqueratésicas eritematosas, con
lesiones costrosas mieliséricas en el pabellén auricular.
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tépico o, incluso, sistémico, en caso de sobreinfeccién bac-
teriana. Nuestro paciente se veia afectado por todos los
factores agravantes mencionados (reside en costa); por
este motivo, la sobreinfeccién bacteriana requirié trata-
miento antibidtico sistémico y una semana de hospitali-
zacion. De acuerdo a lo reportado en la literatura segin
Ponti L, 2011, los retinoides constituyen el tratamiento
de referencia por su modo de accién: regulan la prolife-
racién celular, favorecen la diferenciaciéon epidérmica
y modulan la expresion de los genes queratinociticos;
en el caso del paciente, se inicid isotretinoina a 0.5 mg/
kg/dia, la cual es Unica disponible en México. La dosis
oral recomendada de isotretinoina para el tratamiento

Figura 3. Afeccion ungueal caracterizada por onicorrexis (ufa
estriada) asociada a onicosquicia (muesca en V del borde libre
de la ufa), hiperqueratosis subungueal y alternancia de bandas
longitudinales rojas y blancas que van de la linula al borde libre;
este aspecto de “sandwich” es patognomonico de la enfermedad.

Rev Mex Pediatr 2018; 85(1); 21-24 23



Castillo-Tapia AN y col. Enfermedad de Darier

inicial es de 0.5 mg/kg/d durante 16 semanas, seguida
por un periodo de descanso de al menos ocho semanas.

La repercusion en la calidad de vida depende de
la edad y la localizacion de los sintomas. El perjuicio
estético sumado a la sobreinfeccion bacteriana fue in-
capacitante para el paciente, por lo que dej6 de asistir

Figura 4. Tras siete dias de tratamiento con doble esquema
antimicrobiano a base de cefotaxima, clindamicina y metilpred-
nisolona a dosis baja (40 mg/dia por tres dias) e inicio de iso-
tretinoina a dosis baja (0.5 mg/dia), se observan en el pabellén
auricular izquierdo y en las extremidades superiores e inferiores
placas eritematoescamosas, con huellas de sangrado secunda-
rio a rascado.
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por varias semanas a sus actividades escolares; el apoyo
psicolbgico para su reintegracion social fue importante.

Un tercio de los pacientes refiere mejoria con la
edad, otro tercio sufre empeoramiento de las lesiones
y el tercio restante no muestra cambios. A pesar de
que el curso de la enfermedad de Darier fluctiia en el
tiempo, ésta es una enfermedad crénica y no curable,
y como tal, debe explicarse al paciente y familiares.

CONCLUSIONES

La sospecha de enfermedad de Darier es un buen ejem-
plo del aforismo: “no se diagnostica lo que no se piensa”.
Como médicos, estamos obligados a considerarla dentro
de nuestros diagndsticos diferenciales y a identificarla
oportunamente, con el fin de limitar el dafio fisico y
emocional de estos pacientes.
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