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Enfermedad de Darier-White en una paciente adulta joven

Darier-white disease in a young adult patient
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Una paciente de 21 afios sin antecedentes de importancia, que
consulta por un cuadro de 21 dias, caracterizado por la aparicién
de papulas eritematosas pruriginosas en el tronco y las regiones
intertriginosas (pliegues inguinales y axilares) con extensién hasta la
parte proximal de las extremidades. Posteriormente, las papulas
comenzaron a confluir hasta formar placas eritemato-pardas con
descamacién en collarin en su superficie, acompafiadas de prurito
intenso y sin mejoria con corticoide tépico y antihistaminico oral.
Desde hace 7 dias presentaba picos febriles de 38 grados centigrados y
multiples episodios eméticos asociados a astenia y adinamia. En el exa-
men fisico: fototipo de piel Fitzpatrick Il presentaba miltiples papulas
queratosicas, confluentes predominantes en el abdomen, el térax supe-
rior, la espalda y los pliegues axilares e inguinales y en menor medida en
la region proximal de los miembros inferiores, de color
eritematoparduzco (figs. 1y 2), sin presencia de otras lesiones cutaneas,
ungulares o en las mucosas. Los analisis indicaron hemograma, VSG, IgE
y funcién renal dentro de los limites normales, VDRL negativo, KOH de
seno derecho donde no se observan estructuras micéticas. En la biopsia
de la piel se observé hiperqueratosis, acantosis, lagunas y hendiduras
suprabasales con vellosidades cubiertas por una sola capa de células
basales, asi como cuerpos redondos y granos. Concluyéndose como
caracteristico de la enfermedad de Darier-White. Se indic6 tratamiento
con 100.000 Ul/dia de vitamina A, por via oral, durante 2 meses, y
grabado retinoico en crema al 0,1%, una vez al dia, por las noches,
obteniéndose remisién completa.

La enfermedad de Darier-White es una enfermedad rara de la piel,
autosémica dominante. Es una queratosis que afecta la epidermis, las
ufias y las membranas mucosas. Es causada por mutaciones en el gen
ATP2A2 en el cromosoma 12q23-24.1, que juega un papel importante
en la transduccién de sefiales de calcio'. Esta enfermedad sigue un curso
crénico y recidivante después de su aparicién, que suele ocurrir durante
la primera o la segunda décadas de la vida y puede agravarse con la
edad. Las manifestaciones clinicas incluyen lesiones cutineas focales,
caracterizadas por papulas queratésicas pruriginosas, con costras de
color marrén rojizo, distribuidas en las areas seborreicas del cuerpo?.
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La prevalencia es de uno a 3 casos por cada 100.000 personas>. Es
causada por una mutacién heterocigética en el gen transportador de
Ca 2" del reticulo endopldsmico/sarcoplasmico de la ATPasa (ATP2A2),
que codifica el Ca 2+ ATPasa 2 del reticulo sarcoplasmico/endoplasmico

Figura 1. Mdiltiples papulas queratésicas, confluentes y predominantes en el abdomen, el
térax superior, la espalda y en menor medida en la regién proximal de los miembros
inferiores, de color eritematoparduzco.
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Figura 2. Miltiples papulas queratésicas, confluentes y predominantes en los pliegues
axilares.

(SERCA2), responsable de bombear Ca 2+ del citosol a la luz*. Las
lesiones pueden ulcerarse, descamarse y tornarse grises, formar costras
o fusionarse en lesiones mas grandes. Pueden volverse dolorosos y
malolientes si hay una infeccién superpuesta. Puede haber queratosis
palmar y plantar, cambios en las ufias como fisuras, rayas y queratosis
subungueal. Las lesiones orales y de otras mucosas pueden estar
presentes hasta en un 15-20% de los pacientes®. Las caracteristicas
histopatolégicas de la enfermedad de Darier-White incluyen acantolisis
y disqueratosis representadas por los cuerpos redondos, que se localizan
en la capa de las células granulares de la epidermis y presentan masas
baséfilas disqueratdsicas redondas centrales rodeadas por una zona
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clara similar a un halo. La microscopia electrénica demuestra la pérdida
de desmosomas, la ruptura de la unién del filamento intermedio de
queratina y la agregacion perinuclear de los filamentos intermedios de
queratina®. No se ha encontrado un tratamiento curativo para la
enfermedad de Darier-White, y se usan varios tratamientos diferentes.
La aplicacién tépica de corticosteroides o retinoides se considera como
de primera linea. Los retinoides sistémicos podrian considerarse en los
casos graves y extensos. Los protectores solares y los emolientes
también son cruciales. Otras modalidades descritas en la literatura
incluyen dermoabrasién, electrocirugia, laseres ablativos, terapia
fotodindmica y escisién quirtrgica®.

En este caso, con una correlacién clinico-patolégica de esta forma de
presentacion inusual de la enfermedad de Darier-White, se consiguié
remision completa con el tratamiento instaurado.
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