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Haga usted el Diagnóstico

Parte II

Comentario
La disqueratosis acantolítica papular del área génito-crural es una enfermedad de 
etiología desconocida, aunque por su ubicación se piensa que puede estar relacio-
nada con la humedad y el calor que caracteriza esta zona1-3; también se cree que 
está asociada a alteraciones genéticas, como mutaciones en el gen que codifica la 
ATP2C1, considerándose una posible variante de la enfermedad de Hailey-Hailey4,5. 
Es una entidad poco frecuente que hace parte del espectro de las disqueratosis acan-
tolíticas focales, descritas originalmente por Ackerman en 19725,6. 

En este grupo también se encuentran la enfermedad de Darier, la enfermedad de 
Hailey-Hailey, la enfermedad de Grover, el disqueratoma verrugoso y variantes acan-
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Resumen
La disqueratosis acantolítica de la vulva es una entidad poco frecuente que perte-
nece al grupo de las dermatosis acantolíticas focales y es una forma persistente y 
localizada. Puede ser asintomática o causar prurito y ardor; afecta principalmente 
a las mujeres, aunque hay casos descritos en el pene. Se presenta como pápulas 
hipopigmentadas o eritematosas que confluyen formando placas. El tratamiento es 
complejo; hay reportes del uso tópico de esteroides y tacrolimus, crioterapia, caute-
rización y láser, con resultados variables y casi siempre hay recurrencia.
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Summary
Acantholytic dyskeratosis of the vulva is a rare entity belonging to the group of focal 
acantholytic dermatosis, this being a persistent and localized form. It may be asymp-
tomatic or cause itching and burning; it mainly affects women, although there are 
cases described in the penis. It presents as hypopigmented or erythematous papules 
that come together to form plaques. The treatment is complex, there are reports 
of the use of topical steroids and tacrolimus, cryotherapy, laser cauterization with 
varying results but there is almost always relapse.
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tolíticas de las queratosis lumínicas y los carcinomas es-
camocelulares. Todas las enfermedades de este grupo 
se caracterizan por un patrón histológico distintivo, con 
hendiduras suprabasales, con la capa de células basales 
del estrato de Malpighi preservada y unida a las papilas 
dérmicas; además, hay presencia de células disquerató-
sicas y acantolíticas en todos los niveles de la epidermis, 
cuerpos redondos en la capa granular y granos en la 
capa córnea, así como hiperqueratosis y paraqueratosis 
(Figura 2)7,8.

La disqueratosis acantolítica papular del área génito-
crural parece ser más frecuente en mujeres, con pocos 
casos reportados en hombres3. Clínicamente, se presenta 
como múltiples pápulas blanquecinas a grisáceas o eri-
tematosas de superficie lisa, que pueden confluir for-
mando placas, aunque también se han descrito lesiones 
similares a vesículas, erosiones y costras; puede afectar 
los labios de la vulva, el pene, el escroto, los pliegues in-
guinales, el área perineal y la perianal. En general, las 
lesiones son asintomáticas, pero en algunos casos se re-
porta prurito, ardor o ambos2,6,9. En la histopatología se 
observa el patrón de disqueratosis acantolítica5.

El diagnóstico de la disqueratosis acantolítica papular 
del área génito-crural, se debe sospechar clínicamente 

por la presencia de lesiones sugestivas de la entidad y 
se confirma con el estudio histopatológico. Se debe dife-
renciar de otras enfermedades que se localizan en esta 
región del cuerpo, entre ellas, varias de etiología infec-
ciosa, como herpes virus, molusco contagioso, verrugas 
vulgares y condilomas, además de lesiones malignas y 
premalignas9. Esta entidad comparte hallazgos histoló-
gicos con varias condiciones con disqueratosis acantolí-
ticas, por lo que debe hacerse el diagnóstico diferencial. 
Así, la falta de afectación de áreas seborreicas y plie-
gues inframamarios, axilas y cuello, nos ayuda a distin-
guirla de la enfermedad de Darier y de la enfermedad 
de Hailey-Hailey, del mismo modo que la ausencia de 
historia familiar, ya que estas dos últimas entidades 
son de herencia autosómica dominante. La enfermedad 
de Grover se puede excluir dada la falta de lesiones en 
otras partes del cuerpo, como dorso y cuello, además 
de la larga evolución de las lesiones en la disqueratosis 
acantolítica papular del área génito-crural6,7.

La disqueratosis acantolítica papular del área génito-
crural es una enfermedad crónica y recurrente, para la 
cual se han ensayado múltiples tratamientos con re-
sultados variables, entre ellos, esteroides tópicos y sis-
témicos con alguna mejoría. Se ha reportado el uso de 

A

B

Figura 2. Se observa epidermis con hiperqueratosis, acantosis y acantolisis en todo el espesor del epitelio 
con  hendiduras suprabasales y disqueratosis con cuerpos redondos y granos. Hematoxilina y eosina (A 
10x, B 40x).
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tretinoína tópica, sin embargo, se debe evaluar la rela-
ción riesgo-beneficio, dado que, por lo ubicación de las 
lesiones en pliegues y áreas de oclusión, pueden aumen-
tarse los efectos secundarios propios de este medica-
mento, como la irritación2. También, se han reportado 
casos con el uso tópico de tacrolimus en ungüento al 
0,1 %, y otras modalidades de tratamiento como crio-
terapia, electrocauterización, terapia con láser de CO2 o 
resección quirúrgica; sin embargo, las lesiones pueden 
volver a aparecer5,9,10.
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