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RESUMEN

Presentamos una familia con cinco miembros afectados
en forma generalizada, por papulas cubiertas por esca-
mocostras pardas, queratodermia plantar, mutilaciones
en ambos pies y onicodistrofia total.

Con base en la clinica, antecedentes familiares y biop-
sias se hizo diagnoéstico de enfermedad de Darier-Whi-
te, inicidndose tratamiento con etretinato 1 mg/kg dia,
obteniéndose notable mejoria clinica.

Palabras Clave: Enfermedad de Darier autosémica do-
minante, Etretinato.

INTRODUCCION

La enfermedad de Darier-White es una genodermatosis de
herencia autosémica dominante con penetrancia incompleta y
expresividad variable, en la que existe un desorden de la
queratinizaciéon debido a alteraciones del complejo tonofila-
mentos-desmosomas.

Clinicamente presenta papulas queratosicas cubiertas de cos-
tras pardas, las cuales tienen predileccion por las areas sebo-
rreicas, pudiendo coalescer para formar placas verrucosas, pa-
pilomatosas y malolientes. EI compromiso de las palmas y
plantas va desde escasas queratosis punteadas. hasta una que-
ratodermia plantar severamente incapacitante.1

En las mucosas, un 15% de los pacientes presentan papulas
blanquecinas con imagen en empedrado en paladar, lengua,
mucosa, oral y otras superficies mucosas.
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Las alteraciones ungueales suelen ser la primera manifestacion.
Consisten en bandas longitudinales blancas y eritematosas con
escotadura en forma de V en el borde libre, hiperqueratosis
subungueal y onicodistrofia total.

Se han reportado cambios quisticos ¢seos.’ Las alteraciones
mentales no siempre estan presentes y ro es posible concluir
que el gen de la enfermedad sea el responsable de la anor-
malidad mental.’

En el cuero cabelludo las costras simulan seborrea, siendo la

alopecia excepcional. Pueden existir numerosas maculas pe-
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quenas de leucodermias en el tronco y las extremidades.

Este es un padecimiento crénico, iniciado en la primera o
segunda décadas de la vida, con exacerbaciones frecuentes
tras la exposicion solar y elevada incidencia de infecciones por
herpes, pidgenas y micéticas.’

El cuadro histologico es:

1. Fisura o laguna suprabasal con células acantoliticas disque-
ratosicas libres en su interior.

2. Cuerpos redondos en el estrato granuloso y granos en la
capa cornea.

3. Proliferacion irregular de papilas revestidas por una capa
Unica de células basales.

4. Acantosis e hiperqueratosis.®

El tratamiento consiste en evitar la exposicion solar, emolientes
topicos, queratoliticos. En los casos graves es eficaz el etretinato

05-1 mg/kg dia.”

HISTORIA CLINICA

Paciente No. 1

Madre, 54 anos de edad. Dermatosis eritrodérmica con papulas hiper-
tréficas descamativas, color marrén sucio, malolientes que coalescen en
placas y son asintomaticas; onicodistrofia total sin queratodermia (Fig.
No. 1)

Paciente No. 2

Hija, 33 anos. Dermatosis generalizada constituida por papulas descama-
tivas con dreas hipertroficas, papilomatosas, fisuradas, sobreinfectadas;
tlcera torpida de 5 anos de evolucién en dorso de pie derecho: onico-



VOLUMEN 4, NUMERO 5, OCTUBRE DE 1995

Fig. No. 1.

distrofia total. Mutilacion de dedos de pies e imposibilidad para deam-
bular (Fig. No. 2).

Paciente No. 3

Varén. 30 anos. Papulas cubiertas de escamocostras pardas, generalizadas:
severa onicodistrofia; resorcion metataorsofalangica con pie en cubo; no
deambula.

Paciente No. 4

Mujer. 27 anos. Papulas hipertroficas escamocostrosas que comprometen
todo el tegumento; onicodistrofia total. Queratodermia plantar severa
con mutilacién de dedos e imposibilidad para la marcha.

Paciente No. 5

Varén. 22 anos. Compromiso leve de piel y faneras, en forma diseminada
por papulocostras con queratosis subungueal. Queratodermia plantar leve.

En todos, las lesiones se inician en la ninez. Son asintomaticas, no hay
alteraciones neuropsiquiatricas; el nivel intelectual es normal. La enfer-
medad les impide una relacion social adecuada.

Histopatologia

Piel con severa hiperqueratosis y papilomatosis; epidermis con formacion
de extensas hendiduras suprabasales (lagunas) por acantolisis, con papilas
dérmicas que se proyectan hacia las hendiduras revestidas por una capa
de células (vellosidades). Presencia de frecuentes cuerpos redondos en la
capa granular y granulos en la capa cérnea (Fig. No. 3). Dentro de las
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hendiduras se observan células acantoliticas descamadas. Escasos linfo-
citos y melandfagos perivasculares en dermis superficial.

DIAGNOSTICO: "Dermatosis acantolitica intraepidérmica suprabasal:
Enfermedad de Darier".

Descripcion de la Terapia

Con base en el diagnéstico histolégico, y previa mejoria de las compli-
caciones infecciosas, se inicid tratamiento con etretinato 1 mg/kg dia,
obteniéndose marcada mejoria, sin que hasta la fecha se hayan presentado
efectos secundarios.

COMENTARIOS

En esta familia se demuestra la herencia autosbémica dominante
de la enfermedad.

Nuestros pacientes presentaron un compromiso severo del
tegumento con lesiones papulosas cubiertas de escamocostras
que les confieren un aspecto sucio; ésto, junto a la querato-
dermia plantar con mutilaciones de las falanges, hiperqueratosis
ungueal con onicogrifosis y la atrofia misculo-esquelética se-
vera, les imposibilitan la marcha y las relaciones socioafectivas.

Ningln paciente presenta lesiones mucosas o alteraciones neu-
ropsiquiatricas. Las infecciones bacterianasy las exacerbaciones
tras la exposicion solar son frecuentes, factores agravados por
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el lugar donde residen y sus condiciones socioeconémicas. La
respuesta de estos pacientes a los retinoidos ha sido buena
con pocos efectos indeseables.

SUMMARY

We present five membres of the same family affected by
generalized brown papules with scaly crust, plantar keratoder-
mia and total nail dystrophy. Based on the clinic and histologic
features and the family history, we made the diagnosis of
Darier’s disease and started treatment with etretinaate at 1
mg/kg day with significant improvement in the condition.
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