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RESUMEN

a enfermedad de Darier acral y la Acroque-
ratosis verruciforme (AKV) se manifiestan por
papulas planas en dorso de extremidades. Son

la misma entidad clinica? Hacen parte de un espectro?
Son patologias diferentes?

Se presenta el caso de una nina de 10 anos con papulas
en dorso de manos desde los 5 anos, a quien, por los hallaz-
gos histolégicos, se le diagnostica una enfermedad de Darier
acral, actualmente en tratamiento con retinoides tdpicos.
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INTRODUCCION

La Enfermedad de Darier White fue descrita hace mas
de 100 anos; la forma de presentacion acral pertenece al
grupo de las variantes atipicas de esta enfermedad, entre
las que también encontramos la forma hipertréfica, la
vésicoampollosa y el Darier zosteriforme. La Acroqueratosis
verruciforme (AKV) fue definida por Hopf desde 1931.123
Por la gran similitud en sus manifestaciones, se ha discutido
si ambas son la misma entidad clinica, si hacen parte del
espectro de la misma enfermedad o si, por el contrario,
son patologias diferentes. Basados en esto presentamos
el caso de nuestra paciente, y hacemos una revision y
andlisis de la literatura.

HISTORIA CLINICA

Nina de 10 anos de edad, quien desde los 5 afhos co-
menzo6 a presentar papulas asintomaticas en manos y pies,
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las cuales fueron aumentando progresivamente en numero
y tamano, por lo cual consulté al servicio de Dermatologia.

Al examen fisico se observan papulas color piel, de 1-3
mm de diametro, localizadas en dorso de manos y pies,
con compromiso palmoplantar (Figura 1). El resto del
examen fisico de piel y anexos es completamente normal.

No hay antecedentes personales de importancia ni
familiares, con sintomatologia similar o con patologias
relevantes.

Se realiza una biopsia con sacabocado que muestra
papilomatosis e hiperqueratosis, y epidermis acantética con
formacion de hendidurassuprabasalesdentrode las cuales
se observan células acantoliticas (Figura 2). En el estrato
granuloso se presentan células disqueratéticas que a
medida que ascienden forman cuerpos redondos (Figura 3).
Con los hallazgos clinicos e histolégicos se hace diag-
néstico de enfermedad de Darier acral.
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Figura 1. Papulas planas, color piel en dorso de manos.

Figura 2. Hiperqueratosis, acantosis y lagunas
suprabasales.

Figura 3. Cuerpos redondos.

Nuestra paciente lleva 4 meses de tratamiento con
retinoides topicos, inicialmente adapalene, sin presentar
mejoria alguna, por lo cual se inicid isotretinoina al 0.1%
con el cual esta actualmente.

DISCUSION

Es una patologia con un modelo de transmision
autosémico dominante, aunque se han informado casos
secundarios a mutaciones espontaneas. Su incidencia
varia de 1/50.000 a 1/100.000 habitantes. El gen alterado
que se encuentra en el brazo largo del cromosoma 12
presenta grados variables de penetrancia y expresividad,
lo cual lleva a variabilidad del cuadro clinico.

Caracteristicamente no presenta manifestaciones
clinicas al nacimiento, tiene una edad de aparicion de los
6-20 anos, con un pico de los 11-15 anos.*

Las manifestaciones clinicas de la enfermedad con
énfasis en su presentacion acral son: el 96% presentaron
algun tipo de alteracion en esta localizacion consistente
en papulasy punteado, en el 13% las lesiones de las manos
precedieron la aparicion de lesiones en otras partes del
cuerpo y el 2% de los pacientes presentaron exclusiva-
mente lesiones en las manos.>*

La AKV tiene un modelo de transmision autosémico
dominante y su incidencia exacta es desconocida, pero
es una entidad rara. A diferencia de la Enfermedad de
Darier acral, puede presentar manifestaciones clinicas al
nacimiento o durante la infancia e incluso en la edad
adulta.

Respecto a sus manifestaciones clinicas, se carac-
teriza por lesiones palmoplantares consistentes en
queratosis punteadas con tapon de queratina en forma de
cabeza de alfiler.

En un estudio realizado por Panja se establecen los
criterios histopatolégicos que fundamentan la diferencia
entre las dos patologias:? en el Darier acral hay disquera-
tosis con formacion de cuerpos redondos, separacion de
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la suprabasal por acantolisis y en la capa de células basales
se observan yemas de células.

En la AKV no hay disqueratosis ni acantolisis y se
observan las imagenes caracteristicas de “capiteles de
iglesia”.

Respecto a los aspectos histdricos de esta discusion:

Un primer grupo de investigacién conformado por
Darier, Milian y Perin, Niordson y Sylvest? aseveran que la
AKV es una entidad independiente, pero plantean la posi-
bilidad de un lazo genético entre las dos enfermedades
con los siguientes modelos:

Un gen unico anormal con expresividad variable.

Dos genes separados uno para cada enfermedad y
que las dos enfermedades pudieran presentarse simulta-
neamente.

Tres genes diferentes: uno para la AKV, otro para el
Darier acral y otro para la expresion de ambas enferme-
dades.?

Un segundo grupo de investigadores, entre los que
se encuentran Jadassohn, Gougerot, Jordan y Spier y
Waisman?, plantean que entre las dos enfermedades no
existe ninguna asociacidon genética y concluyen que en
ocasiones la AKV puede presentar disqueratosis, depen-
diendo del estadio de la enfermedad.

El tercer grupo, conformado por Bizozerro, Yamamoto,
Ohya y Castellino?, establece que la AKV puede presentar
disqueratosis cuando se presenta como papulas atipicas
y que ésta puede ser una forma frustra de la Enfermedad
de Darier acral por falta de penetrancia del gen.

En un estudio realizado en Viena® se analiza el patrén
de dermatoglifos de un grupo de 38 pacientes, los cuales
tenian alguna de las siguientes patologias: enfermedad
de Darier, AKV, Grover, Galli-Galli, Hailey — Hailey,
Disqueratoma verrucoso y Douling Degos, y se encuentra
que todos tienen un patrén comun de dermatoglifos con-
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sistente en interrupcion en puntos o placas de los surcos
en las palmas, plantas y pulpejos, asi como un aumento
en el numero de surcos y borlas en la misma localizacion.
Como los dermatoglifos se desarrollan en el periodo fetal
temprano, todas estas patologias podrian tener una base
comun hereditaria, con diferentes expresiones clinicas.’

Finalmente, McKusick y Wells en 1971 indican la nece-
sidad de estudios genéticos mas detallados para llegar a
la respuesta final.2

Respecto al tratamiento, existen varias posibilidades:
retinoides tdpicos, retinoides sistémicos y electrocirugia
para las formas hipertréficas.!

CONCLUSION

Con lo encontrado en nuestra revision referente a la
enfermedad de Darier acral y a la acroqueratosis verru-
ciforme, vemos que son posiblemente los hallazgos
histoldgicos los que nos sugieren uno u otro diagndstico,
pero no podemos resolver este interrogante como tantos
que encontramos en la dermatologia, y solo el paso del
tiempo y el seguimiento cercano de nuestros pacientes
nos permitiran dar verdaderas conclusiones. Finalmente,
nuestra prioridad es mejorar sus condiciones y su calidad
de vida.

SUMMARY

In acral Darier and acrokeratosis verruciformis, papules
on the dorsa of the hands and feet are found. Are they the
same clinical entity? Are they part of a spectrum? Are they
different diseases?

A 10-year-old girl with diagnosis of acral Darier is pre-
sented. The probability of a linkage between the two geno-

dermatoses is reviewed and discussed.
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