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Enfermedad de Dowling-Degos
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RESUMEN

La enfermedad de Dowling-Degos es una genodermatosis poco
frecuente que se distingue por hiperpigmentacion reticular en los
pliegues; de evolucién crénica y progresiva, puede llegar a ser
desfigurante. Se comunica el caso de una mujer de 33 afios de
edad con manifestaciones clinicas e histopatolédgicas tipicas. El
tratamiento topico con tazaroteno en crema a 0.1% es Util, seguro,
bien tolerado y accesible.
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a enfermedad de Dowling-Degos (anomalia

pigmentada reticular de los pliegues) es una ge-

nodermatosis poco frecuente que se distingue

por una pigmentacion de tipo reticular adquiri-
da, que inicia en las axilas y las regiones inguinales, y que
gradualmente se extiende a multiples areas corporales.' Si
bien no es un padecimiento grave, es progresivo y llega
a ser desfigurante.?
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ABSTRACT

Dowling-Degos disease is a rare genodermatosis, which presents
reticular hyperpigmentation in folds, the development is chronic and
progressive and can be disfiguring. We communicate the case of a
33-year-old female patient with typical clinical and histopathologi-
cal manifestations. Topic treatment with tazarotene cream 0.1% is
useful, safe, well tolerated and accessible.

Key words: Dowling-Degos disease, treatment.

Su tratamiento comprende, por via topica, corticoeste-
roides, hidroquinona y retinoides que producen mejoria
variable y efecto temporal.'?

Se comunica el caso de una mujer con enfermedad de
Dowling-Degos con manifestaciones clinicas y alteracio-
nes histopatologicas caracteristicas, que fue tratada con
tazaroteno en crema a 0.1%.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 33 afios de edad, originaria y re-
sidente de la Ciudad de México, ama de casa, acudio a
consulta debido a una dermatosis de tres afios de evolucion,
asintomatica, que se distinguia por manchas y papulas
con aspecto de comedon, hiperpigmentadas, con patron
reticular y diseminadas a la cara (frente y regiones perior-
bitarias), el cuello, las axilas, los pliegues antecubitales,
inframamarios e inguinales, los codos y las rodillas, de
forma bilateral y simétrica (Figuras 1y 2).

Su hijo de 10 afios de edad tenia lesiones similares en la
piel, que se diseminaron a la cara y el dorso de las manos.

La biopsia de piel con tincidon de hematoxilina y eosina
mostrd hiperqueratosis de la epidermis y foliculos pilosos;
crecimiento hacia la dermis de bandas epiteliales delgadas
hiperpigmentadas, algunas de ellas interconectadas; y
pequeiios quistes corneos (Figuras 3 y 4). Los estudios de
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Figura 1. Maculas y papulas hiperpigmentadas de aspecto de
comedon en la axila.

e

Figura 2. Patrén reticulado en el cuello y el térax.

laboratorio, como biometria hematica, electrolitos séricos,
quimica sanguinea, examen general de orina y cortisol
sérico, no mostraron alteraciones.

Después del estudio genético se considerd un caso de
mutacion génica de novo, compatible con enfermedad de
Dowling-Degos de herencia autosomica dominante con
transmision a hijo; se proporciond consejo genético.

Se indico tratamiento con tazaroteno a 0.1% en crema
por las noches en las lesiones de la cara y el cuello, las
cuales disminuyeron notoriamente; sin embargo, sufrié
recidiva de las lesiones ocho semanas después de suspen-
der el medicamento.

Figura 3. HE. Hiperqueratosis. Bandas epiteliales delgadas e hiper-
pigmentadas hacia la dermis, algunas interconectadas.

Figura 4. HE. Pequefios quistes corneos. Foliculo piloso con tapén
queratdsico.

COMENTARIO

La enfermedad de Dowling-Degos es una afeccion autoso-
mica dominante poco frecuente que se manifiesta después
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de la pubertad en forma de multiples maculas hiperpigmen-
tadas pequefias que semejan efélides, de aspecto reticular.
Ademas, pueden surgir papulas parecidas a comedones y
cicatrices acneiformes en la region peribucal.!?

Las lesiones surgen inicialmente en las axilas y los
pliegues inguinales, y en forma gradual y progresiva se
diseminan al cuello, la region vulvar, los brazos y los plie-
gues intergluteo e inframamario con distribucion simétrica.
El prurito se manifiesta en grado variable.??

También se ha descrito una presentacion clinica genera-
lizada con numerosas maculas hipopigmentadas y papulas
eritematosas en el tronco y las extremidades.*

Se ha encontrado asociacion con hidradenitis supu-
rativa.?

Las alteraciones histopatologicas son: hiperqueratosis y
epidermis normal o disminuida en su grosor; de la epider-
mis o de la pared de los foliculos pilosos hacia la dermis
superior se observa crecimiento de bandas epiteliales
delgadas, filiformes, pigmentadas, algunas interconectadas
entre si. La porcién infundibular aparece dilatada y en
ocasiones hay pequeflos quistes corneos. Generalmente
no hay inflamacion; en algunos casos se ha reportado una
reaccion de tipo liquenoide.?®

La enfermedad de Dowling-Degos es causada por una
mutacion de pérdida de la funcion del gen 5 de queratina
(KRTS), localizado en el fragmento 12q13, que produce
una haploinsuficiencia, lo que sugiere que las queratinas
juegan un papel esencial en la adhesion celular, salida de
melanosomas, transporte de organelos y anclaje nuclear.®

Los casos aparecen de forma esporadica, probablemente
por baja penetrancia o por una investigacion incompleta
del arbol genealdgico.’

El diagnostico diferencial debe realizarse con la en-
fermedad de Galli-Galli, clinicamente similar a la de
Dowling-Degos, pero con una caracteristica histopatolo-
gica afadida: acantolisis suprabasal no disqueratdsica; la
acropigmentacion reticulada de Kitamura, constituida por
pequefias maculas hiperpigmentadas similares a efélides
y atrofia, que afectan el dorso de las manos y los pies; y
el sindrome de Haber, que es una erupcion facial similar
a larosacea con cicatrices excavadas, comedones ¢ hiper-
pigmentacion reticular en las axilas.'*¢

Los corticoesteroides topicos y los agentes despig-
mentantes como la hidroquinona son poco efectivos. Los
retinoides topicos, especialmente el adapaleno a 0.1%,
alivian en pocos dias las lesiones cutaneas y el prurito.

Su efecto es temporal, si bien puede administrarse por
tiempo prolongado de forma segura, como sucede en
pacientes con acné.’

El tazaroteno es un retinoide sintético que es hidro-
lizado hacia un metabolito activo conocido como acido
tazaroténico, con alta afinidad al receptor nuclear RAR-Y
en la epidermis. Modula la expresion de genes sensibles
a retinoides que regulan la diferenciacion y proliferacion
de queratinocitos epidérmicos, inhibe la acumulacion de
corneocitos y tiene propiedades antiinflamatorias. Puede
administrarse por largo tiempo de forma segura; sin em-
bargo, su capacidad de irritacion es mayor que la de otros
retinoides topicos. Su administracion esta contraindicada
durante el embarazo.®

El tazaroteno esta indicado en el tratamiento de psoria-
sis en placas y acné comedonico.”® Hasta donde sabemos,
no existen informes de su utilidad en la enfermedad de
Dowling-Degos; sin embargo, otros retinoides topicos se
han administrado de forma segura, pero con resultados
variables. En este caso, las lesiones cutaneas en la cara y
el cuello, constituidas por papulas similares a comedones,
motivaron su prescripcion. La paciente lo aplico diaria-
mente por las noches; experimento eritema y descamacion
de moderada severidad, con mejoria clinica notoria a las
seis u ocho semanas, pero con recidiva de las lesiones al
suspender el tratamiento.

También se ha reportado la utilidad del laser Er: YAG,
ya que las lesiones de la enfermedad de Dowling-Degos
disminuyen o desaparecen incluso durante un periodo
superior a 2.5 afios.’

La evolucion de las lesiones cutaneas en pacientes con
la enfermedad de Dowling-Degos es cronica, progresiva y
recidivante. Los retinoides topicos constituyen una alter-
nativa de tratamiento segura y accesible, principalmente
cuando la terapia con laser no esta al alcance del paciente.
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Invitan a participar en el
VII Congreso Nacional de Micologia Médica
Dr. Rubén Lépez Martinez
Que se realizard en la Ciudad de Puebla, Puebla
del 17 al 19 octubre de 2013

INFORMES
ammm_ac@yahoo.com.mx
www.asociacionmexicanademicologiamedica.com.mx

COSTOS
Inscripcion al congreso
Asociados al corriente de sus cuotas:
$800.00 hasta el 30 de mayo de 2013;
$ 1,000.00 a partir del 1 de junio de 2013

Estudiantes con comprobante escolar:
$500.00 hasta el 30 de mayo de 2013;
$800.00 a partir del 1 de junio de 2013

CURSOS PRECONGRESO (cupo maximo de 30 alumnos)
- Diagndstico de micosis superficiales y subcutaneas: $1,500.00

- Biologia molecular aplicada a la Micologia Médica: $2,000.00

LA ASOCIACION MEXICANA DE MICOLOGIA MEDICA A C.
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