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La enfermedad de Darier es una genodermatosis autosómica do-
minante producida por una de las 140 mutaciones descritas en el 
gen ATPA2A.1

de los síntomas de la enfermedad,2-4 que excepcionalmente se 
1 Comunicamos un 

caso de enfermedad de Darier segmentaria tipo 1.

Un paciente masculino de 33 años, sin antecedentes personales 
de interés, consultó por erupción cutánea levemente pruriginosa 
de cuatro años de evolución, que cursaba en brotes estivales. Ha-
bía recibido tratamiento con corticoesteroide tópico, sin mejoría. 
En el examen físico destacaban pápulas eritematosas de 0.2-0.3 
cm, algunas excoriadas, de predominio folicular y distribución 
blaschkoide en la región lumbar derecha (Figura 1). La biopsia 
cutánea mostró acantólisis suprabasal con cuerpos redondos y 

Darier segmentaria. Se trató con tretinoína 0.025% por las noches 
con mejoría progresiva de los síntomas (Figura 3). 

La enfermedad de Darier es una enfermedad poco frecuente, 
que se distingue por queratinización alterada de la piel, las uñas 
y las mucosas debido a pérdida de adhesión entre las células 
de la epidermis.4 El inicio de las manifestaciones clínicas suele 
ser entre los 6 y 20 años de edad y su prevalencia se estima en 
1 por cada 30,000-100,000.5

con pápulas hiperqueratósicas eritematoparduzcas, localizadas 
principalmente en áreas seborreicas de manera simétrica.1,4 De 
manera ocasional se acompaña de queratosis puntacta palmo-
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Figura 1. Pápulas eritematosas de 0.2-0.3 cm, algunas 
excoriadas, de predominio folicular y distribución 
blaschkoide en la región lumbar derecha. Dermatos-
copia: pápulas hiperqueratósicas eritematoparduzcas 
excoriadas.

Figura 2. Acantólisis suprabasal con cuerpos redondos 

aumentos). 

Figura 3. Mejoría clínica a tres meses del inicio del 
tratamiento con tretinoína 0.025% aplicada por las 
noches.

plantar, muesca en “V” y estrías longitudinales 
rojas y blancas ungueales, así como pápulas 
blanquecinas en la mucosa oral y sialoadenitis 
obstructiva.1,3 Suelen producirse brotes con la 
exposición solar, calor, sudoración, ansiedad, 
posparto e infecciones.2,6 Existen dos variantes 
de enfermedad de Darier segmentaria, produci-
das por mosaicismos cutáneos y caracterizadas 
por la aparición de lesiones clínicas e histo-
lógicamente típicas de enfermedad de Darier 
con distribución unilateral siguiendo las líneas 
de Blaschko.5,7 La tipo 1 o nevo epidérmico 
acantolítico y disqueratósico (nombre que 
recibe cuando las lesiones son lineales) se 

la bomba de Ca++ producida después de la 
formación del cigoto afectando a las células 
germinales de un segmento corporal, y la tipo 

de manera más extensa un segmento corporal, 
debido a la pérdida de heterocigosidad en el 

segmento.5,7,8 El diagnóstico de enfermedad de 
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Darier segmentaria es clínico e histológico; se 
observan áreas de acantólisis focal con sepa-

epidérmicas suprabasales y disqueratosis con 
cuerpos redondos y granos, al igual que en la 
enfermedad de Darier.5 El diagnóstico dife-
rencial debe incluir la enfermedad de Grover 
segmentaria y el nevo epidérmico verrugoso 

1 Al igual que en la enfer-
medad de Darier, no existe un protocolo de 
tratamiento óptimo contra la enfermedad de 
Darier segmentaria; se recomiendan los quera-
tolíticos y retinoides tópicos, como tazaroteno 
o adapaleno, así como los retinoides orales en 
casos extensos.7,9 En nuestro caso administra-
mos tretinoína con buena respuesta. También 
se han prescrito análogos de la vitamina D, 
como tacalcitol y fotoprotectores con buenos 
resultados.9 Hasta la fecha no se ha descrito 
la trasmisión de enfermedad de Darier a la 
descendencia de un paciente con enfermedad 
de Darier segmentaria tipo 1, lo que sería 
posible si el mosaicismo es gonadal, por ello 
se requiere más investigación clínica y básica 
que explique los enigmas de esta enfermedad.8 
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