592

Dermatol Rev Mex 2015;59:592-594.

Enfermedad de Darier segmentaria
tipo 1: una enfermedad infrecuente

Segmental Darier disease type 1: an
infrequent disease

La enfermedad de Darier es una genodermatosis autosémica do-
minante producida por una de las 140 mutaciones descritas en el
gen ATPA2A." Este gen codifica una bomba de Ca++, responsable
de los sintomas de la enfermedad,** que excepcionalmente se
manifiesta siguiendo un patrén segmentario.” Comunicamos un
caso de enfermedad de Darier segmentaria tipo 1.

Un paciente masculino de 33 afios, sin antecedentes personales
de interés, consulté por erupcién cutdnea levemente pruriginosa
de cuatro anos de evolucién, que cursaba en brotes estivales. Ha-
bia recibido tratamiento con corticoesteroide tépico, sin mejoria.
En el examen fisico destacaban papulas eritematosas de 0.2-0.3
cm, algunas excoriadas, de predominio folicular y distribucion
blaschkoide en la regién lumbar derecha (Figura 1). La biopsia
cutdnea mostré acantélisis suprabasal con cuerpos redondos y
granos, asi como moderado infiltrado inflamatorio en la dermis
superficial (Figura 2), por lo que se diagnosticé enfermedad de
Darier segmentaria. Se traté con tretinoina 0.025% por las noches
con mejoria progresiva de los sintomas (Figura 3).

La enfermedad de Darier es una enfermedad poco frecuente,
que se distingue por queratinizacién alterada de la piel, las ufas
y las mucosas debido a pérdida de adhesién entre las células
de la epidermis.* El inicio de las manifestaciones clinicas suele
ser entre los 6 y 20 afos de edad y su prevalencia se estima en
1 por cada 30,000-100,000.° En términos clinicos se manifiesta
con papulas hiperqueratésicas eritematoparduzcas, localizadas
principalmente en areas seborreicas de manera simétrica.”* De
manera ocasional se acompafa de queratosis puntacta palmo-
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Figura 1. Papulas eritematosas de 0.2-0.3 cm, algunas
excoriadas, de predominio folicular y distribucion
blaschkoide en la region lumbar derecha. Dermatos-
copia: papulas hiperqueratésicas eritematoparduzcas
excoriadas.

Figura 2. Acantdlisis suprabasal con cuerpos redondos
y granos, asi como moderado infiltrado inflamatorio
en la dermis superficial (hematoxilina-eosina, 40
aumentos).
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Figura 3. Mejoria clinica a tres meses del inicio del
tratamiento con tretinoina 0.025% aplicada por las
noches.

plantar, muesca en “V” y estrias longitudinales
rojas y blancas ungueales, asi como pdapulas
blanquecinas en la mucosa oral y sialoadenitis
obstructiva.'? Suelen producirse brotes con la
exposicién solar, calor, sudoracion, ansiedad,
posparto e infecciones.>® Existen dos variantes
de enfermedad de Darier segmentaria, produci-
das por mosaicismos cutdneos y caracterizadas
por la aparicién de lesiones clinicas e histo-
l6gicamente tipicas de enfermedad de Darier
con distribucién unilateral siguiendo las lineas
de Blaschko.>” La tipo 1 o nevo epidérmico
acantolitico y disqueratdsico (nombre que
recibe cuando las lesiones son lineales) se
debe a una mutacién en el gen que codifica
la bomba de Ca++ producida después de la
formacion del cigoto afectando a las células
germinales de un segmento corporal, y la tipo
2 afecta difusamente la superficie corporal y
de manera mas extensa un segmento corporal,
debido a la pérdida de heterocigosidad en el
gen que codifica la bomba de Ca++ en ese
segmento.>’8 El diagndstico de enfermedad de
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Darier segmentaria es clinico e histolégico; se
observan dreas de acantdlisis focal con sepa-
racién, fisuracion (o ambas) entre las células
epidérmicas suprabasales y disqueratosis con
cuerpos redondos y granos, al igual que en la
enfermedad de Darier.> El diagnéstico dife-
rencial debe incluir la enfermedad de Grover
segmentaria y el nevo epidérmico verrugoso
inflamatorio lineal." Al igual que en la enfer-
medad de Darier, no existe un protocolo de
tratamiento 6ptimo contra la enfermedad de
Darier segmentaria; se recomiendan los quera-
toliticos y retinoides tépicos, como tazaroteno
o adapaleno, asi como los retinoides orales en
casos extensos.”® En nuestro caso administra-
mos tretinofna con buena respuesta. También
se han prescrito analogos de la vitamina D,
como tacalcitol y fotoprotectores con buenos
resultados.’ Hasta la fecha no se ha descrito
la trasmisién de enfermedad de Darier a la
descendencia de un paciente con enfermedad
de Darier segmentaria tipo 1, lo que seria
posible si el mosaicismo es gonadal, por ello
se requiere mas investigacion clinica y basica
que explique los enigmas de esta enfermedad.?
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