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menos  con  5 sesiones  de  TFD  fue  de  un 35%  frente  a un 1,7%
en  el  grupo  control  (p  < 0,0001)5.

Un  test  de  seguridad  cutánea  efectuado  en  EE.  UU. mos-
tró  que  el  52%  de  un grupo  de  58  voluntarios  sanos  se había
sensibilizado  tras  exponerse  a  crema  de  MAL  aplicada  en  la
espalda  bajo  oclusión7.

Existen  3 publicaciones  sobre  el uso de  TFD  en  pacientes
con  Darier  no  segmentario8---10. Exadaktylou  et al. publicaron
5  casos  tratados  con TFD-ALA.  Todos  desarrollaron  eritema  y
exudación  que  se interpretaron  como  respuesta  inflamatoria
al  tratamiento8.  Vaňıt Vesteinde  et  al.  presentaron  un caso
tratado  con  TFD-ALA,  con  aparición  de  eritema,  edema  y
pápulas  en  áreas  previamente  no  afectadas  por enfermedad
de  Darier9.  Avery  et  al. describieron  una  paciente  tratada
con  TFD-MAL  que  experimentó  una  respuesta  inflamatoria
leve  y  autolimitada10. En  ningún caso  se  realizaron  pruebas
epicutáneas.

Posiblemente  el  riesgo  de  sensibilización  a  MAL  se ha
subestimado.  La  mayoría  de  las  reacciones  inflamatorias
intensas  tras TFD,  vistas  frecuentemente  en la práctica  clí-
nica,  se  atribuyen  al mecanismo  de  acción  del  medicamento,
y  no  suelen  realizarse  pruebas  de  parche.  Es probable  que
muchas  de  estas  reacciones  reflejen  una  auténtica  dermati-
tis  de  contacto,  por  lo que  es  recomendable  realizar  pruebas
epicutáneas  en  estos  casos.

En  conclusión,  se describe  el  primer  caso de  dermatitis
de  contacto  a  Metvix® en el  que  se han  efectuado  pruebas  de
contacto  con  MAL  puro.  Por  primera  vez es posible  atribuir
la  sensibilización  al ingrediente  activo  de  forma  inequívoca.
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Dermatosis acantolítica papular del área
genitocrural: ¿ forma localizada de Darier
o Hailey-Hailey?

Papular Acantholytic  Dermatosis  in the
Genito-Crural Region: A Localized Form  of
Darier Disease or Hailey-Hailey  Disease?

Sr.  Director:

La  disqueratosis  acantolítica  papular  (DAP)  de  la  vulva,
descrita  por  primera  vez  en 1984  por  Chorzelski  et al.1,
afecta  con  mayor  frecuencia  a  mujeres  de  edad  media
sin  antecedentes  familiares  de  la misma,  localizándose
preferentemente  en  los labios  mayores,  aunque  también

se  ha  descrito  en  el  pene,  el  canal  anal  y  los pliegues
inguinales2---4. Suele  manifestarse  como  lesiones  papulosas
múltiples,  blanquecinas,  de pequeño  tamaño que  pueden
confluir  formando  placas  o  rara  vez  como  pápulas  solita-
rias.  En  general  es  asintomática,  aunque  puede  asociarse  a
prurito  intenso.  Histopatológicamente  presenta  acantólisis
con  grados  variables  de disqueratosis  y  la inmunofluorescen-
cia  directa  e  indirecta  es negativa  en casi  todos  los casos
estudiados5.

Presentamos  el  caso  de una  paciente  de 58  años,  sin
antecedentes  personales  ni familiares  de  interés,  que  con-
sultó  por  lesiones  pruriginosas  de 2  meses  de evolución  en la
región  genital,  por lo que  fue  remitida  al  Servicio  de Derma-
tología.  Negaba  alergias  de contacto  o  relaciones  sexuales
de  riesgo.  En  la exploración  física  se apreciaban  múltiples
pápulas  blanquecinas,  brillantes,  de 2-3  mm  de  diámetro
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Figura  1  Múltiples  pápulas  blanquecinas,  brillantes,  de 2-
3 mm  de  diámetro,  dispuestas  en  empedrado,  localizadas  en  la
cara interna  de  los  muslos,  los labios  mayores,  el  periné  y
la zona  perianal.

dispuestas  en  empedrado,  localizadas  en  la  cara interna  de
los  muslos,  los  labios  mayores,  el  periné  y  la zona  peria-
nal  (fig.  1).  No  presentaba  lesiones  similares  en  otras  áreas
cutaneomucosas  ni alteraciones  ungueales.  Las  pruebas  de
laboratorio  que  incluyeron  una  analítica  general,  serología
para  virus  de  la  hepatitis  B  y  C,  VIH,  ANA,  anticuerpos  anti-
membrana  basal,  antidesmogleína  1 y  3, así  como  cultivos
bacterianos  y fúngicos  fueron  normales  o  negativas.  En  la
biopsia  se  observó  ligera  hiperplasia  epidérmica  con hiper-
queratosis,  paraqueratosis,  acantosis,  acantólisis  focal  con
hendiduras  suprabasales  (fig.  2)  y  disqueratosis  con  cuerpos
redondos  y  granos  (fig.  3); la dermis  papilar  mostraba  un
ligero  infiltrado  inflamatorio  perivascular  mononuclear.  La
inmunofluorescencia  directa  con  antisueros  IgM,  IgG,  IgA,
C3,  C1Q  y fibrinógeno  fue  negativa.  Con  el  diagnóstico  de
DAP  del  área  genitocrural  se  inició  tratamiento  con  clobeta-
sol  tópico,  con  mejoría  del  prurito  pero  persistencia  de las
lesiones.

El  principal  diagnóstico  diferencial  debe  reali-
zarse  con  la  enfermedad  de  Darier  y  de  Hailey-Hailey,

Figura  2  Ligera  hiperplasia  epidérmica  con  hiperquerato-
sis, paraqueratosis,  acantosis,  acantólisis  focal  con  hendiduras
suprabasales  (hematoxilina-eosina  x  40).

Figura  3  Hematoxilina-eosina  (x  63):  disqueratosis  con  cuer-
pos  redondos  y  granos.

genodermatosis  hereditarias  en las  que  se han  descrito
mutaciones  de  pérdida  de función  de los  genes  de  la
bomba  de calcio  ATP2C1  y ATP2A2  respectivamente,  en
muestras  obtenidas  partir  del  ADN de la  sangre  periférica.
La  enfermedad  de Darier,  muy  similar  histopatológicamente
a  nuestro  caso,  suele  aparecer  en la  adolescencia  y  se
caracteriza  por  pápulas  y  placas  verrugosas  en  zonas
seborreicas,  con queratosis  punctata  palmoplantar,  pápulas
verrugosas  en  el  dorso  de  las  manos  y  los pies  y  alteraciones
ungueales  características.  La enfermedad  de Hailey-Hailey
también  puede  solaparse  histopatológicamente  con  los
casos  descritos  de DAP  y,  a diferencia  de  la enfermedad
de  Darier,  en ella predomina  la  acantólisis  con  mínima
o  ausente  disqueratosis;  clínicamente  suele  presentarse
en  la  tercera  década  como  erosiones  dolorosas  en  los
pliegues.  La enfermedad  de Grover  es otro  diagnóstico
diferencial  por  la  semejanza  histopatológica  con  la  DAP,
aunque  habitualmente  se  presenta  en  adultos  en forma  de
pápulas  pruriginosas  confluyentes  en  el  tronco  y  suele  ser
transitoria.

Respecto  al  tratamiento  se  han  descrito  respuestas
variables  de  casos  individuales  con corticoides,  retinoides
tópicos,  crioterapia,  electrocoagulación  y cirugía6.  Recien-
temente  con  láser  se  ha obtenido  mejoría  duradera  de  los
síntomas7.

Las  dudas  que  nos planteamos  relativas  al  reconoci-
miento  de la DAP  como  una  entidad  independiente  de la
enfermedad  de Darier  o  de Hailey-Hailey  surgen  porque
se  han  descrito  casos  de  ambas  enfermedades  localizadas
exclusivamente  en  el  área  genitocrural8,9,  histopatológica-
mente  similares  a  la  DAP.  Por  otro  lado,  si  tenemos  en  cuenta
que  la  enfermedad  de  Hailey-Hailey  es de  penetrancia
variable  y  que  puede  presentarse  a distintas  edades  la con-
fusión  aún  es  mayor.  En  2 publicaciones  recientes  se ha
demostrado  una  mutación  del  gen  ATP2C1  en  3 casos  de DAP
del  área  genitocrural,  lo que  sugiere  que  al  menos  algunos
casos  de  DAP  pueden  tratarse  de variantes  localizadas  de
enfermedad  de Hailey-Hailey4,10.  En  el  caso  presentado  no
pudimos  realizar  estudio  genético.

En  conclusión,  creemos  que  la  DAP  es una  entidad
provisional,  cuya  caracterización  definitiva  precisará  del
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estudio  genético  para  descartar  la enfermedad  de Darier  o
Hailey-Hailey  localizadas,  ya  que  se  puede  solapar  clínica  e
histopatológicamente  con ellas.
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