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Resumen.—La enfermedad de Fox-Fordyce es un trastorno in-
flamatorio poco frecuente caracterizado por la aparicién de
papulas pruriginosas con distribucion folicular localizadas en
las areas dotadas de glandulas apocrinas. La etiopatogenia no
se conoce con claridad, involucrandose la obstruccién del con-
ducto excretor apocrino como fenémeno precoz en el proce-
so. Se presenta un caso de enfermedad de Fox-Fordyce, con-
firmado histolégicamente, en una mujer de 16 afios, con gran
expresividad clinica.

Palabras clave: enfermedad de Fox-Fordyce, glandulas apo-
crinas.

INTRODUCCION

La enfermedad de Fox-Fordyce o miliaria apocri-
na, descrita por dichos autores en 1902, consiste en
un trastorno crénico inflamatorio, de etiopatogenia
poco conocida, que afecta a las dreas que poseen glan-
dulas apocrinas como las axilas, ingles, region pubica,
periné, labios mayores, areolas y ombligo. Aparece
principalmente en mujeres pospuberales, entre 13y
35 anos de edad, aunque se han comunicado casos
prepuberales! y tras la menopausia. De forma ocasio-
nal se ha descrito algin caso en varones®. Se manifies-
ta en forma de multiples papulas muy pruriginosas del
mismo color que la piel sana, con distribucion folicu-
lar. Con la estimulacién emocional o fisica de las glan-
dulas apocrinas se observan exacerbaciones paroxisti-
cas. Su tratamiento es discutido, habiéndose utilizado
distintos regimenes terapéuticos, con resultados dis-
pares y no siempre satisfactorios.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 16 anos de edad, sin antecedentes fa-
miliares ni personales de interés, que consult6é por
presentar, desde hacia aproximadamente 3 meses, le-
siones papulosas hiperqueratoésicas perifoliculares, de
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FOX-FORDYCE DISEASE

Abstract.—Fox-Fordyce disease is an infrequent inflammatory
disorder characterized by the appearance of pruritic papules
with follicular distribution, localized in areas where apocrine
glands are present. Its etiopathogenesis is not clearly known,
and it involves the obstruction of the apocrine excretory duct
as an early phenomenon in the process. \We present a case of
histologically confirmed Fox-Fordyce disease with high clinical
expressivity in a 16-year-old female.

Key words: Fox-Fordyce disease, apocrine glands.

1-2 mm de didmetro, en axilas, formando placas de li-
mites bien definidos, de forma bilateral y simétrica
(fig. 1). Estas lesiones eran levemente pruriginosas. Se
observaba una disminucién del vello axilar. Existian
también lesiones similares menos llamativas en areo-
las mamarias y region pubica. Se realiz6 biopsia cuta-
nea de las lesiones axilares, que mostr6 espongiosis en
el punto de entrada de la glandula apocrina en el epi-
telio infundibular, coincidiendo con un tapén cor-
neo suprayacente, y un ligero infiltrado inflamatorio
perifolicular (figs. 2y 3). No presentaba ningun tras-
torno en las hormonas sexuales ni estaba tomando an-
ticonceptivos orales. Dada la escasa sintomatologia,
se mantuvo una actitud conservadora y se pauto corti-
coterapia topica en caso de cursar con prurito.

Fig. 1.—Papulas de distribucién folicular en la axila.
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5 Fig. 2.—Piel axilar en la que se
0 observa un foco de espongiosis
pi% en el epitelio indundibular.
(Hematoxilina-eosina x20.)

DISCUSION

La enfermedad de Fox-Fordyce es un trastorno in-
frecuente de etiopatogenia poco clara. Parece atri-
buirse un importante papel a la obstruccién del con-
ducto excretor de la glandula apocrina?, que llevaria a
la retencion del sudor, rotura del sistema excretor dis-
tendido e inflamacién secundaria. Sin embargo, Hur-
ley y Shelley* realizaron un estudio en el cual se blo-
queaba el conducto apocrino en voluntarios sanos,
produciéndose una dilatacion de la glandula apocri-
na, demostrada histolégicamente, pero sin ninguna
repercusion clinica. Deben, por tanto, existir otros
factores que intervengan en el proceso, atin descono-
cidos. Se han involucrado elementos genéticos, en-
docrinos, metabélicos o ambientales, sin que exista
evidencia a favor de ninguno de ellos. El papel hor-
monal parece claro, ya que el cuadro aparece tras la
pubertad, y las mujeres se ven afectadas con una fre-
cuencia nueve veces superior a los hombres. Asimis-
mo, se ha descrito una mejoria en el embarazo, debi-
da probablemente a la reduccién de la produccién
apocrina presente durante la gestacién, pero no se
han encontrado las claves hormonales que regulan to-
dos estos procesos, y en la mayoria de las pacientes no
se encuentra ninguna alteracién hormonal ni meta-
bdélica.

El diagnostico de este trastorno se basa en la sospe-
cha clinica y se confirma mediante biopsia. Histopa-
tolégicamente, los hallazgos tipicos consisten en hi-
perqueratosis ortoqueratoésica del conducto excretor
apocrino intradérmico, con obstruccion del orificio
de salida por tapones ortoqueratésicos, que se acom-
panan de un infiltrado inflamatorio perifolicular,
predominantemente formado por linfocitos. Puede
verse dilatacion de la gldndula apocrina, acantosis epi-
dérmica y espongiosis en la pared del infundibulo fo-
licular. Este ultimo hallazgo se ha considerado como
especifico en el diagnéstico®®. Se ha propuesto la rea-

Fig. 3.—Espongiosis
en el punto de entrada
de la glandula
apocrina en el epitelio
infundibular, que
coincide con un tapon
cérneo suprayacente,
y un ligero infiltrado
inflamatorio
perifolicular.
(Hematoxilina-eosina
x100.)

lizacién de cortes transversos seriados de las piezas de
biopsia para asegurar el diagnoéstico®, ya que en oca-
siones en el examen anatomopatolégico convencional
con cortes verticales pueden no encontrarse los ha-
llazgos caracteristicos de este trastorno.

Se han utilizado distintos regimenes terapéuticos
para este trastorno, con resultados dispares. Estos in-
cluyen tratamientos hormonales (estrégenos, anticon-
ceptivos orales), corticoides topicos, intralesionales o
sistémicos, retinoides tépicos o sistémicos, clindami-
cina tépica, radiacion UV o incluso procedimientos
quirirgicos?™1°.
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