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Enfermedad de Darier segmentaria

Linear Darier Disease

Sr. Director:

La enfermedad de Darier es una genodermatosis autosomica
dominante que suele manifestarse en la segunda década de
la vida en areas seborreicas del tronco y de la cara, y que a
veces muestra un patrén localizado, lineal o zosteriforme.

Paciente 1.

Figura 1

Cuando esto ocurre hay controversia acerca de la denomi-
nacion mas correcta, ya que algunos autores la consideran
una variante de la enfermedad de Darier y otros un nevo
epidérmico con caracteristicas histologicas especiales.

Presentamos dos casos de enfermedad de Darier segmen-
taria vistos en nuestro Servicio. El primero de ellos es el
de un vardn de 42 anos de edad, sin antecedentes per-
sonales ni familiares de interés, que presenta desde hace
25 anos lesiones cutaneas localizadas en el hemitérax dere-
cho. Las lesiones permanecen estables desde su aparicion
y son asintomaticas, salvo con el ejercicio, que se vuel-
ven mas eritematosas y pruriginosas. El segundo de ellos
es un varoén de 51 afos, positivo para el VIH en estadio A3,
que presenta desde hace 17 anos lesiones cutaneas ligera-
mente pruriginosas localizadas en el hemiabdomen derecho,
que en los Ultimos meses se habian hecho mas patentes.
En ambos pacientes se observan varias papulas redondeadas
agrupadas menores de 5mm, eritematoanaranjadas, quer-
atosicas, levemente infiltradas, algunas de ellas excoriadas,
siguiendo una disposicion metamérica, en la fosa clavicular
derecha y el area subpectoral derecha en el caso 1 (fig. 1) y
en el hemiabdomen derecho en el caso 2 (fig. 2). No se apre-
cian lesiones cutaneas en otras areas ni lesiones mucosas o
ungueales en ninguno de los dos pacientes.

Paciente 2.

Figura 2
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Figura 3

La biopsia de una papula toracica mostré una ampolla
intraepidérmica suprabasal, en cuyo interior se observa
un gran numero de células acantoliticas y disqueratosicas
(fig. 3).

Ambos pacientes realizaron tratamiento con tazaroteno
topico, que debid suspenderse por irritacion cutanea y
escasa mejoria.

La enfermedad de Darier es un trastorno de la quera-
tinizacion autosomico dominante, causado por la mutacion
del gen ATP2A2, que provoca una queratinizacion prematura
de los queratinocitos y una pérdida de adhesion entre ellos,
con la consiguiente formacion de hendiduras suprabasales.
Clinicamente se caracteriza por la aparicion de papulas
queratosicas eritematoanaranjadas en areas seborreicas del
tronco y de la cara, y ocasionalmente en pliegues. Ademas
pueden existir signos extracutaneos de la enfermedad,
como lesiones puntiformes blanquecinas en las mucosas y
estriaciones ungueales longitudinales con hiperqueratosis
subungueal.

Histoldgicamente (fig. 3) se caracteriza por una epider-
mis hiperqueratosica y paraqueratosica y por la aparicion de
hendiduras intraepidérmicas que contienen queratinocitos
acantoliticos y disqueratosicos. Este patron, la disquerato-
sis acantolitica, no es exclusivo de la enfermedad de Darier,
apareciendo también en la enfermedad de Grover, el dis-
queratoma verrucoso y la dermatosis papulosa acantolitica
del area vulvocrural. También se ha descrito como hal-
lazgo histologico en nevus melanociticos, melanoma, liquen
amiloideo, granuloma anular y pitiriasis rubra pilaris'.

Existen dos variantes clinicas localizadas de esta enfer-
medad segun el lugar de aparicion de las lesiones: la
acroqueratosis verruciforme, en la que las lesiones apare-
cen en el dorso de las manos y los pies caracteristicamente,
y la enfermedad de Darier segmentaria.

Se habla de enfermedad de Darier segmentaria cuando
las lesiones siguen un patron zosteriforme. Sin embargo,
hay autores que prefieren utilizar el término de nevo dis-
queratosico acantolitico, especialmente cuando las lesiones
son lineales. A favor de la primera denominacion encon-

Hematoxilina-eosina x10.

tramos la descripcion de O’Malley? de varios pacientes con
lesiones lineales o zosteriformes que ademas presenta-
ban lesiones ungueales ipsilaterales, y el estudio de
Sakuntabhai® en el afo 2000 de dos pacientes con lesiones
zosteriformes que presentaban sendas mutaciones del gen
ATP2A2, poniendo de manifiesto la existencia de mosaicismo
tipo 1, descrito por Happle. Otros autores* defienden la
denominacion de nevo epidérmico acantolitico y disquer-
atosico cuando otras manifestaciones de la enfermedad de
Darier estan ausentes, no hay antecedentes familiares o la
edad de inicio es la infancia o al nacimiento, en ausencia de
estudio genético.

En nuestro caso creemos que la denominacion adecuada
es la de enfermedad de Darier segmentaria, ya que las
lesiones se iniciaron en el adulto joven y empeoran con la
sudoracion, aun en ausencia de antecedentes familiares.
Ademas, coincidimos con Martinez et al®>, que publicaron
recientemente en Actas Dermosifiliogrdficas un caso sim-
ilar, concluyendo que la descripcion de la mutacion en los
casos localizados esta a favor de esta nomenclatura. Hasta la
fecha no se ha descrito la trasmision de Darier generalizada
a la descendencia de un paciente con Darier segmentario®,
hecho que seria posible si el mosaicismo es gonadal, pero
es cierto que en la practica clinica habitual no se explora a
los padres de los pacientes diagnosticados de Darier gener-
alizado.
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Histiocitosis congénita autolimitada
(Hashimoto-Pritzker) de presentacion
solitaria

Solitary congenital self-healing histiocytosis
(Hashimoto-Pritzker disease)

Sr. Director:

La histiocitosis de células de Langerhans congénita
autolimitada (CSHLCH) o enfermedad de Hashimoto-
Pritzker, es una variante rara de la histiocitosis de células
de Langerhans, que fue descrita por primera vez en el ano
1973 por Hashimoto y Pritzker'—, y se presenta de forma
congénita o neonatal'=®. Existen pocas series de casos pub-
licados en la literatura, pero se cree que la incidencia real
es mayor, existiendo muchos casos que no son reportados
debido a la resolucion espontanea de la enfermedad y a la
falta de reconocimiento clinico’*3.

Describimos el caso clinico de una paciente mujer de dos
meses, que presentd una lesion Unica en muslo izquierdo
desde el nacimiento, en forma de un noédulo violaceo
indurado descamativo, con centro ulcerado y cubierto de
una costra serohematica (fig. 1). La biopsia mostré una
proliferacion dermo-hipodérmica de células histiocitarias,
con nucleo ovalado, vesiculoso y citoplasma amplio eosino-
filo, acompanada de células gigantes multinucleadas (fig. 2),
que demostraron positividad para S-100, CD1a y langherina
(fig. 3). Las pruebas de laboratorio y de imagenes descar-
taron afectacion sistémica, por lo que se diagnostico de
CSHLCH. La lesion involuciono de forma espontanea, encon-
trandose la paciente libre de enfermedad después de 16
meses de seguimiento.

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL), cor-
responde a un grupo de entidades caracterizadas por
proliferacion en varios 6rganos de células que presentan
positividad para 5-100 y CD1a y que contienen granulos de
Birbeck en su citoplasma'243. En 1987, el Writing Group
of the Histiocyte Society agrupd bajo el nombre HCL, a
cuatro entidades segun su forma de presentacion clinica:
la forma aguda y diseminada o enfermedad de Letterer-
Siwe, la forma cronica multifocal y progresiva o enfermedad
de Hand-Schiiller-Christian, la forma cronica y localizada o

granuloma eosinofilo y la forma congénita o enfermedad de
Hashimoto-Pritzker. En 1997, el mismo grupo publicé otra
clasificacion, en la que recomendaron solo el uso del tér-
mino HCL y la gradacion de los pacientes basandose en la
extension de la enfermedad®'°.

La CSHLCH es una enfermedad rara, que se caracteriza
por papulas o nddulos indoloros de color marrdn-rojizo, que
aparecen al nacimiento o en los primeros meses de vida,
y que involucionan en pocas semanas o meses'¢. Se dis-
tribuyen mas frecuentemente por el tronco, cara y cuero
cabelludo*?. Las lesiones suelen ser multiples, siendo la pre-
sentacion solitaria un hecho infrecuente, que fue descrito
por primera vez en 1986 por Berger et al. A partir de
entonces, poco mas de 30 casos de afectacion solitaria han
sido publicados, constituyendo un 25% del total’3®. No es
tipica la presencia de lesiones en mucosa oral o en drganos
internos, sin embargo, existen pocos casos descritos con
afectacion sistémica o de mucosas que regresan junto con
las lesiones cutaneas’>7°.

Histologicamente se caracterizan por un infiltrado en
dermis superficial y profunda, constituido por células his-
tiocitarias, con nlcleos arrifonados y citoplasma amplio

Figura 1 Examen fisico, muslo izquierdo. Placa descamativa
ulcerada cubierta de costra sero-hematica.
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