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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Hiperpigmentacion reticulada @Cmm
en pliegues

Reticulate Hyperpigmentation of the Flexures
Historia clinica

Mujer de 42 anos con antecedentes personales de hipoti-
roidismo subclinico de origen autoinmune, sin tratamiento.
Consulté por lesiones de 3 aiios de evolucion y aparicion pro-
gresiva, localizadas en ambas axilas e ingles. Como Unico
sintoma acompanante refirié prurito ocasional con la sudo-
racion. La paciente desconocia la presencia de lesiones
similares entre sus familiares.

Exploracion fisica

Maculas color marron-grisaceo de pocos milimetros, no infil-
tradas, que en algunas regiones confluian adquiriendo una
morfologia reticulada, localizadas en ambos huecos axilares
(fig. 1). Se observaron lesiones similares en menor nimero
en ambas ingles (fig. 2). El resto de la exploracion fisica
incluyendo anejos cutaneos y mucosas no mostré hallazgos
relevantes.

Histopatologia

Las secciones histoldgicas de la biopsia de una de las lesio-
nes mostraron discreta hiperqueratosis sobre una epidermis
con elongacion e hiperpigmentacion de las crestas interpa-
pilares, ocasionales quistes corneos de pequeio tamano y Figura 3  Hematoxilina-eosina x40.
melanofagos en dermis superficial (fig. 3).

Figura 1

¢Cual es su diagnéstico?
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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Diagnéstico

Enfermedad de Dowling-Degos (EDD).
Evolucion y tratamiento

La paciente fue dada de alta sin tratamiento.
Comentario

La EDD o anomalia pigmentada y reticular de las flexuras
es una genodermatosis rara, de herencia AD y penetran-
cia variable que aparece entre los 30-40 anos. Descrita
por Behcet como una variante de acantosis nigricans, dife-
renciada de la misma por Dowling y Freudenthal en 1938,
denominada «dermatose pigmentaire réticulée des plis» por
Degos y Ossipowski, y finalmente nombrada enfermedad de
Dowling-Degos en 1978 por Jones y Grice.

Se han descrito asociadas a la EDD, la mutacion y pér-
dida de funcién del gen de la queratina 5', alteracion del
17p13.3 y mutaciones en POFUT1% y POGLUT1® que codifican
las proteinas O-fucosiltransferasa 1 y O-glucosiltransferasa
1, implicadas en la via NOTCH.

Se presenta como maculas hiperpigmentadas con patréon
reticulado en axilas e ingles. Pueden extenderse a otros plie-
gues cutaneos y asociar lesiones tipo comedon en la espalda
y cuello, cicatrices deprimidas puntiformes peribucales,
quistes epidermoides, hidradenitis supurativa, carcinomas
epidermoides y queratoacantomas multiples*. El estudio
histopatolégico muestra ortoqueratosis o hiperqueratosis,
estrechamiento del epitelio suprapapilar, elongacion de
las crestas, hiperpigmentacion de la capa basal y quistes
foliculares. Puede observarse un infiltrado linfohistioci-
tario perivascular en la dermis papilar’. El diagndstico
diferencial debe establecerse con la acantosis nigricans y
paraqueratosis granular, ademas de varias entidades con-
sideradas por algunos autores como el espectro de una
misma enfermedad: la enfermedad de Galli-Galli (EGG),
la acropigmentacion reticular de Kitamura (ARK), el sin-
drome de Haber (SH), la acropigmentacion reticulada de
Dohi (ARD) o discromatosis simétrica hereditaria (DSH) y
la discromatosis universal hereditaria (DUH)*. Ademas de
los hallazgos descritos para la EDD encontraremos: macu-
las atroficas hiperpigmentadas acrales, hoyuelos o fisuras
palmares en la ARK; eritema facial tipo rosacea y papu-
las pigmentadas hiperqueratosicas en el tronco en el SH, y
maculas puntiformes hiperpigmentadas e hipopigmentadas
en dorso de pies y manos en la DSH o ARD, y generalizadas en
la DUH. La EDD y la EGG son indistinguibles por sus hallazgos

clinicos, la presencia de acantolisis en el estudio histopato-
légico permite su diferenciacion®. El inicio mas tardio y la
ausencia de otros hallazgos clinicos permitira distinguir la
EDD de otras enfermedades que cursan con hiperpigmen-
tacion reticulada de aparicion temprana: el sindrome de
Naegeli-Franceschetti-Jadassohn, la disqueratosis congénita
y la dermopatia pigmentosa reticularis.

Desde el punto de vista histologico debe diferenciarse
de la acantosis nigricans y las queratosis seborreicas con
patron adenoide. La afectacion del infundibulo piloso es
un hecho caracteristico de la EDD que no se ve en las
otras 2 entidades®. Para su tratamiento se han utilizado
hidroquinona, adapaleno, tretinoina y corticoides topicos
con resultados variables. Como alternativa puede emplearse
laser Er:YAG.
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