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CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

Enfermedad de Fox-Fordyce en
edad infantil

Fox-Fordyce Disease in a Pediatric Patient
Sr. Director:

Una nina de 8anos de edad fue remitida desde endocri-
nologia al servicio de dermatologia para la valoracion de
unas lesiones levemente pruriginosas y de larga evolucion
en ambas axilas, mas intensas en el lado izquierdo. La
paciente, cuyos padres eran naturales de Rumania, estaba
en seguimiento por endocrinologia pediatrica por una pubar-
quia precoz, con testosterona discretamente elevada (test
de Synatchen normal). Ademas, habia presentado un episo-
dio de gastroenteritis aguda con fallo hepatico, que precisd
seguimiento hasta los 3 anos.

A la exploracion presentaba unas papulas amarillentas de
1-2mm, de consistencia elastica, de distribucion perifolicu-
lar agrupadas formando placas localizadas en ambas axilas,
con una agrupacion mas parcheada en el lado izquierdo
(figs. 1y 2).

El estudio histoldgico de una biopsia en sacabocados
de una de las lesiones mostro la dilatacion del infundi-
bulo piloso y un agregado perifolicular de células espumosas
(fig. 3), compatible con el diagndstico de enfermedad de
Fox-Fordyce (EFF).

La evolucion clinica fue favorable, con una mejoria
espontanea de las lesiones. Como Unica incidencia, su madre
referia hipersudoracion y bromhidrosis axilar, por lo que fue
dada de alta con antitranspirantes locales a demanda (clor-

Figura 1 Papulas milimétricas perifoliculares confluentes, de
coloracion amarillenta y consistencia elastica, en hueco axilar
izquierdo.

Figura 2 Lesiones menos intensas en hueco axilar derecho.

Figura 3
culo piloso.

Acumulo de células espumosas adyacente a un foli-

hidrato de aluminio al 15%). No se ha podido establecer
una relacion temporal entre su patologia endocrinologica
de base y la aparicion de las lesiones, ni tampoco con la
mejoria de las mismas.

La EFF, también denominada miliaria apocrina, fue des-
crita en 1902 por George Henry Fox y John Addison Fordyce.
Se trata de una enfermedad cronica, poco frecuente, de
aparicion tipica en mujeres pospuberales (15-35anos)’.
Su presentacion en la edad infantil es excepcional’. La
etiologia es desconocida, y probablemente la causa sea
multifactorial®. Se postula su asociacién con factores hor-
monales, dado el rango de edad de aparicion y la frecuente
remision de la enfermedad durante el embarazo y en la
menopausia, aunque no se ha podido demostrar ninguna
alteracion hormonal en los pacientes’. Por ello, descono-
cemos si el antecedente de pubarquia precoz en nuestra
paciente guarda relacion. No hemos encontrado en la lite-
ratura asociacion previa con un fallo hepatico.

Se ha descrito la aparicion de la enfermedad como un
efecto secundario de técnicas de depilacion con laser o luz
pulsada intensa (IPL)*. En este caso, los hallazgos clinicos e
histologicos son muy similares a la EFF primaria.

Clinicamente se presenta como pequehas papulas
cupuliformes perifoliculares, color piel sana-amarillenta,
pruriginosas. La localizacion mas habitual son las axilas,
pudiendo también originarse en la zona periareolar, en el
area anogenital y, mas excepcionalmente, en los muslos, el
area periumbilical y la region esternal. Puede asociarse a
una pérdida de pelo en las areas afectadas, asi como a una
hipohidrosis.

Las lesiones mejoran con el embarazo y los anticoncepti-
vos hormonales, y empeoran con el calor, el agua caliente,
el estrés o el ciclo menstrual'.

La presentacion clinica de la enfermedad es constante
y similar. Sin embargo, los hallazgos histoldgicos son muy
variados®. La formacion de un tapon de queratina en el
infundibulo folicular que obstruye asimismo el conducto
de la glandula apocrina podria ser el desencadenante del
cuadro®. Como dato mas consistente se observa dilatacion
del infundibulo e hiperqueratosis del epitelio infundibular’.
El hallazgo mas especifico es la xantomatosis perifolicular®.

Clasicamente se creia que en esta enfermedad solo se
afectaban las glandulas apocrinas. Recientemente han salido
a la luz hallazgos histologicos que sugieren que puede haber
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variantes ecrinas y no foliculares (que afecten a glandulas
apocrinas)®.

El diagnostico diferencial clinico de esta entidad debe
plantearse fundamentalmente con siringomas eruptivos,
liquen nitido, trichostasis spinulosa, sindrome de Grahan-
Little-Piccardi-Lasseur y enfermedad de Darier'”%.

Al tratarse de una enfermedad poco frecuente, no exis-
ten estudios comparativos, y el tratamiento sigue estando
poco claro. Se han descrito multiples terapias, todas ellas
con resultados variables. Los corticoides tdpicos o intrale-
sionales se han considerado el tratamiento de primera linea.
También se han utilizado retinoides topicos o sistémicos,
antibioticos topicos como la clindamicina, antitranspiran-
tes, anticonceptivos orales e inhibidores de la calcineurina
topicos. En casos refractarios se han utilizado el curetaje
y la electrocoagulacion o técnicas modificadas de liposuc-
cién, y de forma mas novedosa el laser fraccional CO,, el
microondas o la toxina botulinica tipo A%'".

La remision espontanea, como en el caso de nuestra
paciente, es anecdotica.

En resumen, se ha descrito un caso de EFF excepcional
por la aparicion en edad prepuberal y su evolucion atipica,
con una resolucién espontanea de las lesiones. No podemos
afirmar la relacion causal con las alteraciones endocrinolo-
gicas, aunque probablemente jueguen un papel importante
en el desarrollo de la enfermedad.
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