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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

[Articulo traducido] Placas )
verrugosas hiperpigmentadas
en una joven sana

Hyperpigmented Verrucous Plaques in a
Healthy Young Woman

Historia médica

Una paciente de 36 aios de edad, previamente sana, report6
lesiones hiperpigmentadas en la region intermamaria, axi-
las y rostro, no reportando ningun sintoma local. Las lesiones
se habian iniciado 5 afos atras, incrementando su extension
con el paso del tiempo. También reporté comedones facia-
les y poros visibles, sin ningun tratamiento previo. Existian
antecedentes familiares de lesiones similares: su padre y la
abuela paterna, no reportando ningun sintoma sistémico.

Figura 2

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se observaron manchas marrones
reticuladas en la zona preesternal (fig. 1), y pequehas
placas similares en la region inguinal y en las axilas,
bilateralmente. También se observaron pequefias maculas
ligeramente atroficas en el dorso de las manos. En el rostro,
lesiones de tipo comedon, poros dilatados y placas hiperpig- Figura 3
mentadas difusas en toda la superficie, y en especial en la

frente (fig. 2), y en las regiones malar bilateral, perioral y
supramandibular. También present6 cicatrices piqueteadas
en la region perioral.

Histopatologia

La evaluacion histopatologica de las lesiones en la zona
preesternal presenté proliferacion epitelial digitiforme y
seudoquistes corneales (fig. 3).

Pruebas adicionales

Figura 1

Las pruebas de laboratorio no reflejaron cambios.
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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Diagnéstico
Enfermedad de Dowling-Degos.
Curso clinico y tratamiento

Se oriento a la paciente acerca de la naturaleza genética de
su enfermedad, prescribiéndose inicialmente el uso diario
de un retinoide tdpico.

Comentario

La enfermedad de Dowling-Degos (EDD) es una genoderma-
tosis dominante autosomica rara, con penetracion variable,
que presenta una mutacion del gen KTR5', manifestandose
los primeros signos de la enfermedad normalmente en la
tercera o cuarta décadas de la vida®.

Clinicamente se caracteriza por hiperpigmentacion foli-
cular en las zonas flexoras, tales como cuello, axilas, fosa
antecubital, region submamaria, e ingle. Puede presen-
tarse pigmentacion en el dorso de las manos cuando se
solapan las caracteristicas clinicas de acropigmentacion
reticulada de Kitamura®. Los hallazgos adicionales incluyen
cicatrices periorales piqueteadas en algunos pacientes sin
antecedentes previos de acné, y papulas de tipo comeddn
hiperqueratosicas en el cuello y axilas'. Algunos pacientes
pueden reportar prurito conexo?.

A menudo se asocia la enfermedad con otras dermatosis
tales como quistes epidérmicos, queratoacantomas, hidra-
denitis supurativa y queratosis seborreica, lo cual puede ser
la principal causa de consultas dermatologicas”.

Histopatoldgicamente, muestra hiperqueratosis u orto-
queratosis moderadas, adelgazamiento del epitelio suprapa-
pilar y elongacion de las papilas con hiperpigmentacion de
la capa basal. Las proliferaciones filiformes de la epidermis
comprometen normalmente el foliculo, con un tapén foli-
cular. También puede observarse infiltrado linfohistiocistico
perivascular en la dermis papilar y seudoquistes corneales'.

La dermatoscopia de las maculas hiperpigmentadas
revela normalmente una disposicion regular de puntos
marronaceos de tamano variable, caracterizados por una
red gruesa de lineas marrones sobre un trasfondo difuso,
de color marrén claro. Por tanto, dichos hallazgos no son
especificos, y se observan en muchas otras situaciones’.

La EDD debe diferenciarse de acantosis nigricans y
acropigmentacion reticulada de Kitamura. En la primera
situacion, las placas tienen una textura de tipo aterciope-
lado en lugar de aplanada o minimamente liquenificada, y no
existen cicatrices periorales piqueteadas ni lesiones de tipo
comedodn. En la acropigmentacion reticulada de Kitamura
existen maculas reticuladas, ligeramente deprimidas y pig-
mentadas en las zonas acrales, especialmente en el dorso de

las manos y pies y las fosas palmares, o grietas en el patron
de crestas epidérmicas®.

El tratamiento tiene resultados insatisfactorios en
muchos casos. Las opciones terapéuticas topicas incluyen
retinoides, hidrogquinona, corticosteroides y acido azelaico.
También se ha descrito el tratamiento con laser Er:YAG o
isotretinoina.
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