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Resumen

Descripcion del caso: Mujer de 49 afos que consulta por presentar desde hace 2 afios erupcion
cutanea de tipo eccematiforme en cuello y region anterior de térax. Refiere que estas lesiones
aparecen sélo en verano y que su hermano también las padecid. Su médico de atencion primaria le
ha pautado tratamiento antimicdtico y distintas cremas emolientes sin observar mejoria.

Exploracion y pruebas complementarias: Exploracion fisica: placas con papulas con vesiculas y
erosiones lineales, agrupadas en cuello y parte anterior del térax. Alteraciones ungueales con estrias
longitudinales e indentacion en "V" en borde libre. Ademas pits (hoyuelos) palmares. No lesiones
similares en otras localizaciones. Analitica: hemograma, perfil lipidico y hepatico normales. Filtrado
glomerular normal. Resto de bioquimica normal. Biopsia de las lesiones: fragmento cutaneo con
hiperqueratosis y paraqueratosis focal. En la epidermis se observan fisuras suprabasales con
presencia de células sueltas disqueratdsicas, (algunas pequeias de nucleo periférico y halo
perinuclear claro). Disqueratosis acantolitica tipo enfermedad de Darier. No se observan
microorganismos PAS positivos.

Juicio clinico: Enfermedad de Darier.

Diagnostico diferencial: Dermatitis seborreica. Pénfigo créonico benigno familiar (enf. de Hailey-
Hailey). Dermatosis acantolitica (enf. de Grover).

Comentario final: La enfermedad de Darier es un raro padecimiento cutaneo con patrén de
herencia autosémico dominante que afecta predominantemente a areas seborreicas y de flexura.
Normalmente empeora durante el verano, debido al calor y la humedad. Puede exacerbarse por
exposicion a la luz ultravioleta y traumatismos mecénicos. Debe ofrecerse consejo genético, pero el
diagndstico prenatal no estd indicado en la mayoria de los casos. El manejo es sintomatico, con
emolientes que contengan urea, corticoides o retinoides, segun la gravedad. Como médicos de
atencion primaria debemos prestar atencion a entidades que se presentan de forma familiar y/o de
manera estacional pues éstas pueden requerir cierto tipo de estudios y de tratamientos especificos.
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