QUERATOSIS FOLICULAR

Presentaciéon de un Estudio Familiar.
EMILIO SANDOVAI. ESCARATE *

Siendo la Queratosis Folicular o Enfermedad de Darier, una dolencia
infrecuente, se ha logrado oprovechar la rara oportunidad de haber sido po-
sible reunir varios casos de esta enfermedad en una misma familia, realizdn-
dose nuestro estudio en sus aspectos genético, clinico y andtomo-patolégico.

Lla importancia del tema y la inexistencia de publicaciones nacionales
de esto dolencia, nos ha exigido hacer una revisién de la literatura sobre la
clinica, anatomia-patologica y el fador hereditario en la Enfermedad de Darier,
con el objeto de establecer las coincidencias y discrepancias con los casos en
estudio.

La Querctosis Folicular o Enfermedad de Darier, llamada asi en ho-
menaje al avtor que la estudié y describid por primera vez, es una afeccidn
de la piel, considerada como una "Querdtosis Folicular Benigna™ que etimolé-
gicamente {3} deriva de las voces: queras [cuerno), osis [proliferacién) y folli-
culus [pequeno saco).

Se manifiesta en la gran mayoria de los casos antes de lo pubertad
y raramente después de los 30 anos. Su inicio es insidiosc, de evolucién rd-
pida, para luego quedar estacionarias las lesiones tipicas (9).

Esta enfermedad se caracterize por lo presencia de pdépulas pegue-
fos al nivel de las aberturas pilosebdceas, de color pardo, circundados por
un halo levemente eritematoso (10) y que tienden o fusionarse formando pla-
cas de tamaho variable, de color pardo-grasiento vy costrosas; presentandose
frecuentemente en las zonas seborréicas, lugares de mayor humedad y de
mayor roce del organismo.

Sinonimia. Esta enfermedad fue mencionode por primera vez en
el afo 1886 por Morrow; estudiada y descrita en el aho 1889 por Darier, en
Francia, y J. White, en Norte América. Darier, errbneamente, llomé a la en-

*  Tesis presentada por el autor para optar el nbrulo de Bachiller en Medicina, on diciembre de 193,
Facultad dec Medicina, Universidad Nacional Mayor de San \arcos.
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fermedad '‘Psorospermosis Folicular Vegetante”, por una equivocada inter-
pretacién de los corpUsculos que se encuentran en la epidermis, confundién-
dolos con coccideas o psorospermias (9). En el afio de 1896, se adopta una
nueva interpretaciédn  histolégica de la enfermedad denomidndosele “'Que-
ratosis Foclicular’, por la gran mayoria de los autores y también “Enfermedad
de Darier’’, en honor a la descripcién magistral que reslizara J. Darier.

las otras sinonimias de esta enfermedad son: Disqueratosis Folicular
Vegetante (11), Disqueratosis Folicular Benigna (19), Queratosis Folicular (10),
Queratosis Vegetante (3), Psorospermosis (28) o Enfermedad de White (3).

Etiologia.  Para la mayoria de los autores, La Queratosis Folicular es
una enfermedad de etiologia desconocida, que no es contagiosa.

Existen varias hipétesis que tratan de explicar la etiologia de la enfer-
medad; entre ellas tenemos:

a) La hipdtesis que cda cierto valor a las infecciones epidérmicas que
actéan sobre un terreno seborréico o macerado por el sudor, {17].

b) La de Touraine, que considera la enfermedad como una neurc-ecto-
dermosis con trastornos cutdneos de tipo hinerpldsico, dada la
constancia de alteraciones psiquicas que se aprecian en los suje-
tos enfermos de Queratosis Folicular (17).

c) Segun Bettman, se trataria de una genodermatosis, a causa de su
cardcter familiar y de la coexistencia de trastornos cel desarrollo
general y alteraciones endécrinas {9, 17, 31, 37).

d) También se habia pianteado la influencia que pudieran tener la
tuberculosis y la Ides; la que se ha descartado actualmente,

e] Peck y colaboradores, han presentaclo pruebas convincentes que re-
lacionan la patogenia de éste trastorno con cierta anormalidad en
el metabolismo de la vitamina “A’. En ocho casos, de diez, obser-
varon en la sangre niveles iniciales de vitamina “A’ inferiores al
normal. No obstante, el contenido del caroteno de la sangre se
hallaba dentro de limitcs normales. En nueve de estos casos, las
lesiones cutdneas dicron gradualmente a la administracién bucal
de 200,000 unidades de U.S.P. diarias de vitamina A",

Esta mejoria fue precedida por un retorno del contenido de la vitami-
na "A" en el suero sanguineo hasta niveles normcles. Algunos pacientes que-
daron virtualmente libres de lesiones y ofros mejoraron temporalmente.

Los autores concluyeron en afirmar que se trataba de una “‘enferme-
dad carencial” por avitaminosis A" que parece consistir en una alteracién
hereditaria o adquirida de la capacidad de absorcién de la vitamina A" o
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de transformacién de la pro-vitamina A" en vitamina A", anomalio que se
expresa en forma de Queratosis Cutdnea {14},

Otros autores han confirmado los buenos resultados de Peck y cola-
boradores, con dosis masivas de vitamina "AT {15, 14).

Actualmente se cree que se trata de un trastorno del metabolismo
anormal de la vitamina A", se pretende, inclusive, que lo que se hereda no
es la enfermedad de Darier propiamente dicha, sino la anermalidad metabé-
lica que conduce a ella. Sin embargo, el hecho de que la piel experimente
marcada mejoria, pero no recupere enteramente su normalidad, sugiere que
la alteracién del metabolismo de la vitamina “A” acaso no sea el Unico
factor involucrado en la patogenia de ésta dermatosis (13).

Herencia. La enfermedad de Darier tiene factores hereditarios que
adn no estan bien esclarecidos; cn un trabajo importante, S. Hidaka en el
afio 1922, ha reunido 223 observaciones, en las que encuentra cardcter fa-
miliar y hereditario manifiesto, en el 449 de las observaciones publicadas (9).

El conocimiento de este carécter hereditario y familiar se ofianza cada
vez mds, por las numerosas observaciones de este tipo; asi, por ejemplo,
Brunauer sefala tres casos en fres generaciones sucesivas, donde se han
observado hasta siete casos en una misma familia (9, 31).

Ehrmann esttudid la enfermedad de un padre con su hijo.
Pawloff estudié la enfermedad de una modre con su hija.

Millian-Perrin-Kalchoura, estudiaron la Queratosis Folicular en una-abue
la, su hija y nieta.

Rothe, en su trabajo referente a la Queratosis Folicular, serala 59 ca-
sos estudiados en 37 fomilias.

Richard L. Sutton, menciona que dos o mdas casos pueden ocurrir en
una misma familia, y que esencialmente, la enfermedad es trasmitida por
ambos sexos como un “caracter dominante e irregular’.

Lo “herencia dominante e irregular’ fue comprobada estadisticamente
por Siemens y sus cotaboradores. Sin embargo, en algunos cascs, la enfer-
medad pueda ser causada por genes localizados sobre la porcién no homélo-
ga del cromosoma X', hipdtesis apoyada por el estudio hecho por Cam-
penhout del &rbol genealégico publicado por Siemens, de dos hombres con
la enfermedad de Darier casados con dos mujeres normales, los cuales tu-
vieron sus hijos normales (sanos) y todas sus hijas enfermas.

Campenhout también menciona, siguiendo el mismo estudio en dos
mujeres enfermas con Queratosis Folicular, que al casarse con dos hombres
normdles tienen un total de doce hijos, de lcs cuales los cinco hombres son
enfermos, tres hijas también enfermas y las cuatro hijas restantes sanas.,

En estos dos ejemplos, segin Compenhout se ve una ‘ligacién al sexo
del caracter hereditario de la Enfermedod de Darier’” {17).
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Bdad. Esta enfermedad se manifiesta generalmente antes de la pu-
bertad.

Segin J. Darier, la enfermedad empieza en la mitad de los casos
antes de los 10 aRos, raramente después de los 30 arios de edad.

J. Peyri opina que se presenta principalmente en la pubertad, coinci-
diendo con alteraciones circulatorias y pilosas {falta de desarrollo pilar) o con
alteraciones del desarrollo mental; estaria por tanto, en relacién con una hi-
pofuncién de la glandula de secrecidn interna (2).

J. H. Sequeira, manifiesta que ordinariamente comienza esta afeccién
entre los ocho y 17 anos y, a veces, mas tarde, sin que se manifieste sinto-
mas generales permaneciendo estacionaria por tiempo indefinido (5).

Raza. La Queratosis Folicular es una enfermedad descrita en todos
los paises, encontrdndose en todas las razas.

Sexo. La Enfermedad de Darier afecta preferencialmente al sexo
masculino. '

Segin Darier, el 56% de los sujetos enfermos pertenecen al sexo
maseculino.

En mas de 450 casos publicados hasta el afio de 1961; la enfermedad
de Darier es ligeramente mds frecuente en el sexo masculino, comprendiéndo
el 559% de los casos presentados (17).

Sintomatolegia. En una enfermedad de inicio insidioso y de evolu-
cién crénica. ‘ ‘

Los pacientes notan su piel con un aspecto mugriento y un estado ru-
goso, luego aparecen pequeidas mdculas pardas, circunscritas y pruriginosas;
Kren describe un caso cuyas lesiones iniciales fueron pdpulas urticadas; Bru-
naver, otro caso precedido de brotes vesiculosos; en general, como afirma

Hidaka, las primeros en aparecer son siempre lesiones claramente inflama-
torias (4).

Para estudiar el cuadro clinico consideraremos:

a} lesiones elementales. La lesién primaria es una pépula dura, pe-
guefa {(de 1 a 3 mm. de didmetro), ligeramente elevada, de color amarillo
o pardo, cénica, de ordinario queratética. Cuando a una papula se le quita
el tapdédn quecratdtico semiglobular, queda un crater en forma de embudo o
infundibuliforme, que es un orificio pilosebdceo dilatade (26). En este créter
se encuentra a menudo un pelo, lo que hizo creer a Darier que las lesiones
eran foliculares. Sin embargo, se ha demostrado que pueden aparecer tam-
bién sin relacién alguna con un foliculo; por ejemplo, alrededor de un poro
sudoriparo.

Ademds de las pdpulas tipicas antes mencionadas, pueden existir otros
elementos de unos 4 mm. de didmetro, que son anchos y planos, menos pro-
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minentes, més lisos y de color parde definido. Cudando se les quitan fas cu-
biertas queratéticas se ve una superficie papilar (8); estas lesiones estan al
principio aisladas y, por confluencia o contacto, quedan afectadas zonas maés
extensas.

En las regiones de mayor roce se producen elementos verrugosos y
papilomatosos, por la presencia de sudor y de la maceracién (21). En los co-
sos de ldarga duracién, las placas de las regiones retroauriculares, axilares vy,
en especial, las regiones inguinales, perigenital y anal, se elevan, formando
uno especie de tumorociones con aberturas crateriformes y placas exudativas
vegetantes de color pardo con secrecidon que exhala un olor fétido y repug-
nante.

b) Localizacién. Lo afeccidn se localiza preferentemente en los re-
giones seborréicas y tiende a ser simétrica.

En la regién de la cabeza, afecta los surcos nasogenianos, los pliegues
de la nariz y labios; las porciones retroauriculares, los pabellones y conchas
auriculares; las sienes; ademds, el cuero cabelludo estd frecuentemente cu-
bierto por escamas o costras grosientas, no produciendo alopecia. Afecta tam-
bién toda la region del cuello y nuca.

En lo regidn del tronco, se localiza en la zonas interescapular, medio-
torécico, cintura y también en los grandes pliegues articulares.

En el dorso de las manos, la erupcién, en vez del aspecto caracteris-
tico, estd constituida por pequenas pépulas grisdceas, planas, semejantes a
las “verrugas planas’™ (4, 9, 25), también se pueden apreciar lesiones seme-
jantes en el dorso del pie; en las palmas de las manos pueden presentarse
hiperqueratosis puntiformes, sobre las crestas capilares; por anadidura, toda
la superficie patlmar puede estar engrosada y ligeramente amarillenta (4, 9).

Las unas de manos y pies muestran de ordinario alteraciones en for-
ma de engrosamiento mds o menos pronunciado y pérdida de la transpa-
rencia, se vuelven fragiles y fisuradas (onicorrexis y onicosquisis); en ciertos
casos, las uhAas presentan estrias negruzcas carocteristicas, que tienen direc-
cion longitudinal. Bajo el extremo libre de las uAas se forman masas cérneas.
Las de las manos suelen afectarse mds que la de los pies (6).

Fabri describe la presencia de nédulos aislados que atacan a la mu-
cosa oral: lengua, mucosa bucal, palador blando y duro. También se pueden
apreciar aflorecencias lenticulares en la faringe y el eséfago; muy excepcio-
nalmente, en la vulva, ano y conjuntivas {6, 9, 39).

c) Sintomatologia subjetiva. Por lo comdn, no se altera el estado
general del pociente. En las regiones donde hay tendencia a la formacién de
lesiones exudotivas, como las inguinales, perigenitales, éxilares y, en gene-
ral donde las lesiones rozan, el prurito es frecuente, apareciendo, a veces, fi-
suras sensibles y dolorosas en las grondes placas hUmedas. En estas zonas,
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las infecciones secundarias pueden dar origen a complicaciones pidgenas.
Cuando hay lesiones en la mucosa bucal, la ingestién de alimentos acidos, ca-
lientes o irritantes, producen molestias dolorosas {6). Cabe aiadir que las le-
siones se exacerban durante las épocas menstruales, produciendo mayor pru-
rito y exhalando olor desagradable en las zonas inguinales y axilares,

b) Otras manifestaciones. Se han publicado alteraciones psiguicas en
el curso de la enfermedad (6, 46).

No es rara la coexistencia de otras anomalias, tales como el atraso
mental y la frigidez sexual.

Segin hacen notar Stumpke y Fewerhake, los trastornos endocrinos
de las glandulas como el timo, la tiroides y érganos genitales, podrian ser
conexos o intervenir en las alteraciones generales (9, 17).

Anatomia patolégica. El cuadro histolégico de los casos descritos
de la Enfermedad de Darier es, frecuentemente, caracteristico. Como lesiones
importantes hay que mencionar la aparicién de fisuras intraepiteliales, su-
prabasales y halos bastante caracteristicos, localizados en el drea interna de
la membrana celular, especialmente en la capa granulosa. Este fenémeno es
una forma particular de Queratosis y en sus etapas finales, llega a constituir
los elementos conocidos con el nombre de "Corps Ronds” o "Cuerpos Redon-
dos'' y granos; en lugar de estos elementos, se hallan en otras ocasiones, zo-
nas claras de aspecto lagunar; ademds, es tipico el fenémeno de paraquerato-
sis e hiperqueratosis, generalmente méas acentuadas en las zonas en que pre-
dominan las formaciones anteriormente descritas; también es frecuente la pre-
sencia de papilomatosis y a veces, dentro de los espacios lagunares se halla
una proliferacion irfregular del tipo papilomatoso.

Algunas veces, y siempre acompanondo a las lesiones caracteristicas
del proceso, es posible hallar diferentes grados de infiltracién linfohistiocita-
ria en el estroma subyacente, difusa y perivascular,

En lo que respecta a los "Cuerpos Redondos’™, éstos se describen en
la capa granulosa, mientras que los llamados “granos'” se ven, principalmen-
te, en la capa cérnea; estos elementos {cuerpos redondos) muestran un nucleo
baséfilo de color azul oscuro y un protoplasma hialinizado, brillantemente eosi-
néfilo; su origen esta en relacidn con la queratinizacién prematura y parcial
de las células del estrato de Malpighio, antes de alcanzar la capa cérneq, lo
que se conoce con el nombre de "'Disqueratosis Benigna™. Los granos son se-
mejantes, pero mds pequenos.

En algunos casos, se ha descrito un tipo hipertréfico en la Enfermedad
de Darier, en cuyo caso se halla, ademdés de lo descrito, una marcada papilo-
matosis y ain lesiones del tipo de lo Hiperplasia Pseudo-Epiteliomatosa.

No se ha mencionado hasta la actualidad, malignizacién de lesiones
del tipo caracteristico de la Enfermedad de Darier.
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Diagnéstico.  El diagnéstico en dermatologia, se hace por el hallaz-
go de las lesiones elementales; en el caso de la Queratosis Folicular, se apre-
cian las lesiones pdpulo-costrosas y cuando se extraen los tapones costrosos,
se puede apreciar unas cavidades de aspacto infundibuliforme.

Debe confirmarse el cliagnéstico riediante el estudio Histopatolégico,
mediante el cual se aprecicn los “"Cuerpos Redondos™ y las células granula-
res, caracteristica principol de la “Enfermedad de Darier”,

En su forma plenamente desarrollcde, la aofeccién debe diferenciarse
de las siguientes enfermedcades:

a) Acantosis Nigricans. Tiene como caracteristica principal, la forma-
cién de 4reas pigmentadas papilomatosas, sin predileccién por los foliculos
pilosos, presentdndose por orden de frecuencia, en las axilas, cuello, nuca;
luego, la cara, pliegues del codo, hueco popliteo, areolo del pezdn, etc. Esta
enfermedad, casi siempre estd e reloacién con un cancer de tipo visceral (1,
21, 24).

b) Queratosis Pilaris.  Se caracteriza por su distribucién, presentén-
dose en la cara externa de los brazos y muslos, parte inferior de las piernas
y la cintura pelvianag; respeta las regiones grasas y himedos. Ademds, se di-
ferencia por la confluencia de sus lesiones, por su mayor tamano y la tenden-
cia a formaciones papilomatosas (1).

¢) Pitiriasis Rubra Pilaris. En esta enfermedad, las lesiones queraté.
-ticas foliculares afectan el dorso de las primeras falanges de los dedos v
cuando confluyen sus lesiones, se forman placas de color rojo amarillento. Los
codos y las rodillas presentan también plocas roias con escamas gruesas y
adherentes; en la cara no se ven conos pilosos sino un enrojecimiento esca-
moso difuso; las lesiones no ce hacen papilomatosas, sino que terminan en
eritrodermias.

d) Moluscum Contagiosum. Se caracteriza por que tiene pdpulas re-
dondas, bien circunscritas y duross, moderadamente elevadas y de forma se-
miglobular; su color es el de la cera, con un matiz aperlado y algo translici-
do con umbilicacién en la superficie, Estas lesiones afectan la cara, principal-
mente los parpados; también afectan el cuello, parte superior del térax, bra-
zos y parfe de la regidén genital.

En las lesiones del "moluscum’™, cl extirparse el “cuerpo del molusco™
se determina microscépicamente las “células del molusco”™ que son caracte-
tisticas de ésta enfermedad.

e} Dermatitis Seborreica. Se presenta en las zonas afectados por la
seborrea, especialmente en el cuero cabelludo, llevando algunas veces o la
alopecia; también se hacen presentes n la cora y en los regiones esternal, in-
terescapular, umbilical, y pibica. Los lesiones primarias son pdpulas perifoli-
culares, que se hacen confluentes hasta formar places circinadas, anulares o
irregulares, de color rojo o rosado amarillento, con escamas grasientas, ama-
rillentas y muy poco adheridas.
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La prueba terapéutica, da por resultado el mejoramiento o desapari-
cidn completa de las lesiones en pocos dias.

Las demds afecciones que deben diferenciarse de la Enfermedad de
Darier son muy raras.

Pronéstico. El prondstico de vida, de esfos pacientes es bueno, por
o comUn no se altera en nada el estado general de los pacientes y pueden
llegar a la mas extremada vejez. En cuanto al pronéstico de la enfermedad
se refiere, su evolucién es crénica, a veces presenta remisjones, cuando reci-
be fratamiento y ofras veces, se exacerba, especialmente, durante las épocas
de calor.

Tratamiento Hasta la actualidad, no se conoce tratamiento especi-
fico para la enfermedad y sélo se consigue una mejoria aparente. El trata-
miento seguido por al gran mayoria de autores es el siguiente:

al  Aseo corporal, con el emplec de jabones de hexaclorofeno, con la
finalidod de evitar las infecciones secundarias.

b} El empleo de pomadas queratoliticas, con la finalidad de dismi-
nuir la hiperqueratosis, empleando el é4cido salicilico al 2%, resorcina al
2%, azuire, etc.

d) La roentgenoterapia, que puede tener efecto beneficioso (6, 25, 10},
algunas veces, la radioterapia llegaria hasta la desaparicion de las placas en-
teras de lo afeccién (3, 20, 21, 24}, pero en ofros casos, sélo se consigue una
simple mejoria parcial.

d) Para ciertos autores, la opoterapia tiroidea y pluriglandular se ha
mostrado Util en varios casos, (2, 5, 9). .

e) lo vitamina A", a désis elevada, da una aparente mejoria; los
avtores la indican de 150,000 a 200,000 unidades U.S.P. diarias, por varios
meses.

Con este tratamiento, algunos pacientes quedaron virtualmente libres
de lesiones después de varios meses; mientras otros mostraron clara mejoria,
aungue no curaron por completo.

Se ha podido observar que cuando se interrumpe la terapia con la
vitamina A, ocurren recidivas de la enfermedad.

CASUISTICA

Hemos estudiado en una familia la Disqueratosis Folicular, en cuyo
arbol genealégico se aprecia el ‘Factor Hereditario' de dicha enfermedad.
Asi tenemos:

En la primera generacidn presentamos a la serora L.S., que es la “abue-
la” de la familia; la pdciente manifesté que su padre era de nacionalidad
china y presentaba lesiones de la piel semejantes a las que ella tiene. Asimis-
mo la paciente refiere tener dos hermanos:
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a} B.S.. aparentemente sano, con once hijos sanos.
b) D.S.: quien sufre de lesiones de la piel semejantes a lo de la pa-
ciente y tiene 10 hijos, algunos también con dichas lesiones.

En la segunda gereracién, consideramos a sus dos hijas, aparentemen-
te sanas (12 hijos, fallecidos en la primera infancia), que son:

a; F.V.: con un hijo aparentemente sano.
b} C.V.: con nueve hijos, a quienes estudiomos en la tercera ge-
neracion.

En la tercera generacién, consideramos los nueve hijos de la sefora
C.V. que son:

a) MP.V.:. de 33 anos.
b) LPV.. de 32 afos.
c) R.PV.. de 29 anos.

A quienes presentamos en el estudio clinico y andtomo-patoldgico, ca-
da uno de ellos tiene un hijo menor de edad, aparentemente sano, y que
corresponde a la cuarta generacidn:

d) G.P.V.: de 24 afos de edad, que es catalogado como un disque-
ratésico folicular, por estudio clinico.

e) S.P.V.. de 23 anos de edad, que es aparentemente sano.

f) C.P.V.. de 20 anos de edad.

gl LPV. de 18 ofos de edad.

h) LPV. de 13 anos de edad.

Estas tres Oltimas hermanas, son cotalogadas como enfermas de Da-
rier, por anamnesis indirecta, debido a que no se encuentran en lo localidad.

i) G.PV. de 10 anos de edad, aln aparentemente sano.

A continuacion presentamos los cuatro casos examinados personalmen-

te por el autor.

CASO N° 1, Paciente que ingresé ol hospital el 18-X-63, de 74 afos de edod, roza
mestiza, sexo femenino, ocupacién su caso, noturol de Piura y procede de Lima.

Historia familiar Padre: fallecido, ignora lo cause; es de raza asidtica [chino) y que
preseniaba lesiones en la piel, semejontes a las de lo pociente.

Madre. follecida, de naoonclidod peruona, sin lesiones de piel.

Esposo: follecido, no precisa lo cousa.

Hermanos: dos; una hermona presenta lesiones de lo p'el semejontes o los de lo po-
ciente y hiene 11 hijos, olgunos de los cuales presentan las mismas lesiones. El otro hermaono es
opareniemente sono de la piel, al igual que sus 12 hijos,

Hijos: cotorce de los cuales 12 han fallecido en la primera infoncia, sobceviviendo 2 hias
que se encuentran cparentemente sanas de lo piel: F.V., que tiene un hijo sane; y C.V., que tene
9 hijos, de los cuocles varios sufren de las mismas lesiones que lo pociente.
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Historia personal Nacido a término, en parto normal, Ignsra dotos de la primera infon-
cia. Escoloridad: 3° de |. P. Embarazo; 14, niega obortos, octualmenic tiene 2 hijos. Vivienda: de
malas condiciones higiénicas. Alimentacién: de mola calidod. Hab'1a3: negativos. Antecedentes pa-
taldgicos: sin importancia.

Enfermedad actual. Ingresa ol servicio por un cucdro de vémitos alimenticios, wostenia,
orina como té cargedo con gran sedimento, dolor cdlico en la regidn del epigostsio y tos seco.

Refiere la paciente que desde lo edad cde 16 ohos, més o menos, en forma insidiosa notéd
un cambio de coloracién de su piel, la que tomd un aspecto oscuro, haciéndose presentes lesiones
vesiculosas en lo regidn de! cuello y del térax; con el transcurso de los ofios estas lesiones toma-
ron el aspecto de pdpulas del tamono de wunc lentejo pequeia, con una costta dura de calor
oscuro; estas lesiones pdpulo-costrosas son aislades, localizdndose cdefinitivamente en el dorso de
los antebrazos, regién interescapular, abdomen y regién inguinal. Ademds, cn el dorso cde las
monos se le precentcron lesiones como ‘‘verruges plonas’.

Examen clinica general. Paciente en regular estado general, licida en cecUbito dorsal
activa, Presenta lesiones epidérmicas de tipo hiperquerctédsicos distribuidos en la regidn del tronco.

Examen regional Piel y anexos: plel clgo caliente, ligeromente eldstica, algo seca, apre-
ciandose discreta asperezo en el dorso de los antebrazos donde se observan lesiones pdpulo-cos-
trosas del tamaio de una cabeza de olfiler, de color grisaces, presentdndose aislados; estas mis-

Fig. 1. Lesiones pdpulo-costrosas ¢n la piel del dorso (Caso N? 1).
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Fig 2 lLesiones con las caracleristicas descritas, en la piel de)l abdomen (Casa N°© 1).

mas lesiones se oprecian en el tdrax, [Figs. N 1 y N* 2}, obdomen y en forma muy discreta en el
cvello. Ademds, hay lesiones pépulo-vesiculosas con holo ertematoso del tamoio de 3 mm. de
digmetro, que tienen secrecidn mal oliente y o!gunos confluyen estondo localizadas en la regién
inguinal y en lo de los grandes lobios mayores, sin comprometer la vagina,

los uhas de las monos presenton estrios longidudinales de color negruzco y de borde
irregulor olgo mol estructurodo, en las uhos de los pies, no oporecen estas lesiones.

En lo pie! de la mano hoy también lesiones que recuerdan a verrugos plonas, especiclmen-
te en el dorso de los dedos, pero en formo discreta.

No se observon lesiones ea el cuero cobelludo m en los mucosas.

Cobeza normocéfola. Visidn toralmente disminvido, conjuntivas subictéricos, el ins pre-
sento holo semil y hoy abolicién de pestoros. Fosos nosoles permeables. Encios palidas, lengua
seca, se oprecion caries dentoles. Amigdalas cripticas, Hipoacusio.

Cuello adelgozado. No se polpo tiroides. Respirac.on rude y discretos crepitontes en am-
bas bases pulmonares. Tonos cardiocos disminuidos de intensidad, ritmico con extrasistoles y so-
plos sisto-diastélices, preferencialmente en punto, a0n cuondo se auscultan en otros focos. Se de-
limitan los orterios con facilidod, de ampliud y llenura menos que mediana, ssocrénico, con dis-
creto orritmio por la extra-sistoles. P.A:: 160/90 mm. Hg.

Se aprecan lesiones de lo piel del obdomen pdpulo-costrosos difusos, simétrico, mévil con
la respirocidn; la palpocidn profunde despierta dolor en la regién del epigastrio e hipocondno de-
recho. También los puntos ureterales supenor y medio son dolorosos.

El higodo estd oumentado de tomaRo, cuatro traveses de dedos por debojo del reborde
costal, algo doloroso, de superficie lisa. No se percute, ni se palpo el bazo. No se palpan ganglios.
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Discreta hiperreflexia rotuliona. Bobinski: negativo. Licida, se orienta en el tiempo y en el espa-
cio, colabora con el interrogatorio.

Exdmenes de labaraterio. Glébulos rojos 4'000,000, Hemoglobine 9.47, Glébulos Blan-
cos 7,800, Neutrdfilos 69, Abastoncdos ), Segmentodos 68, Mielocitos 0, Juveniles 0, Eosindfilos 0,
Baséfilos 0, Monocitos 4, Linfocitos 27.

Dosajes de Glucosa 105 mg.9%, Urea 46 mg.%, Creatinina |} mg.%, Colcio 9 mg.%,
Fésforo inorgdnico 4 mg.9, Velocidod de sedimentacién (corregida) 5 mm., Reocciones seroldgi-
cas negativos.

(23-X-63) Se le practica biopsia quirdrgica de la piel del cntebrazo. El informe anétomo-
patoldgico N” 63-9499, dice “Enfermedad de Darier” (fig. N¢ 3).

MR sl AR
‘- :E W %; 1;, '%z‘;:%z ] ,: &w “t‘. k &
. 3 "

L < e i

Fig. 3. Biopsia de la piel del antcbrazo (Case N® 1). Apréciase lagunas
suprabasales, hiperquecatosis, acantosis y disqueratosis.

Electrocardiograma. {1) Arritmia extrasictélica; con frecuentes extra-sistoles ventriculores,
tomando muchas veces la forma de ritmo bigeminado. (2) Hipertrofia wventriculor izquierda con
sobrecarga sistélico. [3) lsquemia subepicardico onterior y loteral. [4) Trasiorno de repolarizocién
veniricular, probablemente debido también o olteraciones metabdlicas, hipocolcemia,

Diagndstico. Por anamnesia, examen clinico y biopsia de piel se llega ol diagndstico de
“Enfermedad de Darier’.

Ademés la paciente presenta un sindrome cardiovescular, hepdtico y renal.

Evolucién. Por estado general de lo paciente y la persistencia de los dolores c<dlicos
difusos en la regién abdomincl y retencidn de orino, gue obligd o coteferismo vesical, se le indi-
¢ “"Buscapina’ (supositorio), “‘Reverin’’ intromuscular y 'Peritrote’’, como vaso-dilotador coronario.
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Estado olgo mejorade, los fomiliores solicitan olta y es llevada a su domiciio el 24-X-63.

El 17.X1-63 la pociente esté en decibito dorsal obligado, desorientoda en el tiempo y en
el espocto, no responde al interrogotorio, bolbucea olgunos palabras incoherentes, tiene facie
dolorosa, olgo asimélrica y se aprecio respirociéon ruda con un " soplo en pipo” ademds halitosis a
maonzana.

Llos tonos cardiacos son ntensos, ariiimicos con persistencia de soplos. Sus orinas son os-
curas y hemartgncas.

Follece el 19-XI-63 sin recuperar el conscamiento, siendo sus ornas escasas y hematUricas
en el Ulimo dia.

CAS0 N° 2 Paciente que ingreso al nosocomio el 25-VI-62, R.PV. de 28 anos de
edad, razo mestiza, sexo femenine, ocupocidn su casa, notural de Pwra, procede de Limo.

Historia familiar. Abuelos poternos: falleados, 1gnora la couso. Abuelo materno: folle-
cido, ignora lo causa. Abuela maternc: de 76 ahos de edad, guien sufre de lesiones dermtolégiacas
semejantes o los lesiones de la pociente, desde la edad de 16 oRos, aproximadamente. Podre: de
38 afos, sufre de asma bronquial e hipertensidn. Madre. de 46 ahos, ha sido operade de hemo-
rroides y de accidente de la piernc. No sufre da lesiones de la piel, es oparentemente sana. Her-
manos: son 9 hermonos; de los cuales, los 3 mayores sufren de lesiones de lo pel muy monifiesta;
otros tres presenton dichos lesiones pdpulo-cosirosos, en menor intenided; y los dos restontes son
aperentemente sanos con relocidn ¢ dichas lesiones, (las edades de los dos Ultimos son 20 y @
onos, respectivamente),

Historia personal. Naocida o término, en porto normol. Ignora dotos de ta primera infan-
cia. Escoloridad: §¥ de 1. P. Menarquio: o los 14 ghos, con abundonte sangre y cdlico. R.C: 3-
5/25.-28. — U.R: 7.6-62. Alimentocidn: de mala cahdad. Vivienda: de malas condiciones hi-
giénicos. Ha padeado de sarampion, tifoidea, tos ferma, y voricelo en la pnmera infancio. A los
12 afios fue enyesado por una fractura costol. A los 24 aifos fue opendicectomizoda. Hace dos
meses nota que sus deposiciones se untan con songre, de vez en cuondo.

Enfermedad octual Refiere la pociente que su enfermedod se (nicié en forma insidiosa
a fo edod de 17 a 18 oros, hobiendo notado la presencia de sequedad de lao piel en la regidn
del cuello, que luego se extendié a las regiones de los axilas, tronco, nucoe y reiroguriculares; to-
mando la piel en dichos zonas colorocidn oscura. Posteriormense, se le presentaron lesiones pdpulo-
costrosas que tomaron colorccidn  oscura’ e invadicron los zonaos ontes descritas, ademds de la
cara, regiones inguinoles y vulvares.

los lesiones pdpulo-costrosas aumentaron en numero siendo del tamaho de una lentejo
pequefia’ ; en las époczos de calor, asi como en los dias de sus '"reglos’ nota que los lesiones
tomon aspecto vesiculoso y secreton una sustoncia viscosa que produce gran prurito e incita ol
toscodo, llegondo olgunax veces o infectarse y tomando el aspecto de placos, con desprendimiento
de “'mol olor .

Indica lesiones aislodos en el cuero cabellodo, los que ol peinarse se le descostran ,
productends caerto dolor y picozén, no refiere coida del pelo.

Sus funciones biolégicas son de caracteres normales y refiere cefolec intensa.

Examen clinico generol Pociente en rmdés o menos buen estodo general y de nutricién;
licido y en decubito dor:ol activo. Presento lesiones epidérmicos generalizados, que son hiper-
queratésicas y estan distribuidos en casi todo el cuerpo, principolmente, en los regiones humedas
y de mayor roce.

Examen regional Piel y anexos: piel coliente, eldstico, himeds, apreciondose lesiones
papulo-costrosus, de color grisdceo, en el cuello (Fip. N° 4), nuca, regiones retroauriculares (Fig.
N°® 5) del tamofo de una lenteja pequena, de consistencia duro, odherente; ol desprenderse las



78

ANALES DE LA

g o

Fig. 4. Lesiones papulo-costrosas, de color grisicco, en el cuello (Caso N° 2).

Fig. 5. Lesiones papulo-costrosas en la piel del cuello y en las regiones retroauriculares (Caso N¢ 2).
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costras ce aprecia un crater infuondibuliforme, dichas lesiones estén en relacién con foliculos pilo-
sebaceos. En la cora, los lesiones son menores en cuants ol tamodo, aprecidndose clgunes pdpule-
vesiculares cn la regidon nasogen’ana. En el cuero cobelludo fambién se oprecion lesiones papulo-
costrosas pero aislados, unas de color pardo grisaceo y otras omorillentas (purulentas). No hay
coida del pelo. En los regiones oxilaies e inguinales {Fig. N 6) estas lesiones son de mayor to-
maho que los onterores y ce color gns oscuro, los lesiones papulo-costrosas tienden o confluir
formando una mosa costroso que segrego sustanc 3 olgo wviscoso y mal oliente. En los dorsos de
los brazos existen lesiones pdpulo-cosirosas, pero en forma oislade. En el dorso de la mono (Fig.
N° 7} y del pie, se aprecian lesiones que 1cnen los caracteristicas de 'verruga plana’, cuyo
tomafo es de 4 mm. de didmetro, de consicienzra dura, de cslor porduzco vy no son confluentes.
Llos vAos son de corocteres normaoles,

Cabeza normocéfola. Ligero plosis pauipebral 1zquierda. Visidn alge disminuida. Fondo de
ojo de caracteres normoles. Oidos de corocteres normaotes. Fosas nosales permeables. Lobios delga-
dos, dientes que nenen el aspecto de Hutchinson. Amigdolos hipertréficos. Cuello corto, no se
palpo firoides. Discretos crepllonies en los 2/3 inferiores del pulmén derecho. Se oprecia soplo
aistélico en punta grado 11° con irradiasién axilar, Pulso de caracteres normales. P.A.: 100/70
m.m. Hg Abdomen simétrico, movil con lo respiracién. Se aprecia cicatriz post-operotoria Mac-8Bur-
ney. Las puntos ureterales superiores despierton discrets dolor o lo presién profundo. Higodo de
caracteres normales Bozo no e percute. Microodenio inguinal brlateral. Hipertonio de los miem-
bros inferiores. Rigidez controctural a la fexidn de la pierna. Semicontraccidn dorsal de los de-
dos de los pies (pulgar). Morcha de carocieres normoles. Romberg sensibilizado positivo. Hiperre-
flexwo roituliana, Hiosrrefiexio oquiliana. Esbozo de Bobinski en ¢l pie i:quercdo. Reflejos cutdneos
conservados. Examen men.cl. paciente luado, se orienla en el liempd y cn el espocio. Colobora con
el interrogatono. Tiene un fondo histeriforme por :u componomiento cn rcloadn consigo misma y
con sus veanos,

Examenes de laboratoerio. Glébulos rojos 4°090 000, Hemoqglcbino 10,35, Gldbulos blan-
cos 7,050, Valor globular 0.84, Neourrdfilos 64, Abastonados 6, Segmentodos 58, Mielocitos O,
Juveniles 0, Eosindfilos 2, Baséfilos 0, Monootes 6, Llinfocitos 28, Bipaocromia 2.

Dasojes ce Glucosa 98 mg.%. Ureo 25 mg.9, Creatinino 9 mg.%, Calcio 9.3 mg.%,
Fésforo inorganics 38 mg Y, Potosio 18 mg.9%, Sovio 320 mg 9, Cloro 360 mg.%, Colesterol
tatal 220 mg.%, Velocided de sedimentac.dn lcorregide) 15 run. o 40, Reaziiones Serolégicas
negativas, Prue=as de funcidn  hepdi ta normales.

Histopatologia, (12-VI) 62 Se le piatnhca biopsia ¢.c".cgico de lo prel del cuello. El
informe andiorao-potologico dice " Infermedad de Darier .

(5-X-63). Se le praciics nueva biopsia uirdrgica de la pel infra claviculor. El informe
andtomo-potolégico N? 63-946 cizce. Enfermedod de Dar.er” (Fig. 8).

Electrocordiograma (12-VI1-62) N° 14218 [H>spital Looy:a). (1) Brodicardia Sinusel. (2) 1s-
quemia sub-epicardica anterior.

Radiogrofic (8-VIlI-62] N 21.414 [Hospital Loayzal. Ce ¢rdneo en frontal y perfil: de co-
racteres normales. Clec-roencefalogroma [18-V11.62). De coractcres normeles.

Diagnéstico.  Por unamnec.a, exarmc) clinico y biopsa <c piel e llego al diagnéstico de
n S
Enfermedod de Darier .

Evolucién. Pacienie o mejor citado genercl que ol ingreso, Refiere suedo profundo con
sudoracion gene-clizada; cbunionie sed, eliminacdn e ornna de coracteres normales con den.
sidad dc¢ 1,010. Ce oprecion las lesioncs de lo piel con guales carocteres que ol ingreso (28-6:62).

Refiere que en las tardes sc le p-cscats cefales inlenza, fromiooccipital, luege un mares y
enseguida suenos profundo que no se desp.crla i ¢in inyeltab’es que se lc oplicon en esos mo-
mentos  (Antélgico-Esposmébdics) {2.7-62).
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Fig. 6. Lesiones papulo-costrosas en 1as regiones wngmnales (Laso NY 2).

S

Fig. 7. Leslones con caracteristicas de verroga plana en el dorso de la mano (Caso Ne 2).
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Fig. 8. Hiperqueratosis Jamclar. A Ja izquierda eviste un tapén queratécico.
Acantosis irregular con papilomatosis, formacianes de tipo lacunar. Corién
ligeramente edematoso y con infiltracion linfohistocitaria perivascular.

Persiste fa sed en las mehaonos y lo diuresis es ce contidad nermal. En el examen clinico
se oprecia que las lesiones pdpulo-costrosas secreton sustoncic viscoso y algunos estén con con-
tenido purulento en la regién de moyor roce como en las axilas y lo ingle.

Manifiesta la paciente gue al oplicérsele una aripolla “indicada™ intramuscular le colma
lo cefolea intenso {lo ompolla indicoda es ““ogue destlada™).

Siendo explorada por los estimulos reflejos y dolorosos lo paciente es catalegade como un
“sindrome histeriforme ',

Se le indica aseo corporal; lavado local con frecuencia laxilar-ingUinal), aplicacidn de
pomada anfi-inflamatoric y ant-bocteriono {Kencombd y Schericur). Se le indica, odemads, Peniciling:
1°000,000 de unidades cada 24 horas, aphcdndose hasta 20 000,000 de unidades. Por vie oral
se le indicé Avil en comprimidos en alterna; ademas viiemina A" de 25,000 unidudes en los
alimentos  (12-7-62).

Persistiendo de vez en cuondo lo cefolea, que colma con los “‘ampollas de agua’, vy
siendo el electroencefalograma normal se confirmo el “'Sindrome Histérico” de lo pociente.

En cuondo a las lesiones de la piel se oprecio gran mejoria, habiendo desaporecado los
infecciones secundarios; las lesiones pdapulo-costrosas han disminuido de didmetro y olgunas han
desaparecido, quedando como rezogo una piel oicura do azpects sucio™ especiclmente en la ca-
ta y regiones retro-auriculares (30-7-62).

La paciente es dado de alta en oparente Luen estado general. Llas lesiones pépulo-cos-
trosas estdn secas, debido posiblemente o la vitaminoterapia e higienc corporal. Pero estas le-
siones no han descporecido totclmente ni disminvido en su canfidad cn las zonas axilares e in-
guinales donde son numerosas (Agosto 62).
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Se encuentra mejor, sin molestias, dedicada o sus labores; se le indica vitamina AT a
dosis de 50,000 unidades con los aolimentos y anolgésicos que ingiere en ta noche (Set. 62).

Se le précticc un examen ginecolégico en io Moternidod de Lima ante la sospecha de un
posible embarazo, que se descanta. Se aprecia que las lesiones pdpulo-costrosas estdén secas, no
tienen el halo eritemotoss que se observabo en otras oportunidades, tampoco refiere prucito, como
cuando lloraban’’ las lesiones (Oct. 62).

Nuevamente se aprecian las lesiones pdpulo-costrosas rodeadas de un holo eritematoso, y
al coer las costras, parduzcas, secretan uno sustancia viscosa y que con los dias se hoce mol
oliente, Estas lesiones se infecton con foalidad y producen pruntos. Estas lesiones se aprecian en
los regiones inguincles, oxilores, retro-guriculores y en el cuello (Enero 1963).

Se le indica oseo corporal con frecuencia por el calor del verano. Se aprecian las tesio-
nes axtlares e inguinales sin mal olor y libres de infeccién por la frecuencia del aseo; las lesiones
del cuello algunos estan secas (Feb. 63).

Se le indica antieméticos |(Stelozine) y reconstituyentes por encontrarse en estodo de
gestacién.

Después de lo época de calor, olgunas lesiones se encuentran himedas, especialmente los
axilares e inglinales, los demds se encuentron secas o sea papulo-costrosas, y ol desprenderse las
costras no secreton sustoncia alguno, obervdndose una pequena excavaadn. En cuonto al embarozo
sigue su Ccurso con caracteres normales {Abnl 63).

Las lesiones pdpulo-costrosas estdn cosi totalmente secas, execpto algunos en la regién
inguinal donde existen confluencia de las lesiones, algunos infectadas y secretonde mal olor; esto
se ofribuye a mala higiene, indicéndose pomoda local (Quemicetina) (Jun. 63).

El emborazo sigue su curso normal, siendo controlado en lo ‘Clinica Asistencial de Santo
Roso’". Tiene un parto normol, siendo atendida en la “Clinica Asistencial’’; su puerperio también
es normal. El nifio es catalogado clinicomente pormal {31-7-63).

CASO N° 3. Paciente que ingresé al hospital el 12.X-63, M.P.V. edad 33 anos, roza
mestizo, sexa femenino, ocupacdén su casa, natural de Piusro, procede de Limo.

Antecedentes familiares. Semejontes al coso 2 (por ser hermanos de padre y madre}.

Antecedentes personales. Nacide a término, en parto normal. Ignora dotos de la primera
infancia. Escolaridad 5% de I. P. R.S. o los 28 ohos de edad. R.C. 4/28-30 dias, sin célico y re-
gular cantidod de sangre. Embarozos uno, de evolucién y parto normal. Niego abortos. U.R.: 20
de setiembre de 1963. Alimentacién de mala caldad. Vivienda de malas condiciones higiénicos.
Ho podecido de sarompién, tas convulsiva, porotiditis en lo primers infoncia. Resfriados, de vex
en cuondo; cefalea, de ver en cuando. Niega otras enfermedades.

Enfermedad actual. Refiere que su enfermedad es de inicio insidioso; oproximadomente,
o lo edad de 15 a 16 oRos notd lo presencia de sequedad de la piel en lo regién del cuello,
con un figero cambio de colorac.dn olgo ‘"oscura ™ que se extendia progresivomente a lo cora, por
las zonas retroouriculares y nuca; notondo después la presencia de unos pequefias vesiculas en
el cuello y surco nosogeniano, que ol “‘reventorse’ secretabon una sustoncio viscoss, originando
posteriormente una costra dura.

A lo edad de 20 anos, ya fueron constantes las lesiones pdpulo-vesiculosas en o regioén
del cuello, nuca, retroauricular, nasogenianc, frontal y, en forma aislade, en la cobezo; presen-
tando dificultades al peinarse porque “orroncaba las costras’, llegando o secretar uno sustancia
viscosa. Refiere, ademds, que en la época de sus reglas estos lesiones aumentoban, secretondo
mayor cz=ntided de sustancia, lo mismo que sucedia en los épocos de calor, siendo las secreciones
de olor algo desagrodable.

Refiere tombién que ol recibir la noticia del fallecimients de su esposo, sufnd crisis 'ota-
ques’’, que se repilieron en 4 oportunidades, y que desde aquella oponunidad (1942) sufre de
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intensos dolores de cabeza frantooccipital, los que calman con analgésicos y, a veces, se remiten
solos. Es n~lgo nerviosa actualmente.

Sus funciones biolégicas son normales y tienc svehro profundo.

Examen c¢linico genercl. = Paciente en buen estado general y de nutricidén; licido. Pre-
senta lesiones epidérmicas hiperqueratésicas distribvidas en el cuello y cabeza.

Examen regional. Piel coliente, eldstica, olgo himedo. En la reg:én del cuello se opre-
cian lesiones tipo pdpulo-costrosas del tamoio de uno caieza de olfiler y colgunas del de una
lentejo pequeda, de color parduzco, algunos estdn secas y otras con costras mieliséricos.

Estas lesiones invaden la nuca y regidn retroouricular, también se aprecion lesiones en la care.
En el cuero cabellude en forma aisludo se observan lesiones pdpulo-costrosas de mayor tomaho,
cosi de una lentejo grande; el pelo es negro, bien implontado. URas de caracteres normales.
En forma muy discreta, existen lesiones en los antebrozos.

Cabeza normocéfala. Visidn disminvida. Oido de carocteres normales. Fosas nascles per-
meables. Dientes en regular estado de conservacién, se aprecian caries dentales. Amigdalas crip-
ticas. Cuello corte. No se palpa tiroides y se oprecion lesiones pdpulo-costrosas. Aparato respiraie-
rio normal, Aparoto cordiovascular clinicamente normal. P.A.: 115/80 mm. Hg. Abdomen clini-
camente normol. Higado de coracteres normales. Bozo no se percute. No te palpos gonghos. Apa-
rato focomotor normol. Sistema nervioso discreta hiperreflexio rotuliono. Bozinski negative. Examen
mental: paciente |0cida, se oriento en el tiempo y en el espacio, colaborg con el interrogatorio.
Es olgo irritable y nerviosa.

Exdmenes de laboratorio. Glébulos rojos 3'950,000, Hemoglobina 10.70, Glébules blon-
cos 6,000, Neutréfilos 61, Abostonodos &6, Segmentados 55, Mielocitos 0, Juveniles 0, Eosindfilos
3, Boséfiles O, Monocitos 6, Llinfocitos 30, Ploquetos en buen nomero.

Dosaje de Glucosa 90 mg.%, Urea 34 mg.%, Creatning 1.2 mg.9,, Cuolcio 1.0 mg.%,.
Fésfora inorgénico 4.0 mg.%, Potasio 19.5 mg.9,, Sodio 318.5 mg.%, Cloro 355.5 mg.9%, Von
Den Bergh directo negativo, Proteincs totales 6.20 gr.%, Albumina 3.90 gr.%, Globulines 2.30
ar.%. Gommna globulinos 0.80 gr.%, Alb. glob. 1.69 gr.%, Sulfato de Zinc 5.7 U., Timo! en
24 Hs. 0, Cefolina colesterol 1 cruz, Fosfatosa alcalina 3.5 U.B., Colesteral total 200 myg.Sh,
Velocidod de sedimentacion (corregida) 16 mm,, Reacciones serolégicas negztivas.

Histopatologia. (5-X.63): se le practicé biopsio de la cara onterior del ontebrazo. El
informe andtomo potoldégico N° 63.9147, dice: "Enfermedod de Darier”. (Fig. 9).

Diognéstics. Por anamnesis, exomen clinico y biopsia de piel, se llego al diagnéstice
de “fnfermedod de Darier”.

Evolucién. Se le recomienda aseo corporal. Vitam.noterapia ~A”, a dosis de 50,000 uni-
dades en los alimentos (Oct. 63). ’

Los lesiones tienen carocteres iguales que en los meses anteriores y no se aprecia mejo-
fia, debido o que no cumple el régimn vitcminico y a lo falte de higiene. {Nov. 63).

CASO N° 4. Enfermo que ingresé af hospital el 20.X-63, LP.V. edod 32 afes. Raza
mestiza. Sexo masculino. Ocupacidn obrero. Natural de Piura. Procede de Lima.

Antecedentes familiares. Semejontes al caso N° 2 (por ser hermonos ce padre y madre).
Antecedentes personales. Naciclo @ término, en parfe nermal. Ignoro dates de la pri-
mera infancia. Escoloridad: 5° de ). S. Tiene un hijo, aparentemente sons. Alimentacidon de mala

calidad, Vivienda de molas condiciones higiénicas. Hébitos negativos. Ha podecido de sarampidn,
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Fig. 9. Hiperqueratosis lamelar En la capa granulosa se aprecian micleos
irregularmente ovoides, fuertemcnte cianéfilos, rodeados de citoplasma eosiné-
filo. También se aprecian acantosis y pequefias lagunas suprabasales
(Caso N¢ 3).

varicelo, tos convulsiva; todas ellos en lo prnimero infonaia. Gonorrea en dos oportunidades, que
curd con tratamiento médico. Niega otros enfermedodes.

Enfermedad a:tual. Refiere que o la edad de 12 o 14 afos, noté la presencic de unas
pequenos vesiculas locolizados esporddicamente en la regidn del 1érox y en el cuello, de colora-
cdn algo oscura que con el hempo se Jornaron porduzcas y de consistencia dura, dande a la
piel cierta aspereza. Con los ohos dichas lesiones se extendieron a los oxiles, regidén inguinal,
nucs y retroouncular; posterniormente, a los surcos nosogenianos y regiones malares; estas Ulti-
mas regiones han quedado con un ospecto de suciedod y ospereza superficiol.

Los lesiones que iniciolmente fueron vesiculares ze tornaron pdpulo-costrozos, con color par-
duzeco y costra muy odherente en los zonas de mayor roce. Indica que duronte las épocas de
verono o de calor dichos lesiones secretan unc sustancio "gomoso  gque despide cierta olor no
agradable y que se hace mds desogradoble aUn cuando se infectan siendo los partes mas afec-
tados las axilas e ingle en donde se llega a producir gran prurito incitande ol rascodo y agra-
vondo mds aln las lesiones, que se infectan. A los 18 onos noté sequedad en los dorsos de las
monos y con los ofios las pdpulos de eso regidn hon tomado el ospecto de “‘verrugos planas’,
del tomafo de una lenteja pequefio, las que aun persisten sin modificarse, ni producir prurito.

Sus funciones biolégicas son de caracteres normales,

Examen clinico general. Paciente en oparente buen estcdo general y de nutricién.
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Presenta lesiones epidérmicas generolizadas, que son hiperqueratésicas en casi todo el cuerpe.

Examen regional Piel caliente, elastica, himedo; opreciéndose lesiones papulo-costrosas
sobre los foliculos pilosos, duras y de color porduzco, de tomoro de 3 a 4 mm., localizadas en
el cuello, nuca, regiones retroauricuiares, y en forma aislade, en e! abdomen, Les lesiones papule-
costrosas localizadas en la regién oxilar e inguinales [Figs. 10 y 11}, tienden a confluir, dando a
dichas zonas aspecto verrycoso.

i =
4 .

Fig. 10. Lesiones papulo-costrosas on Jas regiones axilares (Caso N° 4).

Se aprecian otras lesiones pdpulo-cosiro-mieliséricas debide a un proceso infeccieso se-
gregado que desprende mal olor, localizados en las zonas pubiana e inguinal.

También se aprecian lesiones, que toman el aspecto “verrugas plonos”™ en el dorso de
las manos y dedos, no osi en los pies; dichas lesiones son de color parduzio y de 4 mm. de
tamafio, de consistencia dura, algo queratésicas. Uras de coracteres narmales.

Cabeza normocéfala. Ojos con visidn disminuida. Oidos normales. Fosas nosales permea-
bles. No se aprecion lesiones en mucosas aroles y dientes en regular estado de conservacién.
Amigdolas cripticas. Cuello no se paolpa tiroides y se aprecian lesiones pdapulo-costrosas. Aparato
respiratorio normal. Aporato cardiovascular de caracteres nermales, P.A.: 125/70 mm. Hg. Abdo-
men clinicomente norma!. Sistemo linfdtico microadenia inguinal bilatersl. Aporoto locomotor con
caracleres normales. Sistema nervioso discreta hiperreflexia rotu'iona bilatersl. Babinski negotive,
Examen mental: paciente locido que se orienta en el tiempo y en el espacio, colobora con el
interrogatorio y se muestra algo intranquile.

Examenes de laboratario. Glébulos rojos 4'800,000, Hemoglobina 10.67, Lleucocitos
7,600, Neutréfilos 66, Mielocitos 0, Juveniles 0, Abastonados 3, Segmentados 63, Eosinéfilos 1,
Baséfilos 0, Monocitos 4, tinfoctos 29, Plaquetas en buen numero.
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Fig. 11. Lesiones papulo-costrosas en las regiones inguinales (Caso N¢ 4).

Dosaje de Glucosa 94 mg.%, Urea 32 mg.%, Creatinina 0.8 mg.%, Caldo 8.9 mg.%,
Fésforo inorgénico 3.1 mg.%, Potasio 18.3 mg.%, Sodio 310 mg.%,, Cloro 345 mg.%, Van Derg
Vergh directo negative, Protefnas totales 5.80 gr.%, AlbOminas 3.10 gr.9%, Globulinas 2.70 ar%.
Gamma Globulings 0.90 gr.%, Alb. Glob. 1.14 ar.%, Svulfate de Zinc 7.3 U, Timol en 24 Hs.
1 eruz, Cefalina colesterol, en 24 horas 1 cruz, Timol (turbidez) 3.4 u., Fosfatasa alcalina 4.5 U.B.,
Colesterol total 170 mg.%, Velocidad de sedimentacién 12 mm., Reacciones cerolégicas negativas.

Histopatologia. 24-X-63): se le practica biopsia quirdrgica de la piel de la axila. El
informe anatomo-patolégico N° 63-9508, dice "Enfermedad de Darier’”. (Fig. 12).

Diagnéstico. Por anamnesis, examen clinico y biopzia de la piel e llega al diagnéstico
de "Enfermedad de Dorier'.

Evolucion. Diagnosticada clinicamente la Enfermedad de Darier y presenrando lesiones
pdpulo-costrosas infectadas en las regiones inguinales y axilares se le indico una cdpsula de
Cloromisan cada 6 horas, hasto ingerir 20 en total. Aseo corporal y pomada de Kenacomb.
Ademds vitamina “A'' de 25,000 unidades en los alimentos, y una cépsula de '‘Abdol” en al-
muerzo y comida (Ag. 62).

Se observa que las lesiones en los zonas hUmedas [oxila-ingle} se han secado y no secretan
sustancia maloliente, las lesiones papulo-vesiculosas de la caro se han secado definitvamente,
habiendo tomade lo superficie de la piel aspecto de suciedod y cierta aspereza. Se le indica
fo continuacién de la vitamina A" en la misma dosis. (Set. 62},

Refiere el paciente que con el tratamiento inicial, con las cépsulas de C'oromisan y las
vitaminas A", habia conseguido gron mejoria y no tenfa los molestias pruriginosas que se le
presentaban cuando las lesiones se humedecian, porque brotaban con el calor; no continué el tra-
tamiento por ccuso econdmica {Ago. 63).
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Se le indica nuevomente cépsulas de vitamina A y Cloromicetino, por presentar las le-
siones infectadas y con desprendimiento de mal olor; para los lesiones semejontes o ''verrugas
planas” en el dorso de los monos se indicd sustancia queratslitica. (Od. 63).

COMENTARIO

Llos casos presentados, corresponden a la enfermedad denominada
"Queratosis Folicular” o "'Enfermedad de Darier”, de evolucién crénica y be-
nigna.

e
-, .
gz LT 7
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Fig 12. Hiperqueratosis lametale, acantosis irregular, espacios lacunares
suprabasales rodeados de focos disqueratosicos. Alguunas c¢élulas muestran
acentolisis y descamacion dentro de las cavidades.

El diagnéstico, se efectué teniendo en cuenta el estudio anamnésico,
clinico y anatomo-patolégico.

Los cuatro casos pertenecen a una misma familia, donde podemos
opreciar, segOn el arbol genealégico estudiado, el cardcter hereditario y do-
minante de la enfermedad, debido a los “"genes dominantes” que se presen-
tan en las familios, apareciendo generaciéon tras generacién como en el caso
de la casuistica que presentamos. En cambio, “los genes recesivos™ tienden a
presentarse en algunos hermanos y hermanas de una familia y luego desapa-
recen.
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Hay dificultad de probar la herencia “ligada al sexo”, por que las
familios humanas son tan reducidas que impiden hacer un estudio exhaustivo

del arbol genealégico, no bostando el estudio de dos generaciones para de-
terminarla.

CONCLUSIONES

1. La "Queratosis Folicular® o “Enfermedad de Darier”’ es una enfermedad
poco frecuente.

2. Es una enfermedad de evolucién crdnica y benigna.
3. No se ha descrito malignizacién de lesiones de la Enfermedad de Darier.

4. Se ha estudiado cuatro generaciones del arbol genealégico de una fa-
milia, aprecidndose el cardcter hereditario y dominante de la enfermedad.

5. Llos pacientes son de raza mestiza y tienen ascendencia china.;

6. No se conoce tratamiento curativo y sélo se consigue tratamiento pa-
liativo.

7. Son los primeros casos de “Queratosis Folicvlar” o "Enfermedad de Da-
rier”” que se describen en la literatura nacional.
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