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RESUMEN .

Se describen dos casos clinicos dermatolégicos. El primero corresponde a un cuadro cldsico como es la enfermedad de Darier y el
segundo a una nueva entidad denominada enfermedad de Grover. Se exponen las principales caracteristicas clinico-patoldgicas de
ambos procesos. También se revisa el diagnéstico y el tratamiento de ambas entidades.

PALABRAS CLAVE: enfermedad de Darier - enfermedad de Grover
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INTRODUCCION

La enfermedad de Darier es un proceso dermatolégico de
frecuente consulta en los Servicios de Dermatologia de los
Hospitales Militares, que generalmente afecta a personas jove-
nes en su etapa de incorporacion al Servicio Militar y les oca-
siona diversas molestias e importantes alteraciones estéticas.
También hemos tenido la oportunidad de diagnosticar varios
casos de clinica similar, pero de enfermedad de Grover, nueva
entidad favorecida por la sudoracién y la falta de higiene, con-
diciones ambas que habitualmente se dan en las maniobras
militares, lugar de donde fue necesario evacuar a nuestro Hos-
pital a un militar profesional afecto de esta rara enfermedad.
Su diagndstico diferencial es dificil, tanto desde el punto de
vista clinico como histopatolégico, y resaltamos la importancia
de tener en cuenta estas nuevas entidades dermatoldgicas para
mo pasar por alto su correcto diagnédstico. Haremos una revi-
sién de las principales caracteristicas de ambos procesos, y de
su relacién con las demés dermatosis cuyo rasgo distintivo es
la acantélisis. Ademads de en estas dos entidades, ocurre en
enfermedades como el pénfigo vulgar y folidceo, pénfigo
benigno familiar de Hailey-Hailey, y en algunas formas de
queratosis actinicas. La acantdlisis es el resultado de la disolu-
cién de la sustancia del cemento intercelular epidérmico, inclu-
yendo la sustancia intradesmosomica, por lo cual las células
epidérmicas pierden su cohesién, produciéndose rendijas entre
ellas que pueden convertirse en ampollas (1). Las células epi-
dérmicas que se desprenden y se encuentran en la cavidad
ampollar se denominan células acantoliticas. Este proceso
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puede tener lugar a nivel suprabasal o subcorneano, y tanto en
la enfermedad de Darier como en la de Grover ocurre a nivel
suprabasal.

La disqueratosis se puede definir como la queratinizacién
prematura y defectuosa de los queratinocitos, antes de llegar
a la capa cérnea, donde en condiciones fisiolégicas deben
hacerlo (2). Las células disqueratdsicas se presentan en estas
dos enfermedades objeto de nuestro estudio, y consisten en
cuerpos redondos que constan de una parte central sin
nicleo, basofilica y homogénea , rodeada por un halo claro y
transparente.

La enfermedad de Darier también conocida como Dyskera-
tosis follicularis, fue descrita por primera vez en 1889, de
forma separada por Darier (3) ¥ Whyte (4). En 1970, Grover
(5) describié seis pacientes con una erupcién consistente en
papulo-vesiculas pruriginosas, que afectaban al tronco, de
curso autolimitado, en varones mayores de 50 afios, a la que
denominé dermatosis acantolitica transitoria. Preferimos el tér-
mino de enfermedad de Grover pues, como luego veremos, no
siempre es cierto el cardcter transitorio de la enfermedad.

ENFERMEDAD DE DARIER

Se trata de una genodermatosis de herencia autosémica
dominante con un gen de penetrancia variable (6). Hay descri-
tos 4rboles genealégicos extensos (7, 8), y casos originados en
mutaciones. El transtorno fundamental estriba en un desorden
de la queratinizacion cutanea a nivel folicular.

Se caracteriza por la presencia de papulas foliculares de
color de piel, cubiertas por una costra escamosa, dspera, dura,
marrén-amarillenta, de aspecto seborreico (Figura 1). Por coa-
lescencia forman placas irregulares, en ocasiones verrugosas, y
en las flexuras se vuelven vegetantes 'y malolientes por
sobreinfeccién. Se distribuyen preferentemente por las 4reas
seborreicas del cuerpo, pecho, espalda, orejas, pliegues retro-
auriculares, nasolabiales e inguinales, frente y cuero cabelludo
(9). Suelen ser pruriginosas. Otras veces adoptan aspecto\\de
placas eritematosas con bordes papulo-vesiculosos, no costro-
sas, en idénticas localizaciones y similares a las que luego
veremos en la enfermedad de Grover.
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Figura 1. Pipulas
foliculares costrosas
amarillo-marrones,
tipicas de la
enfermedad de
Darier en su
localizacion habitual
en regiones
seborreicas del dorso
del tronco.

Pipulas planas, semejantes a verrugas, pueden verse en el
dorso de las manos y de los pies, y en las palmas y plantas miil-
tiples depresiones puntiformes de queratolisis punteadas, mejor
conocidas como “pits” (tipicas de esta enfermedad), pero tam-
bién presentes en otras como en el sindrome del nevus basoce-
lular. Las ufias se muestran secas y quebradizas y pueden sufrir
engrosamiento subungueal y muescas en forma de V (10).

En las mucosas bucal y lingual pueden aparecer elevacio-
nes blanquecinas, centralmente deprimidas, a modo de leuco-
plasias (11).

Normalmente se inician en la primera o segunda década de
la vida, y al principio se pueden confundir con lesiones de acné
en la cara y en el tronco.

La evolucidn es crénica, y se agrava en verano por exposi-
¢idén al sol (12).

Hay formas atipicas, entre las que destaca una forma locali-
zada de distribucion lineal o zosteriforme.

En ocasiones se asocia a diversas malformaciones, como
deformidades de columna vertebral, del esternén y de los

Figura 3. Placas
eritematosas pepulo-
vesiculosas, con
lesiones aisladas y
otras excoriadas por
el rascado, en la zona
lateral del cuello v en
la region dorsal
superior.

Corresponden a la forma
persistente de la
enfermedad de Grover.
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Figura 2.
Histopatologia de la
enfermedad de Darier
con hipery
paragueratosis,
dacantélisis con
presencia de
hendiduras
suprabasales, de
células
disqueratosicas y de
vellosidades
dérmicas.

dedos, espina bifida, déficit intelectual y alteraciones oculares.
Nuestro paciente, aparte de alguna de estas alteraciones, pre-
sentaba epilepsia y nevus nevocitico congénito piloso gigante a
nivel cervical.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En algunos casos se plantean serias dificultades diagn6sti-
cas con la enfermedad de Grover, tanto por presentar una mor-
fologia y localizacién similares, como desde el punto de vista
histolégico. Como rasgos distintivos, la enfermedad de Grover
suele ser de evolucion transitoria, mientras que la enfermedad
de Darier es hereditaria y persistente, aunque hemos atendido a
dos hermanos con esta tltima enfermedad que s6lo se manifes-
taba en verano tras exposicién solar.

Es mds fécil distinguirla del acné y de la dermatitis sebo-
rreica, de la acantosis nigricans de aspecto clinico muy dife-
rente, y del pénfigo benigno familiar de Hailey-Hailey, carac-

Figura 4.
Histopatologia de la
enf. de Grover.
Acantolisis suprabasal en
focos, y presencia de
infilirade linfo-histiocitario
en la dermis superior. Este
mayor aumento permite
apreciar hendiduras
suprabasales y presencia de
células disqueratdsicas en la
enfermedad de Grover;
aspecto histologico similar
al de la enfermedad de
Darier. Hematoxilina-eosina
(X40).



Enfermedad de Darier “versus” enfermedad de Grover

‘terizado por una erupcién recurrente de vesiculas, de borde cir-
‘cinado, localizada preferentemente en las axilas e ingles.

La biopsia es decisiva para el diagndstico correcto, y distinguir
entre las enfermedades cutdneas acantoliticas y disqueratdsicas.

HISTOPATOLOGIA

Son caracteristicas la hiper y paraqueratosis, la acantosis y

la papilomatosis, con presencia de fisuras o hendiduras por
encima de la capa basal producidas por acantélisis, y presencia
de células disqueratdsicas de dos tipos:
a) En forma de “cuerpos redondos” en los estratos granuloso
y cérneo, que aparecen como nicleos picnéticos rodeados de
citoplasma denso eosinofilico y de membrana externa brillan-
te; y b) de “granos” en la capa cérnea, mas numerosos, que se
‘ven como pequefias células de niicleo alargado y citoplasma
escaso. Se acompaiia de proliferacién de las papilas dérmicas
revestidas de una sola capa de células basales conocidas
como “vellosidades” (2). En la dermis hay infiltrados infla-
‘matorios cronicos (Figura 2). Al microscopio electronico se
aprecia desorganizacién a nivel del complejo desmosoma
tonofilamento.

TRATAMIENTO

En muchas ocasiones basta con aconsejar evitar el sol, la
utilizacién de una crema emoliente o de un gel de propiléngli-
col con 4cido salicilico para mejorar costras y escamas, o de
corticosteroides tépicos o ténicos refrescantes con mentol en
caso de prurito. Se ha recomendado el 4cido retinoico o vitami-
na A icida tépica, pero suele ser irritante, y la dermoabrasién
sélo con fines paliativos.

En los casos graves se ha probado el etretinato con buenos
resultados a dosis de 0,7 a 1 mgr./Kg./dfa, pero con recidiva al sus-
penderlo. Se dardn antibidticos sistémicos en caso de infeccidn.

ENFERMEDAD DE GROVER

También es conocida como dermatosis acantolitica transi-
toria, y se caracteriza por una erupcién de papulo-vesiculas
discretas pruriginosas, que se distribuyen preferentemente por
el dorso del tronco y el térax anterior (13).

Hay una forma de dermatosis acantolitica transitoria con-
sistente en un exantema difuso en el tronco, que afecta a varo-
nes mayores de 50 afios, con remisién espontdnea en un perio-
do de dos semanas a dos meses, y, una forma persistente, tanto
en varones mayores como jovenes, de evolucién crénica, que
es por lo general de mds de un afio.

CLINICA

La forma transitoria de la enfermedad se presenta como
una erupcién aguda de papulas o papulo-vesiculas aisladas y
muy pruriginosas, de color rosa-grisiceo, con predileccién por
el tronco, pero puede extenderse por las extremidades.

Como ya dijimos, afecta predominatemente a varones de
edad mediana o avanzada, y en especial a los de piel clara (14).

La forma de dermatosis acantolitica persistente presenta
papulas o papulo-vesiculas eritematosas aisladas o con tenden-
cia a agruparse en placas, con dreas de exudacién y otras des-
camativas. El prurito suele ser moderado, y el curso es crénico
con fases de reagudizacién. Afecta tanto a varones jovenes
como mayores, de piel clara 0 morena. Simon et al. (15) pre-
sentaron en 1976 el primer caso de esta variante en un varén
de 82 afios de edad con una evolucién de su enfermedad supe-
rior a los tres afios.

Ambas formas se ven favorecidas por la exposicién al sol
(16), calor, y sudoracién (17,18), roce o fricciones, y en cir-
cunstancias adversas de falta de higiene (19). Nuestro paciente
era un militar de 27 afios de edad, que consulté por presentar
papulo-vesiculas agrupadas en placas eritemato-erosivas, con
algunas lesiones aisladas y excoriaciones por el rascado. Refe-
ria prurito intenso diurno, y afectaba a la zona lateral del cuello
y la region dorsal (Figura 3). Llevaba seis afios con esta enfer-
medad, agravada por las actividades propias de las maniobras
militares en el campo, por el roce de correajes y mochilas en
las marchas, la hiperhidrosis y la falta de higiene. Mejoraba en
verano por los bafios en el mar.

HISTOPATOLOGIA

Se puede confudir con la enfermedad de Darier, el pénfigo,
y la enfermedad de Hailey-Hailey.

Se aprecian hendiduras suprabasales focales, con células
acantoliticas y disqueratdsicas en forma de cuerpos redondos
(20). Areas de espongiosis leve. En la dermis hay infiltrado
linfo-histiocitario perivascular con algiin eosinéfilo (Figura 4).
La enfermedad de Grover tiene menos hiper y paraqueratosis
que la enfermedad de Darier.

La inmunofluorescencia directa suele ser negativa, y al
microscopio electrénico hay separaciones intradesmos6micas,
disminucién del niimero de desmosomas, y agregacién perinu-
clear de haces de tonofilamentos (2).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Clinicamente puede confundirse con eczemas, pririgo,
neurodermatitis, sarna, dermatitis herpetiforme y otras muchas
dermatosis, por lo cual es importante pensar en la posibilidad
de esta enfermedad. La biopsia es fundamental y decisiva para
diferenciarlas. La enfermedad de Grover se distingue de la
enfermedad de Darier por no existir antecedentes familiares,
por su caracteristicas clinicas, y por la presencia en la segunda
de alteraciones y malformaciones asociadas. Para distinguirla
del pénfigo es 1til recurrir a la inmunofluorescencia.

TRATAMIENTO
Es sintomadtico. Se utilizan cremas de corticosteroides para

aliviar el prurito. Evitar los factores desencadenantes como la
sudoracién. En casos persistentes se han ensayado por via oral
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antihistaminicos, corticosteroides, vitamina A, e Isotretinina
(21), con resultados variables. La puvaterapia y la sulfona no
suelen ser eficaces.

CONCLUSIONES

Hemos querido confrontar estas dos importantes entidades
dermatolégicas -la enfermedad de Darier bien estudiada-, y
esta nueva entidad, conocida como enfermedad de Grover,
donde es preciso aportar nuevos casos y datos para tener un
concepto mas completo, claro y preciso. Hay que resaltar la
importancia de la correlacién clinico-patolégica que nos facili-
tard su correcto diagnéstico, y no olvidar que ambas pueden
ser motivo de consulta en el 4mbito militar.
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