;CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

Mujer de 49 anos, sin antecedentes de interés, que acude a revision de nevos. Refiere, ademas,
una lesion lineal en el abdomen presente desde su infancia, ocasionalmente, pruriginosa.

En la exploracion, se observa una lesion lineal en el flanco derecho, compuesta de pequenas
papulas hiperqueratdsicas y costrosas con discreta pigmentacion periférica a la dermatoscopia
(imagenes A y B).

El andlisis histologico mostro
hendiduras suprabasales, «cuerpos
redondos» en la capa espinosa/
granulosa y «granos» en el estrato
corneo (imagenes Cy D).

Ante el hallazgo clinico de papulas y placas
queratodsicas costrosas distribuidas de forma
lineal en el tronco, debemos realizar el diag-
nostico diferencial de diversas entidades,
entre las que se encuentra la enfermedad de
Darier lineal.

Su histologia se caracteriza por los hallaz-
gos de disqueratosis y acantdlisis, manifes-
tados clasicamente como hendiduras supra-
basales, «cuerpos redondos» y «granos» en
las capas superficiales epidérmicas. Se trata de una enfermedad producida por una mutacion genética en
el gen de la adenosina-trifosfatasa (ATPasa) de calcio del reticulo endoplasmico (SERCA2). Esta interfiere
en la sefializacion del calcio intracelular, produciendo pérdida de adhesion celular suprabasal (acantolisis)
e induccion de apoptosis (disqueratosis). Aunque existen formas generalizadas y mas graves, la forma
segmentaria o lineal de esta enfermedad se produce por una mutacion mas tardia (poscigotica).

Generalmente, tiene un curso crénico, con oscilaciones en cuanto a gravedad, con ligera predisposicion
a infecciones bacterianas y viricas. El diagnostico se realiza mediante el analisis histopatologico de las le-
siones compatibles.

El tratamiento es sintomatico, evitando el calor y la friccion. En caso de inflamacion, los corticoides re-
sultan de gran utilidad, al igual que los antibidticos topicos si se produce sobreinfeccion, o los retinoides
ante la formacion de costras.

Diagnéstico: enfermedad de Darier lineal.
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