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Enfermedad de Darier-White 

Reporte de un caso y revisión 

de la literatura 

RESUMEN: Se reporta un caso con la enfermedad de Darier-White de curso crónico y 
severo, el cual fue tratado con Etretinato 50 mgs/día por dos meses presentando 
mejoría parcial de sus lesiones y posterior recidiva al omitirlo. Se hace una breve revisión 
de la literatura. 

SUMMARY: A case of Darier-White disease with a chronic and severe cruse is reported, 
which was treated with 50 mgs/day/2 months of Etretinate presenting partial 
improvement of the lesions and relapse after suspending the drug. A brief review of the 
literature is made. 

 
 

INTRODUCCION 

La enfermedad de Darier, que fue des-
crita en 1889 por Darier y White, es 
usualmente de transmisión autosómica 
dominante, aunque puede ocurrir como 
mutación fresca (1). 

 
El cuadro típico consiste en la presen-
cia de pápulas hiperqueratósicas o cos-
trosas más o menos extensas, persis-
tentes y de progresión lenta, usual-
mente presentando una distribución fo-
licular. Por coalescencia pueden formar 
lesiones extensas y verrugosas presen-
tando un olor fétido característico. En 
algunos casos se ha descrito la presen-
cia de vesículas además de las pápulas 
(2). 

Las lesiones tienen una distribución en 
áreas seborréicas. Se presenta 
generalmente entre los 8 y 16 años 
aunque puede ocurrir después de la 
cuarta década. 
 
En algunos casos de enfermedad de 
Darier se observa en el dorso de la 
mano y pies pápulas queratóticas que 
asemejan a las de la Acroqueratosis 
verruciformis de Hopf (3). La mucosa 
 

 
 
oral puede estar afectada ocasional-
mente. 
 
En raras ocasiones puede manifestarse 
sin historia familiar como una lesión lo-
calizada, lineal, unilateral de aparición 
tardía en la vida (5) o desde el naci-
miento (6). 
 
Las uñas usualmente son anormales, 
pueden estar secas, con estrías longi-
tudinales, fisuración, hiperqueratosis 
subungueal y muescas angulares en el 
borde libre (1). 
 
Su patogénesis es desconocida; los re-
portes previos de niveles bajos de Vita-
mina A no han sido confirmados, en es-
tudios recientes (7). Se ha reportado 
exacerbación con la luz ultravioleta. 
 
Los estudios de microscopia electrónica 
sugieren que la anormalidad esencial 
es un defecto en la síntesis, organi-
zación o maduración del complejo 
tonofilamento-desmosoma (8). 
 
El cuadro histopatológico consiste en 
una forma peculiar de disqueratosis 
que resulta en la formación de cuerpos 
redondos y granos, la presencia de 
 

 
 
acantolisis suprabasal con la formación 
de hendiduras y lagunas, proliferación 
hacia arriba dentro de las lagunas de 
papilas cubiertas por una única capa de 
células basales, llamadas vellosidades. 
También se observa papilomatosis, 
acantosis e hiperqueratosis. La dermis 
muestra un infiltrado inflamatorio cró 
nico (9). 
 
 
REPORTE DEL CASO 

Paciente masculino de 56 años, natural 
y procedente de Caracas quien inició 
su enfermedad hace 30 años cuando 
comenzó a notar la aparición de pápu-
las hiperqueratósicas color piel luego 
hiperpigmentadas localizadas en cara, 
cuero cabelludo, orejas (fig. 1), tórax 
anterior (fig. 2). Estas lesiones fueron 
aumentando en número y tamaño, coa-
lesciendo hasta formar lesiones verru-
gosas vegetantes principalmente en á-
reas intertriginosas (fig. 3). También 
presentaba lesiones ungueales carac-
terizadas por hiperqueratosis subun-
gueal, estrías longitudinales y muescas 
angulares en el borde libre de la uña 
(fig. 4). 
 



El paciente presentaba un olor fétido 
característico, así como infección se-
cundaria de la piel. 
 
 
Dentro de sus exámenes de laboratorio, 
la hematología, úrea, creatinina, 
glicemia, V.D.R.L., heces, orina, transa-
minasas fueron normales. Estudios ra 
 

diológicos de tórax y vías digestivas 
también fueron normales. 
 
En la biopsia de piel se observó hiper-
queratosis, acantosis, lagunas y hendi-
duras suprabasales con vellosidades 
cubiertas por una sola capa de células 
basales, así como cuerpos redondos y 
granos (fig. 5 y 6). Concluyéndose 
 

como característico de Enfermedad de 
Darier-White. 

Se inició tratamiento con Etretinato vía 
oral a la dosis de 50 mgs/día, presen-
tando mejoría de su cuadro al mes de 
tratamiento el cual se suspendió por no 
disponerse de la droga con posterior 
recaída de sus lesiones. 
 

 
 
  
 
 

Fig. 1 
Papulas color piel que coalecen, 
localizadas en cara, cuero cabelludo y orejas. 
 

 

Fig. 2 
Papulas color piel e hiperpigmentadas 

localizadas en torax anterior.  
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Fig. 3: Lesiones exofiticas vegetantes localizadas en pliegue 
interglute 

 
 

Fig. 4: Hiperqueratoris sub-ungueal, estrías 
longitudinales, muescas angulares en el borde libre 

de la lámina ungueal 

 

Fig. 5: Biopsia de la piel: Hiperqueratosis 
acantosis, hendiduras suprabasales, con 
ulceración central y escamo costra. H-E 
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Fig. 6: Biopsia de la piel: 
Vellosidades dentro de laguna suprabasal, se observan tapizadas de una sola capa de células basales. H-E 100 X 

 
COMENTARIOS 

La enfermedad de Darrier-White es una 
genodermatosis donde existe un 
defecto genético de la queratinización. 
Se ha querido atribuir esto a un déficit 
de Vitamina A, sin embargo, en estu-
dios recientes no ha sido confirmado 
(1). 

No existe un tratamiento satisfactorio, 
se ha utilizado la Vitamina A a dosis al-
tas con resultados coritradictorios (10) 

También se ha utilizado Acido Retinoico 
tópico al 0,2% con buenos resultados, 
en especial en lesiones localizadas 
(1112). En lesiones más generalizadas 
el uso de los retinoides orales ha 
demostrado resultados prometedores 
(12). 
 
En este caso se utilizó el Etretinato (Ti-
gason®) a una dosis de 50 mgs/día con 
buenos resultados; sin embargo, se 
tuvo que suspender el tratamiento por 
no disponerse de la droga en el país, 

 

observándose una recidiva de sus le-
siones. 

Los retinoides orales han demostrado 
ser muy útiles en los trastornos de la 
queratinización, por lo que en esta en-
fermedad creemos pueden ser de gran 
utilidad. 
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