¢{CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

Papulas axilares pruriginosas

Pruritic axillary papules
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Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 30 afios de edad, sin antece-
dentes personales ni familiares de relevancia, que consultd
a nuestro servicio por presentar prurito en axilas de 10 anos
de evolucién. Previamente habfa realizado multiples trata-
mientos tépicos sin mejoria.

Examen fisico: presentaba pdpulas foliculares y perifolicu-
lares, algunas eritematosas y otras hiperpigmentadas, pruri-
ginosas, localizadas en axilas, ingles, regién periumbilical y
periareolar bilateral (figuras 1y 2).

Exdmenes complementarios:

-Rutina de laboratorio: sin particularidades

-Estudio histopatolégico de biopsia cutdnea de lesién axilar
derecha: dermatitis linfocitaria perivascular inespecifica.

Se inicib tratamiento con eritromicina al 4% locidn, la cual
debié discontinuarse por irritacion.

Debido a las caracteristicas clinicas y a la falta de respues-
ta al tratamiento instaurado, se decidié realizar una nueva
biopsia cutdnea, que informé: “Piel con estructura folicular
central con tapdén cérneo infundibular y dilatacién quisti-
ca del mismo. Leve espongiosis con exocitosis linfocitaria y
presencia de aislados neutréfilos” (figuras 3 y 4) (Dermatol.
Argent., 2012, 18(5): 405-408).
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Foto 2. Papulas foliculares y perifoliculares; algunas eritematosas, otras hiperpigmentadas en region areolar bilateral.
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Diagnostico
Enfermedad de Fox-Fordyce.

Evolucion

Se indicé adapalene al 0,1% crema, dia por medio; hidro-
cortisona al 1% los fines de semana y loratadina 10 mg/
dia. Evolucioné con franca mejoria del prurito, con ligero
aplanamiento e hiperpigmentacién de las lesiones de axilas
y de la regién genital.

Comentario

La enfermedad de Fox-Fordyce fue descripta por primera
vez en 1902 por George Henry Fox y John Addison Fordy-
ce. Afecta principalmente a mujeres pospuberales, de entre
13 y 35 afios de edad. Clinicamente se caracteriza por la
presencia de pdpulas foliculares y perifoliculares color piel o
ligeramente amarillentas, localizadas en 4reas ricas en glan-
dulas apocrinas como axilas, regiones periareolares, perium-
bilical y genitales.!

El principal sintoma suele ser el prurito, que se exacerba en
los meses de verano, en situaciones de estrés y por el ejerci-
cio. Mejora con la menopausia, ¢l embarazo y los anticon-
ceptivos orales. El estado general de los pacientes es bueno
y no se describen alteraciones especificas del laboratorio.?
La etiologfa de esta enfermedad no ha sido atin esclarecida.
No se han descripto alteraciones genéticas ni polimorfismos
asociados. Como mecanismo fisiopatolégico se han plan-
teado algunas hipétesis: la formacién de un tapén hiper-
queratdsico en la porcién del infundibulo folicular cercano
a la salida del conducto apocrino;? la presencia de un infil-
trado inflamatorio perifolicular como evento primario que
secundariamente inducirfa la formacién de un tapdn hiper-
queratésico a nivel infundibular.* Como consecuencia de la
obstruccién infundibular se produciria la dilatacién glandu-
lar con extravasacién de su contenido, rico en lipidos, a la
dermis periinfundibular. Este material serfa posteriormente
fagocitado por los macréfagos.

Se describen diferentes patrones histolégicos como parte
del proceso patolédgico en la enfermedad de Fox-Fordyce.’
Si bien no existen rasgos patognoménicos que definan a la
entidad, se describen como caracteristicas tradicionales: la
presencia de dilatacién e hiperqueratosis infundibular, es-
pongiosis y paraqueratosis del epitelio asociado a un infil-
trado linfohistiocitario.®”

Sin embargo, existen comunicaciones que no han podido
demostrar varios de los hallazgos cldsicamente descriptos.
Otras consideran como una caracteristica clave la presen-
cia de xantomatosis perifolicular en el diagnéstico de la
enfermedad.” En los tltimos afios se han descripto nuevas

caracteristicas histoldgicas como: células espumosas peri-
infundibulares, células disqueratéticas en el infundibulo,
alteraciones vacuolares y laminillas cornoides, fibrosis ad-
venticia perifolicular, infilerado mastocitario e incremento
dérmico de mucina perifolicular.®’

Bormate ez 4l plantearon que varios de los hallazgos histo-
légicos en la enfermedad de Fox-Fordyce serfan focales en
tiempo y/o espacio. Esta es la razén por la que no siempre
es posible identificar las caracteristicas histopatolégicas des-
criptas como tradicionales de esta entidad, como ocurrié en
el caso presentado, en el cual se requirié un nuevo estudio
histopatoldgico para arribar al diagnéstico definitivo.

Entre los diagnésticos diferenciales se plantean la foliculitis/
perifoliculitis crénica, los siringomas, la enfermedad de Da-
rier, el liquen nitidus y la milaria rubra.®

Se han propuesto miltiples tratamientos como: dcido re-
tinoico, adapalene, corticoides tdpicos/intralesionales,
clindamicina, pimecrolimus, peréxido de benzoilo, isotre-
tinoina, electrocoagulacién y ldser, con resultados variables
y poco efectivos.”!”

Remarcamos la importancia de sospechar esta entidad ante
hallazgos clinicos compatibles y la necesidad de repetir el
estudio histopatoldgico cuando el paciente presente clinica
sugestiva de enfermedad de Fox-Fordyce y los hallazgos a
nivel histolégico no sean concluyentes.
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