DERMATOSIS ACANTOLITICA PAPULAR DEL PENE
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INTRODUCCION

Acantosis, acantolisis y disqgueratosis son tres fendmenos histopatologicos presentes, en mayor o menor medida, en entidades
dermatoldgicas conocidas como la Enfermedad de Darier, Hailey-Hailey y Grover, y en un grupo de entidades menos conocidas como
el acantoma acantolitico disqueratdsico, el disqueratoma verrucoso o la disqueratosis acantolitica papular del area genitocrural
(DAPGC), entre otros.

CASO CLINICO

Varon de 74 anos con antecedentes de hipertension, reflujo gastroesofagico e ictus en tratamiento con enalapril y omeprazol.
Consultd en 2014 por placa blanguecina macerada en glande, asintomatica, de 2 cm de diametro y 2 anos de evolucion. La serologia
de Treponema pallidum fue negativa. Se biopsio la lesion observandose acantosis, hipergranulosis e hipergueratosis con acantolisis
suprabasal y disqueratosis focal. Con estos hallazgos histopatologicos se planteo la posibilidad diagnostica de enfermedad de Datrier,
enfermedad de Haliley-Hailey, enfermedad de Grover, péenfigo, acantoma acantolitico disqueratosico, disgueratoma verrucoso, Yy
dermatosis acantolitica papular del area genitocrural. La inmunofluorescencia directa e indirecta fueron negativas. El paciente no
tenia lesiones ungueales ni lesiones extragenitales similares, ni tampoco tenia otros miembros de la familia afectos. Dada la
presentacion como lesion unica de localizacion en pene, sin signos/sintomas extracutaneos o en otra localizacion y que el acantoma
acantolitico disqueratdsico no afecta al area genital, se diagnostico finalmente como dermatosis acantolitica papular del area genito-
crura (DAPGC). La lesidon no mejord con corticoides ni antibidticos topicos por lo que, finalmente, se extirpd quirdrgicamente.
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DISCUSION

La DAPGC es una rara entidad clinicopatologica descrita por primera vez en 1984, dificil de diferenciar histolégicamente de entidades
como la enfermedad de Darier o la enfermedad de Hailey-Hailey. Una revision de la literatura, que incluye los 27 casos publicados
hasta la fecha, describe las caracteristicas clinico-epidemiologicas de esta entidad. De los casos publicados, 5 presentan afectacion
de pene (1 con afectacion exclusiva en el pene). Su forma de presentacion tipica es en forma de papulas o placas localizadas,
preferentemente, en labios mayores de vulva y, con menos frecuencia, en zona perianal, ingles y pene. Por el aspecto de las lesiones
y su localizacion en el area genitocrural, hay que diferenciarlas principalmente de los condilomas, la candidiasis genital y de eccemas
localizados. De los casos publicados, 3 presentan estudio genético positivo, 2 con mutacion del gen ATPC1 (Hailey-Hailey) y 1 del gen
ATP2A2 (Darier), por lo que se piensa que algunos casos podrian corresponder a formas localizadas de dichas enfermedades. Su
tratamiento no esta claro y es poco efectivo, aungque se han descrito respuestas variables a tratamiento con laser CO2 y retinoides

orales (isotretinoina).

CONCLUSIONES

La DAPGC es una entidad poco frecuente y probablemente infradiagnosticada. Hay que tenerla en cuenta en el diagnostico
diferencial de lesiones en area genitocrural e inguinal, sobre todo en aquellas que no responden a tratamientos convencionales. La
correlacion clinico-patologica es fundamental para diagnosticarla y diferenciarla de otras entidades.
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