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Enfermedad de Fox-Fordyce con
presentacion clinica atipica

Fox-Fordyce Disease With an Atypical Clinical
Presentation

Sr. Director:

La enfermedad de Fox-Fordyce (miliaria apocrina) es una
enfermedad inflamatoria infrecuente de las glandulas apo-
crinas, caracterizada por presentar papulas pruriginosas
foliculares distribuidas en areas corporales con abundan-
cia de las mismas. Presentamos un caso de enfermedad de
Fox-Fordyce (EFF) con afectacion clinica extensa e infre-
cuente de la region toracica y abdominal, con confirmacion
histopatologica.

Se trata de una mujer de 39 anos, remitida por una
erupcion asintomatica desde hacia 2 anos. No presentaba
antecedentes médicos personales o familiares de interés.
Las lesiones se habian iniciado en la region preesternal y se
habian ido extendiendo por el abdomen hacia el pubis pro-
gresivamente. Las lesiones eran papulas multiples milimé-
tricas eritemato-amarillentas no confluyentes localizadas en
ambas mamas, en la region toracica inferior y en el abdomen
fundamentalmente, hasta el pubis (fig. 1). No presentaba
afectacion en las axilas, ni en la region areolar o genital.

El estudio histopatologico de una papula localizada en la
region preesternal inferior revelo la presencia de dilatacion
y taponamiento hiperqueratésico del infundibulo piloso, que
se encontraba circundado por abundantes histiocitos espu-
mosos (macrofagos xantomizados) (fig. 2), una respuesta

inflamatoria cronica linfocitaria perianexial de leve a mode-
rada intensidad y grupos glandulares apocrinos entre la
dermis reticular y la hipodermis, con tendencia a la dila-
tacion quistica (fig. 3).

En los estudios complementarios realizados, que incluye-
ron una analitica y un estudio hormonal basico con niveles
hormonales de testosterona, dehidroepiandrosterona sul-
fato, progesterona, estradiol, hormona luteinizante y foli-
culo estimulante no se encontraron alteraciones relevantes.

Se propusieron tratamientos topicos con tretinoina, cor-
ticoides y clindamicina sin evidencia de mejoria.

La EFF fue descrita por primera vez por los doctores
Fox y Fordyce en 1902'. Se trata de una dermatosis infre-
cuente, que afecta preferentemente a mujeres de edades
comprendidas entre los 13 y 35 afos. Su etiopatogenia es
desconocida, habiéndose postulado la influencia de ciertos
factores genéticos, endocrinos, ambientales o metabdlicos?.
El taponamiento del conducto apocrino en su entrada al
infundibulo folicular parece ser el factor mas importante en
el desarrollo de la enfermedad. La obstruccion provocaria la
retencion de la secrecion y su posterior extravasacion, tanto
al infundibulo como a la dermis perinfundibular, lo que origi-
naria una respuesta inflamatoria secundaria, constituida en
su mayoria por macrofagos®.

El cuadro clinico se caracteriza por la presencia de multi-
ples papulas foliculares blanco-amarillentas que se distribu-
yen de manera simétrica en localizaciones tipicas con abun-
dantes glandulas apocrinas®. Las lesiones suelen ser prurigi-
nosas y empeoran durante los meses de verano y en situacio-
nes de estrés emocional. En las areas afectadas se observa
escaso crecimiento de vello y ausencia de sudoracion.

Figura 1
abdomen. B. No presentaba afectacion axilar.

A. Papulas multiples milimétricas eritemato-amarillentas no confluyentes localizadas en en la region toracica y en el
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Figura 2 Dilatacion y taponamiento hiperqueratésico del
infundibulo folicular, rodeado por abundantes macrofagos xan-
tomizados (H-E x 50).

La EFF se localiza caracteristicamente en las areas corpo-
rales ricas en glandulas apocrinas (axilas, areolas mamarias,
region periumbilical, monte de Venus, labios menores,
escroto, prepucio, region perianal, borde libre de los par-
pados y conducto auditivo externo), aunque estas pueden
encontrarse en muy escaso numero en cualquier territorio
cutaneo, principalmente en el tronco y en la cabeza®. Sin
embargo, existen escasas referencias de localizacion de la
enfermedad fuera de los territorios mencionados. Ha sido
descrita de forma inusual en la region preesternal, en la
region periumbilical y en la cara interna de los muslos®”.

Los hallazgos histopatologicos que definen la EFF
son variados, habiéndose descrito: la dilatacion e
hiperqueratosis del infundibulo folicular, la espongiosis
y la disqueratosis del epitelio infundibular, la degeneracion
vacuolar de la union dermoepidérmica, la presencia de un
infiltrado inflamatorio linfocitario perianexial, la paraque-
ratosis en el epitelio infundibular en forma de laminillas
cornoides, la dilatacion de las glandulas apocrinas y la
xantomatosis perifolicular, que es considerada como uno de
los hallazgos més caracteristicos®®?.

En general el tratamiento de la EFF es poco satisfacto-
rio y la enfermedad suele seguir un curso créonico®. Entre las
modalidades terapéuticas escogidas para esta entidad se han
utilizado corticoides tdpicos e intralesionales, retinoides
topicos o sistémicos, antibidticos topicos como la clindami-
cina, anticonceptivos orales y el pimecrolimus topico'®, con
resultados variables. En los casos mas recalcitrantes han sido
utilizadas otras opciones quirtrgicas como la electrocoagu-
lacion, la exéresis o la liposuccion.

Figura 3

Infiltrado inflamatorio crénico linfocitario periane-
xial y grupos glandulares apocrinos dilatados (H-E x 50).

Como conclusion, creemos conveniente incluir la EFF
en el diagnodstico diferencial ante una erupcion progresiva
de papulas eritemato-amarillentas localizadas en la region
toracica o abdominal. La correlacion clinico-patologica es
fundamental para diferenciarla de otras entidades descritas
con mas frecuencia en estas localizaciones, como son los
siringomas, los esteatocistomas multiples o el liquen nitidus,
con los que puede confundirse clinicamente.
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Placa blanquecina en el paladar blando

Whitish Plaque on the Soft Palate
Sr. Director:

Las multiples presentaciones a nivel mucocutaneo hacen que
la sifilis secundaria (SS) sea conocida como la gran simula-
dora. Aunque la SS se presenta con lesiones orales hasta
en un 30% de los casos, la presentacion mucosa exclusiva es
rara. A nivel oral se manifiesta como placas, maculopapulas,
nddulos o ulceras’.

Comentamos el caso peculiar de una SS con presentacion
mucosa exclusiva.

Varén de 34 afos con infeccion por el VIH en tratamiento
antirretroviral, que presentaba placas blanquecinas asin-
tomaticas en las fauces de 8 meses de evolucion. En este
tiempo las mismas habian aumentado de tamafo lenta-
mente sin la presencia de sangrado. Como antecedentes de
interés, dos anos antes y coincidiendo con el diagnostico
de infeccion por el VIH, fue diagnosticado en el Servicio
de Enfermedades Infecciosas de sifilis latente, con VDRL
1/16 y tratado con doxiciclina 100 mg durante 14 dias por
una dudosa alergia a penicilinas. En la exploracion fisica
se observaba una placa blanquecina irregular localizada
en el paladar blando, en la amigdala izquierda y la Uvula
que no se desprendia con el raspado (fig. 1). No presentaba
otras lesiones de interés. Por «amigdalitis a repeticion» y
falta de respuesta a antibioticos se realizo en el servicio de
otorrinolaringologia una biopsia de la amigdala palatina con

Figura 1
blando.

Placa blanquecina irregular localizada en el paladar

resultados sugestivos de candidiasis, y se inicio tratamiento
con antimicoticos sin mejoria de las lesiones. Dos meses
después, en el Servicio de Cirugia Maxilofacial se repitio la
biopsia en el paladar blando, que demostraba un marcado
exudado neutrofilico con signos de regeneracion epitelial
y minimo infiltrado inflamatorio (fig. 2). Los cultivos del
exudado respiratorio fueron repetidamente negativos para
bacterias y hongos. Por persistencia de las lesiones se derivo
al Servicio de Dermatologia. Dados los antecedentes, y ante
la sospecha clinica de SS, se realizé una inmunohistoquimica
con anticuerpo policlonal frente a Treponema pallidum
(Biocare Medical) en las biopsias previas, con presencia de
abundantes espiroquetas predominantemente en el epitelio
y en menor cuantia en el corion subyacente (fig. 3). Las prue-
bas treponémicas fueron positivas y el VDRL positivo a titulo
de 1/4. Tras una dosis de penicilina benzatinica 2.400.000
U las lesiones se resolvieron completamente. El paciente
recibio6 otras 2 dosis de penicilina intramuscular a intervalos
semanales, y 4 meses después se encuentra libre de lesiones.

La infeccion por el VIH y la inmunodepresion pueden
alterar el curso clasico de la sifilis. Asi, en los pacientes
infectados por el VIH se produce un mayor nimero de sifilis
primarias asintomaticas y, en consecuencia, se detecta una
mayor frecuencia de manifestaciones secundarias?.

Figura 2

Biopsia de paladar blando, que demostraba un mar-
cado exudado neutrofilico con signos de regeneracion epitelial
y minimo infiltrado inflamatorio (H-E x 200).
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