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Enfermedad de Darier asociada a Cutis 
Verticis Gyrata
Dra. Karina Ojeda,* Dr. Patricio Freire,** Dr Santiago Palacios***

R E S U M E N

La enfermedad de Darier (ED) es una genodermatosis autosómica dominante 

con manifestaciones cutáneas características que varían desde pápulas querató-

sicas en la parte superior del tronco hasta eritroniquia longitudinal.

Cutis Verticis Gyrata también conocida como paquidermia verticis gyrata, es un 

trastorno cutáneo benigno raro que se caracteriza por pliegues contorneados, 

hipertrofia e hiperlaxitud de la piel generando surcos profundos del cuero cabe-

lludo que imitan a las circunvoluciones cerebrales. 

Se describe el caso de un paciente masculino de 34 años de edad sin antece-

dentes patológicos de importancia ni alteraciones neuropsiquiatricas que acude 

al centro de la piel por presentar desde la infancia pápulas queratósicas en tórax 

anterior, posterior, cuello y regiones intertriginosas, a partir de la pubertad pre-

senta un crecimiento de pliegues longitudinales en cabeza que se extienden en 

sentido anteroposterior abarcando aproximadamente el 80% de su superficie, 

sin alteraciones acompañantes en piel cabelluda dicha presentación podría ser 

una asociación o una coincidencia sumamente rara.

Se realizó biopsia cutánea para estudio histológico cuyo reporte indicó hallazgos 

compatibles con enfermedad de Darier, en piel cabelluda no existen alteraciones 

histopatológicas.

La relevancia del presente caso clínico radica en la asociación de patologías 

poco frecuentes.
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I N T R O D U C C I Ó N

Cutis Verticis Gyrata es una condición poco común be-

nigna de etiología desconocida caracterizada por la 

presencia de crestas y surcos profundos que imitan los 

surcos cerebrales en cuero cabelludo, estos pliegues 

pueden generar maceración y sobreinfección cutánea. Se 

la clasifica en primaria y secundaria según las caracte-

rísticas de su presentación.1

La enfermedad de Darier también conocida como dis-

queratosis folicular es una genodermatosis rara carac-

terizada por la presencia de pápulas y placas hiperque-

ratósicas que afectan las áreas seborreicas, presenta 

expresividad variable por lo que su clínica puede ser dis-

creta y llevar a errores diagnósticos.2
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Presentamos el caso de un paciente masculino de 34 años de 

edad sin antecedentes patológicos de importancia ni altera-

ciones neuropsiquiatricas que acude al centro de la piel por pre-

sentar desde la infancia pápulas queratósicas en tórax anterior, 

posterior, cuello y regiones intertriginosas, (Figura 1) a partir de 

la pubertad presenta un crecimiento de pliegues longitudinales 

(anterior a posterior) en piel cabelluda que afecta aproximada-

mente el 80% de su superficie (Figura 2) sin alteraciones acom-

pañantes, pero que generan disconfort social.

Se realiza biopsia cutánea de lesiones de tórax anterior cuyo 

estudio histopatológico reporta disqueratosis acantolítica 

focal con la presencia de queratinocitos acantolíticos redondos 

grandes de ubicación predomínate en estrato espinoso y gra-

nuloso, además de la presencia de células alargadas acantolí-

ticas en el estrato corneo, y hendiduras suprabasales (Figura 3), 

además se realiza biopsia de piel cabelluda en la que no existen 

alteraciones histopatológicas.

Por las características clínicas e histopatológicas se estableció 

el diagnóstico de Enfermedad de Darier con coexistencia de 

Cutis Verticis Gyrata, la patología disqueratósica se encontraba 

bien controlada por lo que se implementan medidas de cuidado 

general uso de syndets y emolientes, al informar del carácter 

benigno de la patología en piel cabelluda el paciente decide no 

adoptar ninguna medida terapéutica.

D I S C U S I Ó N

La enfermedad de Darier también conocida como disqueratosis 

folicular fue descrita en 1889 por el dermatólogo francés Jean 

Darier del Hospital Saint-Louis de París y James C. White.1,3

Esta patología afecta a ambos sexos por igual y se establece en la 

primera a segunda década de la vida.4

Es una genodermatosis con herencia autosómica dominante cuya 

causa deriva de la pérdida de adhesión celular de los queratino-

citos por ruptura del complejo desmosómico debido a mutación 

del gen ATP2A2, en el cromosoma 12q23–12q24, encargado de 

codificar una bomba de CA2+ ATPasa del Retículo endoplásmico 

(SERCA2) cuya función es transportar Ca2+ del citosol a su luz, 

su alteración conduce a la deficiencia de Ca2+ en la membrana 
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Figura 1. Pápulas hiperqueratósicas en tórax anterior.

Figura 2. Pliegues longitudinales (antero posteriores) 
en piel cabelluda.

Figura 3. Disqueratosis acantolítica focal con la pre-
sencia de queratinocitos acantolíticos redondos de 
ubicación predomínate en estrato espinoso.
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celular desmosómica generando alteración de la ad-

hesión celular e inducción a la apoptosis.3,2,5

Esta patología se caracteriza clínicamente por la pre-

sencia de múltiples pápulas hiperqueratósicas, muchas 

veces costrosas de color marrón o rojo pardo que 

muestran una distribución de preferencia en áreas se-

borreicas como cabeza, cara, sienes, cuello y tronco, 

además de las manifestaciones clásicas las lesiones en 

rostro de larga data sin tratamiento pueden desarrollar 

engrosamiento de la piel con múltiples pápulas y placas 

hiperqueratósicas confluyentes.3,4,6 

En la piel cabelluda se observan costras gruesas que si-

mulan seborrea. En el dorso de las manos y los pies se 

observan discretas pápulas clínicamente indistinguibles 

de la acroqueratosis verruciforme de Hopf. Los cambios 

ungueales incluyen bandas longitudinales rojas o blancas 

de grosor variable, con terminación patognomónica de 

muesca en “v” o “y” en el borde libre, así como onico-

rrexis e hiperqueratosis subungueal dolorosa.4

Las lesiones son a menudo asociadas a picazón y mal 

olor, en particular aquellas que se desarrollan en sitios 

de fricción, además la maceración y la infección secun-

daria pueden generar mal olor fuerte.6

Existen variantes clínicas topográficas: la forma gene-

ralizada con las características clásicas y la forma loca-

lizada o segmentaria, que aparece de manera tardía en 

10% de la población, lo que constituye un fenómeno de 

mosaicismo genético.4

Además de las variantes topográficas, existen variantes 

morfológicas atípicas que constituyen en orden de fre-

cuencia, las siguientes: pápulo-costrosa diseminada, 

pústulo-ampollar, hipertrófica, acral y hemorrágica.4

Las manifestaciones histopatológicas características 

de la ED son la presencia de disqueratosis (queratini-

zación precoz) con presencia de células disqueratósicas 

(cuerpos redondos y granos) en el estrato de Malpighi 

superior y capa córnea, clivaje suprabasal, pérdida de la 

adhesión epidérmica (acantólisis), proyección irregular 

de las papilas dérmicas hacia arriba dentro de las la-

gunas del clivaje (vellosidades) e hiperqueratosis.7

Dentro de los diagnósticos diferenciales que nos plan-

teamos tenemos a la dermatitis seborréica, acantosis 

nigricans y acroqueratosis verruciforme de Hopf pato-

logías que fueron descartadas por los hallazgos clínicos 

e histopatológicos.6,8

El tratamiento de esta patología debe ser integral in-

cluyendo cuidados generales de la piel así como manejo 

tópico o sistémico, sin embargo la patología tiende a 

persistir toda la vida con períodos de remisión parcial. 

Las exacerbaciones son frecuentes por calor, sudor, hu-

medad e infecciones bacterianas. Los retinoides orales 

(acitretina, isotretinoina y alitretinoina) son la base del 

tratamiento ya que disminuyen la hiperqueratosis, sin 

embargo sus efectos secundarios limitan su uso.9

En nuestro paciente la disqueratosis se encontraba 

controlada por lo que se implementó el uso de syndets 

y emolientes para el control óptimo de su patología 

además de medidas generales de cuidado para evitar las 

exacerbaciones de la misma.

El cutis verticis gyrata también conocida como paqui-

dermia verticis gyrata fue descrita por primera vez en 

1843 por Robert como un trastorno cutáneo benigno 

caracterizado por la formación de surcos y pliegues en 

piel cabelluda, como resultado de esto con el tiempo el 

cuero cabelludo toma una apariencia similar a las cir-

cunvoluciones cerebrales. Se reporta una prevalencia 

de uno en cien mil en hombres y de 0.026 en cien mil 

mujeres, relación 5:1.10,11 

Fue clasificada en 1953 por Polan y Butterworth ba-

sados en la evaluación de la enfermedad en primaria 

(esencial o no esencial) y secundaria. La forma no 

esencial primaria a menudo se asocia con anormali-

dades (neurológicas y oftalmológicas), al igual que la 

forma secundaria, mientras que la forma esencial pri-

maria ocurre sin comorbilidades asociadas. Su etio-

logía es desconocida y es cinco veces más frecuente 

en hombres.10,12
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Clínicamente suele aparecer en la pubertad y se ma-

nifiesta por la presencia de 2 a 30 pliegues, de 0.5-2 

cm de ancho con profundidad aproximada de 1 cm, que 

suelen encontrarse típicamente en la región occipital 

y a nivel del vertex, pero puede existir daño en toda la 

piel cabelluda.11,12

En la presentación primaria de cutis verticis gyrata los 

pliegues tienden a ser simétricos con sentido antero-

posterior, mientras que los de la secundaria suelen ser 

asimétricos con disposición variable.11

En la histopatología, la forma primaria presenta ha-

llazgos de piel normal o engrosamiento dérmico con 

hipertrofia de anexos. En las variantes secundarias los 

hallazgos están relacionados con el proceso de base.11

En el presente caso el paciente no presentó trastornos 

osteoarticulares, trastornos hormonales ni psiquiá-

tricos, tuvo las manifestaciones clásicas de la patología 

a pesar de presentar una coexistencia con la enfer-

medad de Darier pertenece a la forma esencial primaria 

ya que en revisión de la bibliografía no se han encon-

trado reportes de asociación clínica.

El tratamiento de esta patología requiere un adecuado 

diagnóstico, para determinar la etiología subyacente 

en casos de Cutis Verticis Gyrata secundaria. Para la 

patología primaria el tratamiento se limita a garan-

tizar una adecuada higiene del cuero cabelludo, espe-

cialmente dentro de los surcos para prevenir acumu-

lación de secreciones.13

El tratamiento quirúrgico solamente es necesario por 

razones estéticas y problemas psicológicos causados 

por la enfermedad e implica desde simples escisiones 

hasta la expansión de tejidos e injertos de piel depen-

diendo del tamaño y ubicación de las lesiones.12,14

C O N C L U S I O N E S

La enfermedad de Darier es una patología rara bien de-

finida en la cual sus complicaciones se relacionan con 

procesos inflamatorios, sobreinfección y mal olor, en al-

gunos casos puede tener una presentación extensa más 

allá de sus hallazgos habituales afectando en diferentes 

grados la calidad de vida de quienes la padecen.

La bibliografía no reporta vinculación entre estas pa-

tologías hasta el momento por lo que no se conoce la 

magnitud ni la naturaleza intrínseca de su asociación así 

como tampoco un nexo fisiopatológico de las mismas sin 

embargo es importante mencionar que las dos entidades 

independientemente están asociadas a alteraciones neu-

ropsiquiatricas por lo que es importante su estudio.
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