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Reporte de caso

Enfermedad de Fox-Fordyce

Fox-Fordyce Disease
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RESUMEN

La enfermedad de Fox-Fordyce o miliaria apocrina se caracteriza por la presencia de
maltiples papulas foliculares color piel o amarillentas, localizadas mayoritariamente en
las axilas. Suele afectar a mujeres en edad fertil y, se ha relacionado fisiopatoldgicamente
con factores hormonales. Existen pocos casos descritos. Se presenta una paciente de 17
afios de edad, color de piel blanca, atendida en el Hospital Pediatrico Angel Arturo Aballi,
que desde hace dos afios muestra lesiones cutaneas en region axilar, acompafadas de
prurito. Se presenta el caso por lo interesante que resulta y lo poco frecuente de este
diagnostico en los servicios de dermatologia.
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ABSTRACT

Fox-Fordyce disease is characterized by the presence of multiple skin-colored or
yellowish follicular papules, mostly located in the armpits. It usually affects women of
childbearing age and has been pathophysiologically related to hormonal factors. There
are few cases described. It is presented a 17-year-old female patient, with white skin,
treated at Angel Arturo Aballi Pediatric Hospital, whom for two years has shown skin
lesions in the axillary region, accompanied by pruritus. The case is presented because of
its interest and the rarity of this diagnosis in dermatology services.
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Introduccién

La enfermedad de Fox-Fordyce o miliaria apocrina fue descrita por primera vez en
1902 por George Henry Fox y John Addison Fordyce. Afecta principalmente a
mujeres pospuberales, de entre 13 y 35 afios de edad. Clinicamente se caracteriza
por la presencia de papulas foliculares y perifoliculares color piel o amarillentas,
localizadas en é&reas ricas en glandulas apocrinas como axilas, regiones
periareolares, periumbilical y genitales. 2 Aunque afecta con mayor frecuencia a
mujeres en una relacion de 9:1 se han descrito en ocasiones algun caso en varones.®
El principal sintoma suele ser el prurito, que se exacerba en los meses de verano, en
situaciones de estrés y por el ejercicio. Mejora con la menopausia, el embarazo y los
anticonceptivos orales. El estado general de los pacientes es bueno y no se describen
alteraciones especificas del laboratorio. 3%

La causa de esta enfermedad no ha sido aun esclarecida. No se han descrito
alteraciones genéticas ni polimorfismos asociados.’Y/ Como mecanismo
fisiopatologico se han planteado algunas hipotesis, entre ellas la formacion de un

tapon hiperqueratdsico en la porcion del infundibulo folicular cercano a la salida del
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conducto apocrino,® y la presencia de un infiltrado inflamatorio perifolicular como
evento primario, que posteriormente induciria la formacion de un tapon
hiperqueratésico a nivel infundibular.®® Como consecuencia de la obstruccion
infundibular se produce la dilatacion glandular con extravasacion de su contenido,
rico en lipidos, a la dermis periinfundibular, que luego es fagocitado por los
macrofagos.

Se describen diferentes patrones histolégicos como parte del proceso patoldgico en
la enfermedad de Fox-Fordyce.(") Si bien no existen rasgos patognomonicos que
definan la entidad, se describen como caracteristicas tradicionales la presencia de
dilatacion e hiperqueratosis infundibular, espongiosis y paraqueratosis del epitelio
asociado a un infiltrado linfohistiocitario.®® Otros consideran como una
caracteristica clave la presencia de xantomatosis perifolicular en el diagndstico de
la enfermedad.®

En los Gltimos afios se han descrito nuevas caracteristicas histoldgicas como células
espumosas periinfundibulares, células disqueratéticas en el infundibulo,
alteraciones vacuolares, laminillas cornoides, fibrosis adventicia perifolicular,
infiltrado mastocitario e incremento dérmico de mucina perifolicular. @

Entre los diagnosticos diferenciales se plantean la foliculitis/perifoliculitis cronica,
los siringomas, la enfermedad de Darier, el liquen nitidus y la milaria rubra.®

Se han propuesto multiples tratamientos como é&cido retinoico, adapaleno,
corticoides tdpicos/intralesionales, clindamicina, pimecrolimus, peroxido de
benzoilo, isotretinoina, electrocoagulacion y laser, con resultados variables y poco

efectivos.(1112)

Caso clinico

Se presenta una paciente femenina de 17 afios de edad, color de piel blanca es
atendida en el Hospital Angel Arturo Aballi, La Habana, Cuba. Presentd
antecedentes patoldgicos personales de artritis idiopéatica juvenil desde los 5 afios,
para lo cual recibi6 tratamiento con metotrexato en varias ocasiones. Acudid a la
consulta de dermatologia por presentar desde hace 2 afios lesiones cutaneas en region

axilar, acompafiadas de prurito.
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Al examen fisico se observaron lesiones cutaneas papulosas de 1 y 2 mm de
didmetro, multiples, del color de la piel, agrupadas en placas de distribucion

simétrica en ambas axilas, con disminucién del vello en las areas afectadas (fig. 1).

Fig. 1 - Lesiones cutaneas papulosas del color de la piel, agrupadas en placas de distribucion

simétrica en ambas axilas.

Los estudios de laboratorio y pruebas hormonales resultaron normales.
Se realiz6 biopsia de piel que informo acantosis epidérmica con tapon de queratina en el
infundibulo folicular y un infiltrado inflamatorio perifolicular (fig. 2).
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Fig. 2 - Acantosis epidérmica con tapon de queratina en el infundibulo folicular e infiltrado

inflamatorio perifolicular.
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Se discutio el caso en colectivo y se concluyé como diagnéstico la enfermedad de Fox-
Fordyce. Se indico tratamiento sintomatico y la paciente se encuentra en seguimiento por

la consulta externa del hospital.

Comentarios

Dentro de los criterios histopatoldgicos para el diagnostico de la enfermedad de Fox-
Fordyce se incluyen hiperqueratosis, obstruccion del infundibulo folicular, cambios
inflamatorios cronicos en la dermis y dilatacién de los acinos de las glandulas
apocrinas, las cuales muestran una secrecion espesa eosindfila de mucina en su
lumen.® EI presente caso cumple dos de los cuatro criterios mencionados, los
cuales, asociados a las caracteristicas clinicas de la paciente nos permitio realizar el
diagnéstico definitivo de enfermedad de Fox-Fordyce. Se descartaron diagndsticos
diferenciales como liquen amiloide, liquen nitidus, siringomas eruptivos, foliculitis
infecciosa, mucinosis folicular y enfermedad de Darier, entre otros.®

Como opcion terapéutica de primera linea, se propone el uso de inhibidores de la
calcineurina, especificamente pimecrolimus. Este medicamento fue desarrollado
para tratar procesos inflamatorios como los que caracterizan la enfermedad luego de
la ruptura del conducto glandular y también, porque mediante un mecanismo
desconocido, inhibe la hiperqueratosis y la obstruccién folicular. No obstante, en
alguna de la literatura revisada no se especifica un tratamiento definitivo, pero se
describen algunas opciones de tratamiento como los anticonceptivos orales,
combinados para tratar y disminuir los sintomas de mujeres en edad fértil, a los que
se le puede asociar tratamiento sintomatico.® La paciente recibié Unicamente
tratamiento sintomatico, lo que puede constituir una limitacion en la evolucién del

cuadro clinico.

Conclusiones

La enfermedad Fox-Fordyce es un trastorno poco frecuente, de etiopatogenia poco
clara, en el cual se han involucrado factores genéticos, endocrinos, metabdlicos o

ambientales. EI papel hormonal parece claro, ya que el cuadro aparece tras la
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pubertad y las mujeres se ven afectadas con una frecuencia nueve veces superior al
hombre. Su tratamiento ha sido discutido y se han utilizado diferentes regimenes
terapéuticos con pocos resultados, no siempre satisfactorios. Se presento el caso por

lo interesante que resulta y lo poco frecuente de este diagndstico en nuestro medio.
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