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PRESENCIA SIMULTANEA 
DE PENFIGO FAMILIAR BENIGNO CRONICO, 

ACROQUERATOSIS VERRUCIFORME DE HOPF 
Y CUTIS VERTICIS GYRATA EN UN PACIENTE 

F. GARCIA 

Se describe el caso de un hombre de 35 
años que presentaba simultáneamente pén-
figo familiar benigno crónico, acroque-
ratosis verruciforme de Hopf y cutis ver-
ticis gyrata. 

Se resume su historia clínica; se le 
practicaron exámenes paraclínicos, biopsia 
de piel y cuero cabelludo para estudios his-
topatológicos y de inmuno fluorescencia. 

Se trató con terapia específica para 
cada patología. 

INTRODUCCION 
El hallazgo de estas tres entidades en un 

mismo paciente me llamaron constante-
mente la atención por ser un descubrimien-
to importante y de gran significación en 
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dermatología y por no haberse descrito 
hasta ahora un caso semejante en la lite-
ratura. 

Revisada ésta desde la descripción de 
las dos primeras en 1939 y 1931 (1,2), se 
han encontrado asociaciones de pénfigo 
familiar benigno crónico con la enferme-
dad de Darier (3-7), con psoriasis (8-10), 
con siringomas en la vulva (11, 12) y 
asociaciones secundarias con bacterias y 
Candida albicans (13-16). 

La acroqueratosis verruciforme, segun-
da entidad, se ha asociado a queratosis 
folicular (17-20) y a la enfermedad de 
Darier (21). 

El cutis verticis gyrata, tercera entidad, 
se ha encontrado asociado a paquider-
moperiostosis (22, 23), a la acromegalia 
(24, 25), a la idiocia microcefálica (26), al 
mixedema y cretinismo (27-29), a otras en-
docrinopatías (15) y al síndrome corneal 
(25). 

Como bien se ha puntualizado anterior-
mente, ninguna de estas tres entidades se ha 
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encontrado en un mismo paciente y ésto es 
lo que me ha motivado a presentarlo como 
una contribución a la literatura derma-
tológica. 

PENFIGO FAMILIAR BENIGNO CRONICO 
El pénfigo familiar benigno crónico fue 

descrito por los hermanos Hailey en 1939. 
Es un desorden genético dominante el cual 
recibe este nombre por la similitud del 
cuadro histológico con el pénfigo vulgar. 
Se caracteriza por lesiones vesiculo-
ampollosas recurrentes que usualmente 
aparecen en el cuello, las axilas y las áreas 
intertriginosas, tales como las regiones in-
guinales, genitocrurales, perianales, in-
framamarias y antecubitales. 

El compromiso en mucosas es raro; 
solamente se han informado dos casos en 
mucosa oral (30-33) y uno en esófago (34-
36). La enfermedad empieza en la segunda 
o tercera década de la vida aunque puede 
comenzar más tarde. Existe la tendencia de 
mejorar con la edad y en algunos casos per-
siste por más de cuarenta años (37). 

El defecto básico parece ser un des-
pegamiento de tonofilamentos inmaduros 
de los desmosomas, resultando una de-
generación de los puentes intercelulares 
(38, 39). El proceso acantolítico puede 
iniciarse por fricción (40), trauma y por 
factores ambientales como calor, trans-
piración e infección con Staphylococcus 
aureus o Candida albicans (13, 14, 40). La 
patología es patognomónica. 

Histológicamente, el pénfigo familiar 
benigno crónico participa de ciertos signos 
de la enfermedad de Darier y del pénfigo 
vulgar. En las tres enfermedades se encuen-
tra predominante la separación suprabasal 
de la epidermis causada por la acantolisis, 
resultando una cavidad ampollosa y una 
proliferación hacia arriba de vellosidades 
dentro de la ampolla (41). 

La identificación de la enfermedad de 
Darier en la mayoría de los ejemplos no es 
difícil ya que en ésta la separación su-
prabasal usualmente es más pequeña (19), 
la acantolisis es menos pronunciada y la 
disqueratosis (6, 42) que consiste en la for-
mación de cuerpos redondos y granos, es 
mucho más evidente. 

Él pénfigo vulgar frecuentemente se 
parece al pénfigo familiar benigno crónico 
en grado sorprendente y, al examinar una 
biopsia, histológicamente la diferencia es 
imposible. Como norma, sin embargo, se 
observa en el pénfigo vulgar (1, 41) acan-
tolisis menos amplia la cual está limitada 
exclusivamente a la región suprabasal (19) 
y es más severa la degeneración de las 
células acantolíticas dentro y en las vecin-
dades de la cavidad ampollosa. 

Se podría también agregar que en el 
pénfigo familiar benigno crónico, en con-
traste con el pénfigo vulgar (43), no hay 
anticuerpos circulantes antiepiteliales o 
prueba de inmunofluorescencia indirecta y 
tampoco complejos de inmunoglobulina 
intraepidérmica o inmonofluorescencia 
directa. 

ACROQUERATOSIS 
VERRUCIFORME DE HOPF 

Fue descrita por Gustav Hopf en 1931 
(2). Está caracterizada por la presencia de 
numerosas pápulás planas y verrugas del 
color de la piel localizadas en el dorso de 
manos, pies, rodillas, codos y antebrazos. 
Pueden encontrarse pápulas agrupadas y 
aisladas en otras áreas. 

Las palmas pueden estar difusamente 
engrosadas con pequeñas áreas de que-
ratosis. La fricción de las lesiones puede 
ocasionar la formación de ampollas. No se 
ha informado degeneración maligna. 

Se ha descrito como una enfermedad 
que aparece en la época de la pubertad. No 
tiene predilección por sexo. Es difícil dis-
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tinguirla de una verruga plana. Las uñas 
pueden estar engrosadas y blancas. 

Etiología. Es un desorden de quera-
tinización (44) el cual se hereda en forma 
autosómica dominante (45). 

Patología. Existe una marcada hiper-
queratosis, acantosis, papilomatosis y en-
grosamiento de la granulosa sin vacuoli-
zación, pero puede haber un pequeño infil-
trado dérmico (19). Podrían ser confun-
didas clínicamente con verrugas planas, 
epidermodisplasia verruciforme de Lewan-
dosky y Lutz o con una hiperqueratosis 
lenticularis perstans de Flegel. Sin embar-
go, la ausencia de vacuolización y para-
queratosis en la biopsia, descartan las dos 
primera enfermedades. La falta de un den-
so infiltrado dérmico y la paraqueratosis, 
descartan la tercera entidad. 

Se ha reconocido por muchos años un 
parecido de la acroqueratosis verruciforme 
con la enfermedad de Darier. Waisman (17) 
ha puntualizado que la enfermedad de 
Darier en su descripción original como 
queratosis folicular incluyó lesiones clí-
nicamente idénticas a las verrugas. También 
hizo notar que Hopf aceptó que las lesiones 
similares a la acroqueratosis verruciforme 
pueden aparecer en la enfermedad de Darier 
pero que consideran las dos enfermedades 
por separado. 

Aunque muchos autores no niegan esta 
ocurrencia de lesiones idénticas a la 
acroqueratosis verruciforme en la enfer-
medad de Darier, muchos creen que la 
acroqueratosis verruciforme es vista como 
una entidad única, más bien que una forma 
frusta de queratosis folicularis. 

CUTIS VERTICS GYRATA 
Fue descrito primero por Robert en 

1943; Jadassohn informó cuatro casos en 
1901. Un año más tarde, Unna describió 
tres casos. 

Es un síndrome morfológico carac-
terizado por hipertrofia y pliegues de la piel 
usualmente localizados en el cráneo y más 
frecuentemente en el vértice. 

No se ha realizado a satisfacción nin-
gún estudio de esta condición dérmica. 
Aproximadamente un cuarto de los pacien-
tes exhiben tardíamente retardo mental y 
epilepsia. Pueden coexistir deformidad de 
cráneo, defectos visuales y acromegalia (46, 
47). 

Usualmente comienza después de la 
pubertad y antes de los 30 años. El número 
de pliegues puede ser entre dos y veinte 
con un centímetro de amplitud. La enfer-
medad ha sido informada solamente en 
hombres y se ha postulado que representa 
una reversión a una forma inferior de vida 
animal tal como los surcos vistos en los 
perros bulldog, leones y tigres. Un factor 
causal en algunos casos sería una disfunción 
pituitaria. Rara vez la enfermedad es fa-
miliar (24, 25). Se ha sugerido, además, que 
la entidad puede ser debida a anomalías de 
desarrollo, inflamación, tumores, nevus y 
enfermedades proliferativas, Ehlers- Dan-
los, esclerosis tuberosa, amiloidosis, acan-
tosis nigricans y traumas (27, 28). 

El cuadro patológico (24) varía con el 
factor causal y va desde piel aparentemente 
normal a simple hipertrofia de la epidermis 
y dermis, hiperplasia neurofibromatosa o 
cambios inflamatorios crónicos severos. 

La enfermedad puede encontrarse aso-
ciada con paquidermoperiostosis, usual-
mente la variedad primaria; con acrome-
galia (25), con idiocia microcefálica y en és-
ta el cutis verticis gyrata ocurre en alrededor 
del 0,2% de los casos mentales severos. 

También puede asociarse con mixe-
dema, cretinismo y otras endocrinopatías. 
Al menos seis casos se han atribuido a 
sífilis. Se han incriminado desórdenes in-
flamatorios locales como factores causales 
(47). 
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El cutis verticis gyrata es altamente sus-
ceptible a infección piógena. El trauma 
también se ha implicado e igualmente el 
nevus melanocítico. 

En la paquidermoperiostosis e idiocia 
microcefálica (27) los cambios del cráneo 
empiezan después de la pubertad y casi 
siempre son restringidos a los hombres; sus 
cambios son más marcados en la región 
occipital. Se desarrollan lentamente, se 
hacen más severos en 5 a 10 años y luego 
permanecen sin cambios. 

En la acromegalia (25) el compromiso 
es menos severo, las manifestaciones 
asociadas de hiperfunción pituitaria y la 
edad de instalación establecen el diagnós-
tico. 

En las formas secundarias, el proceso es 
inicialmente localizado y asimétrico. En las 
formas nevoides, los surcos pueden estar 
asociados con pigmentación. 

Una pequeña área localizada de plie-
gues puede estar presente al nacimiento o 
aparecer en la niñez. El área afectada per-
manece bien demarcada de los tejidos nor-
males. 

Excepcionalmente el cutis verticis 
gyrata nevoide ha ocurrido en otros sitios 
fuera del cráneo tales como la parte lateral 
del cuello, pared abdominal, frente, cara 
y escroto. En estos casos el término "ver-
ticis" continúa empleándose. 

MATERIAL Y METODOS 
Se describe el caso de un hombre de 35 

años cuyo resumen de historia clínica se 
anexa y a quien se le practicó biometría 
hemática, exámenes directos, cultivos para 
hongos y gérmenes comunes. Se hizo biop-
sia de las lesiones bajo anestesia local para 
estudios histopatológicos y de inmuno-
fluorescencia. 

Se tomaron fotografías clínicas y recibió 
tratamientos específicos según la patología 
comprobada por el laboratorio. 

La biopsia del cuero cabelludo en su 
estudio histopatológico fue inespecífica 
como corresponde siempre al cuadro his-
tológico de este síndrome morfológico (16); 
por lo tanto, no se aporta material foto-
gráfico de dicho estudio. 

Historia clínica. J.O.G., sexo masculino, 35 años 
de edad, soltero; HC N°. 464686 del Hospital San 
Juan de Dios, Bogotá; natural de Líbano (Tolima) y 
procedente de La Dorada (Caldas); mestizo, de 
profesión ayudante de camión, quien desde la edad de 
4 años presenta lesiones eritemato-vesículo-ampo-
llosas y costrosas acompañadas de severo prurito, 
localizadas en cara, cuello y parte posterior del tórax 
(Figuras 1 y 2), pabellones auriculares, axilas, región 
interescapsular, pliegues de flexión y regiones hipo-
gástrica y púbica. 

Además, presenta pápulas milimétricas y con-
fluentes en dorso de manos y pies, hipertrofia y for-
mación de pliegues en el cuero cabelludo. 

Ingresó por primera vez al hospital el 22 de 
febrero de 1967 y a pesar de su cronicidad no había 
tenido necesidad de tratamiento ni de hospitaliza-
ciones. 

Las lesiones verrugosas en dorso de manos y pies 
(Figuras 3 y 4) manifiesta haberlas presentado desde 
los primeros años de vida. Los surcos del cuero ca-
belludo (Figura 5) los descubrió pocos meses antes de 
su hospitalización. 

Se le practicaron varios exámenes de laboratorio, 
los cuales fueron normales a excepción de un examen 
parcial de orina con leves signos de infección. 

Para el cuadro anteriormente descrito se hizo 
tratamiento con baños coloidales y antibióticos de 
amplio espectro. 

Antecedentes: negativos para padres y parientes 
cercanos. 

En su segunda hospitalización, el 8 de marzo de 
1967, se le practicó examen directo y cultivo de las 
lesiones de cuello y axilas habiendo resultado negativo 
para hongos. 

En la hospitalización del 16 de marzo de 1967, el 
estudio histopatológico de piel de cuello dió como 
resultados: pénfigo familiar benigno crónico (Figura 
6); la piel de dorso de mano fue informada como: 
acroqueratosis verruciforme de Hopf (Figura 7). 

En todas las demás hospitalizaciones que en total 
fueron 8 hasta la última el 11 de mayo de 1975, se 
destacaron entre los hechos más sobresalientes: un 
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examen directo y cultivo practicado el 10 de junio de 
1969: positivo para Malassezia furfur. 

En enero 26 de 1970 se practicó un examen 
directo y cultivo de uñas el cual fue positivo para Can-
dida albicans. 

Es de observar que se hicieron cultivos y anti-
biogramas de lesiones de cara y cuello dando los 
siguientes resultados: estreptococo β hemolítico, es-
tafilococo dorado hemolítico, coagulasa positiva: 
+ + + + ; antibiograma: estafilococo, sensible a 
cloxacilina, ampicilina, eritromicina, gentamicina y 
rifampicina. 

En algunos cuadros hemáticos que se practi-
caron en el momento de su ingreso al hospital, 
aparecieron títulos bajos de hemoglobina y hema-
tocrito. Los coproanálisis siempre informaron pa-
rasitismo intestinal. 

Valoración psiquiátrica, neurológica y endo-
crina: sin ninguna novedad. 

En abril de 1975 se hizo una biopsia de algunas 
áreas ampollosas para estudio inmunológico habien-
do resultado negativa la inmunofluorescencia. 

Los cultivos tanto de lesiones de uñas de pies y 
manos así como axilas y regiones inguinales fueron 
positivas para Candida albicans. 

El promedio de cada hospitalización fue de 25 
días y sus tratamientos tuvieron como patrón los 
baños coloidales, corticosteroides tópicos, anfote-
ricina B en loción al 3%, antibióticos de amplio es-
pectro, antihelmínticos y antianémicos. 

DISCUSION 

Las tres entidades de este paciente 
fueron bien establecidas y discutidas en 
varias reuniones científicas sin que hubiera 
existido duda con respecto a los diagnós-
ticos clínicos. 
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Así mismo se estableció no haberse vis-
to ni informado un caso similar a éste. 

En cuanto a las hospitalizaciones, siem-
pre presentaba el mismo aspecto en el 
momento de la admisión: lesiones com-
pletamente impetiginizadas desencade-
nadas por la asociación con Candida al-
bicans. 

Los exámenes de laboratorio: presen-
taba en su cultivo, estreptococo β he-
molítico y estafilococo dorado hemolítico, 
coagulasa positiva. 

En los pliegues afectados se encontró 
Candida albicans. 

Como varios cuadros daban la im-
presión de pénfigo vulgar se hizo el estudio 
para inmuno fluorescencia directa con 
resultado negativo. 

Siendo que el pénfigo familiar es una 
enfermedad de tipo benigno, genéticamen-
te bien determinado, un tercio de los pa-
cientes tienen historia familiar. Sin embar-
go, en este paciente no se pudieron esta-
blecer antecedentes familiares. 

La erupción se presenta en climas 
cálidos y húmedos siguiendo un curso 
crónico, con remisiones espontáneas de 
duración variable. 

En nuestro caso el factor desencade-
nante de sus continuas recidivas se debió a 
la asociación con Candida albicans. 

El tratamiento siempre se orientó a 
eliminar los procesos infecciosos y mi-
cóticos seguidos del uso de corticosteroides 
tópicos. 

La acroqueratosis verruciforme de 
Hopf es otro padecimiento de tipo benigno 
que como se dijo anteriormente, el paciente 
la observó desde muy temprana edad. 

La apariencia clínica e histológica de las 
lesiones que presenta este paciente son 
típicas de una acroqueratosis verruciforme. 

A pesar de los informes de casos 
asociados con queratosis folicularis y con 
la enfermedad de Darier no se encontró 
asociación con el pénfigo familiar benigno 
crónico. 

Por no tener tratamiento específico, el 
paciente no recibió ninguna medicación. 

El cutis verticis gyrata, por ser un sín-
drome de tipo morfológico acompañado en 
ocasiones por anomalías de tipo endocrino 
y neurológico, fue debidamente estudiado 
sin encontrarse complicación alguna. No se 
ha encontrado asociación con pénfigo 
familiar benigno crónico ni con acroque-
ratosis verruciforme de Hopf. 

Consideré este hecho como una forma 
secundaria. No recibió tratamiento es-
pecífico por esta anormalidad. 

SUMMARY 
A patient suffering three different 

diseases: familial benign chronic pem-
phigus, acrokeratosis verruciformis (Hopf) 
and cutis verticis gyrata is presented. 
They were perfectly identified by clinical 
and paraclinical studies. This association 
had not been reported in the dermatolo-
gical literature up to date. 
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