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REsuMEN

A POROQUERATOSIS ES UN TRASTORNO DE LA QUERATINIZACIéN QUE PRESENTA CINCO VARIEDADES cLiNicas. LA poro-

QUERATOSIS DE MIBELLI ES UNA FORMA AUTOSOMICA DOMINANTE. SE PRESENTAN DOS CASOS: UNA MUJER DE 14 ANOS DE

EDAD Y UN VARON DE 48 ANOS DE EDAD CON ANTECEDENTE DE TRASPLANTE RENAL. AMBOS CASOS FUERON TRATADOS CON

5-FLUORURACILO CON BUENOS RESULTADOS.

PaLaBrAS cLAVE: POROQUERATOSIS DE MIBELLI, 5-FLUORURACILO

00 0000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000000s000ssssose

ABSTRACT

OROKERATOSIS IS A KERATINIZATION DISORDER WITH FIVE DIFFERENT TYPES; ONE OF THEM IS POROKERATOSIS OF MiBELLI

AS AN INHERITED AUTHOSOMIC DISEASE. WE REPORT TWO CASES, A HEALTHY I4 YEAR-OLD WOMAN AND A 48 YEAR-OLD

MAN WITH RENAL TRANSPLANT. BOTH CASES WERE TREATED WITH 5-FLUORURACIL OINTMENT WITH EXCELLENT RESULTS.

KEy worps: POROKERATOSIS OF MIBELLI, 5-FLUORURACIL
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Introduccién

La poroqueratosis es un trastorno de la queratinizacién
de causa desconocida y caracterizada por una o varias placas
de diferente tamafio con borde hiperqueratésico elevado,
cuya alteracién histolégica es la laminilla cornoide.”4

Se han descrito cinco variantes clinicas: 1. Poroquera-
tosis de Mibelli; 2, Poroqueratosis lineal; 3. Poroqueratosis
punctata; 4. Poroqueratosis de palmas, plantas y diseminada;
y 5. Poroqueratosis diseminada superficial.”> 4

La poroqueratosis de Mibelli, también llamada poro-
queratosis de placa, es de herencia autosémica dominante
con penetracién variable;' es mas comun en hombres que en
mujeres 2:1. Su aparicién puede asociarse a drogas inmuno-
supresoras,® infeccién por VIH, trasplante de 6rganos,’ y al
tratamiento con tiacidas.” En los pacientes postrasplante
renal, la poroqueratosis de Mibelli y la diseminada superfi-
cial son las formas que se presentan con mayor frecuencia.'

Comunicacién de los casos

Caso 1. Paciente femenina de 14 anos de edad, estu-
diante. Presenta una dermatosis localizada en cara externa
de brazo derecho constituida por una placa escamosa con
borde hiperpigmentado de 1.5 x 1 cm (Foto 1). Resto del exa-
men fisico dentro de limites normales.

i Foto 1. Caso 1, placa con borde hiperqueratésico
i hiperpigmentado.

Su padecimiento comenzé hace un afio con una
pequena resequedad en el brazo derecho; se acompania de
picazén y le aparece por brotes; ha recibido mdaltiples
tratamientos sin mejoria. Antecedentes personales y fami-
liares sin importancia.
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CORRESPONDENCIA:




Datos histopatolégicos: en general sin alteraciones,
pero en los diferentes cortes a nivel de la epidermis se apre-
cia una invaginacién llena de material cérneo con paraque-
ratosis —laminilla cornoide— (Foto 2). Esta imagen confir-
ma el diagnéstico clinico de poroqueratosis de Mibelli.

Caso 2. Paciente masculino de 48 afios de edad porta-
dor de hepatitis B, con antecedente de trasplante renal
desde hace 14 afios y en tratamiento actual con prednisona
10 mg/d, micofenolato 1.5 g/d, ciclosporina A, 150 mg /d.
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i Foto 2. Invaginacién epidérmica llena de material cérneo
con paraqueratosis (HE 20X).

Presenta una dermatosis localizada en la cara externa
de los brazos constituida por dos placas de 1 x 0.5 cm con
borde levemente elevado e hiperpigmentado (Foto 3). Resto
del examen fisico: verrugas vulgares, carcinoma epider-
moide de labio inferior y queratosis actinicas en cara.

Su padecimiento comenzé hace un afio con la aparicién
de una manchita en los brazos, que poco a poco fue aumen-
tando de tamario, por lo que consulta.

Biopsia de piel: en los diferentes cortes histolégicos se
observa una invaginacién epidérmica llena de una columna
de células paraqueratésicas. Se confirma el diagnéstico
clinico de poroqueratosis de Mibelli.

A los dos pacientes se les administré pomada a base de
s-fluoruracilo 5%, obteniéndose curacién clinica después
de ocho semanas de tratamiento.

Comentario

La poroqueratosis de Mibelli puede localizarse en la
porcién distal de las extremidades, cuello, hombros, cara,
genitales, ufias, mucosa oral y cérnea; nuestros pacientes
presentan una topografia ya descrita, ambos con lesiones
escasas y con un aspecto morfoldgico caracteristico.

Sus lesiones se iniciaron por una papula de crecimiento
excéntrico, dando origen a una placa con borde hiperque-
ratésico elevado cuyo centro puede ser piel atréfica o con
aspecto normal, sin pelo y anhidrosis.>>9 Las placas pueden
llegar a ser queratdticas o verrugosas.® Esta variedad puede
malignizarse, apareciendo carcinoma epidermoide y baso-
celular.3 49

En la poroqueratosis palmoplantar y diseminada, las
lesiones pueden afectar ademds el tronco, y se manifiestan
con similares caracteristicas clinicas, pero mas superficiales.

En la forma superficial diseminada las lesiones también
aparecen en dreas expuestas al sol y suelen ser simétricas,
y en la punctata se localizan en palmas, plantas, codos, mu-
fiecas y dedos; la forma lineal puede afectar cualquier seg-
mento del cuerpo, ser generalizada o tener una distribucién
segmentaria que en ocasiones semeja un Nevo Verrugoso
lineal >+ 9

El diagnéstico se basa en los datos clinicos y deberd
realizarse biopsia de piel del borde queratético, donde se
aprecia una invaginacién de la epidermis llena de quera-
tina que se extiende hacia abajo, en un dngulo cuyo vértice
apunta en direccién opuesta a la porcién central de la
lesién. En el centro de esta invaginacién llena de queratina
hay una columna paraquerdtosica llamada laminilla
cornoide, que representa su alteracién caracteristica. >+ 9

El tratamiento es variable y puede hacerse con 5-fluor-
uracilo, nitrégeno liquido, retinoides orales, ldser de CO2,
electrocirugia, escisién"? o dermoabrasién.™

Foto 3. Caso 2, placa unica con borde hiperpigmentado.
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