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RESUMEN

AS POROQUERATOSIS SE MANIFIESTAN POR EL DESARROLLO DE LESIONES QUERATéSICAS EN LA PIEL CON UN CAMBIO HISTO-

LOGICO CARACTERfSTICO, LA PRESENCIA DE LAMINILLA CORNOIDE. SE HAN DESCRITO MULTIPLES FORMAS CLINICAS DE LA

ENFERMEDAD PERO SON CINCO LAS MAS RECONOCIDAS. EL MECANISMO DE TRANSMISION DESCRITO EN LA MAYOR{A DE LOS

CASOS ES AUTOSOMICO DOMINANTE.

PALABRAS CLAVE: POROQUERATOSIS, LAMINILLA CORNOIDE, HEREDITARIO, INMUNOSUPRESION
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ABSTRACT

HE POROKERATOSIS ARE SKIN DISORDERS OF KERATIN TURNOVER CHARACTERIZED BY THE PRESENCE OF THE CORNOID

LAMELLA AS THE MOST RELEVANT HISTOPATHOLOGICAL FINDING. MANY CLINICAL FORMS HAVE BEEN DESCRIBED BUT

ONLY FIVE ARE UNIVERSALLY ACCEPTED. MOST OF THEM HAVE AN AUTOSOMAL DOMINANT TRAIT.

KEY WORDS: POROKERATOSIS, CORNOID LAMELLA, INHERITED, INMMUNOSUPPRESSION
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Introduccién

Las poroqueratosis son dermatosis epidémicas de causa des-
conocida que constituyen diversas entidades clinicas inclui-
das dentro de las genodermatosis. En la mayoria de los
casos se caracterizan por un trastorno de la queratinizacién
con un patrén de herencia autosémico dominante. Se dis-
tinguen desde el punto de vista clinico por la aparicién de
lesiones anulares queratésicas e hiperpigmentadas, con cen-
tro atréfico, en forma de placas, de borde elevado, bien deli-
mitadas, anicas o multiples, de evolucién crénica, e histol6-
gicamente, por la existencia de una columna paraqueratdsica
densa bien diferenciada, denominada laminilla cornoide.
En la actualidad, la mayoria de los autores admiten cinco
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variedades diferentes y se discute si el término “poroquera-
tosis” es el correcto para designar a este grupo, ya que en la
descripcién original de Mibelli, este crefa que la enferme-
dad afectaba los poros de las gldndulas sudoriparas.”

Historia

En 1893 Vittorio Mibelli denominé poroqueratosis a las
lesiones tipicas hiperqueratésicas de centro atréfico y borde
elevado en un paciente del sexo masculino, cuyo padre y
hermanos también se encontraban afectados. Durante el
mismo afio Emilio Respighi describié una forma mas super-
ficial y diseminada, sin embargo el término de “poroquera-
tosis superficial diseminada” fue introducido por George
C. Andrews en 1937. En 1966 Chernosky y Freeman descri-
bieron una forma relacionada con la exposicién solar de
nominada “poroqueratosis actinica” y en 1971 Guss y cols.
describieron la forma palmar-plantar diseminada. Las des-
cripciones de las formas lineal y punctata fueron atribuidas a
a Truffi; Rahbari y cols. respectivamente en 1977. En 1942,



Paul Vigne y cols. comunican el primer informe de degene-
racién maligna y en 1974 MacMillan y Roberts, la asocia-
cién entre inmunosupresién y estas genodermatosis.> 4

Epidemiologia

Afectan a cualquier raza con una frecuencia mds alta en la
raza blanca, se presenta en ambos sexos por igual, aunque
en algunas formas clinicas se ha encontrado predominio de
algin sexo y puede haber antecedentes familiares. Suelen
presentarse durante la nifiez y en adultos jévenes. Son enti-
dades raras y se han registrado aproximadamente 250 casos
en la bibliografia mundial."’

Etiologia y patogenia

La etiologia (Figura 1) se desconoce en la mayoria de los tipos,
aunque existen datos publicados en los que la coincidencia de
varias formas de poroqueratosis en un mismo individuo o en
varios miembros de una familia, apoyan el hecho de que se
trate de un trastorno hereditario familiar de cardcter autosémi-
co dominante, con penetrancia variable, o multifactorial y
diferentes expresiones fenotipicas de un mismo trastorno
genético.” Este hecho se ha reportado principalmente para la
poroqueratosis de Mibelli, actinica superficial, diseminada y la
palmo-plantar diseminada. También se ha observado inestabi-
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Figura 1. Fisiopatologfa de las poroqueratosis. Teoria de las clo-
nas anormales: En un individuo susceptible, un antigeno esti-
mulado, presentado por las células de Langerhans a los querati-
nocitos origina la expansion periférica de clonas mutantes, que
conforman la laminilla cornoide.

* Ag: antigeno, CL: célula de Langerhans, K: queratinocito
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lidad en el brazo corto del cromosoma 3y alteracién en un locus
en la regién 6.4 cM del cromosoma 15q25.1-26.1 para la poro-
queratosis actinica superficial diseminada y alteraciones en la
cromosoma 18p11.3 en la forma superficial diseminada."3"

Por otro lado se ha especulado que este trastorno epi-
dérmico (teorfa de las clonas anormales), se presenta en
individuos susceptibles o con alteraciones inmunitarias
en las que, un antigeno estimulado, presentado por las célu-
las de Langerhans a los queratinocitos, origina la expansién
periférica de clonas mutantes de éstos, dando lugar a la for-
macién de la laminilla cornoide.” 3¢

Existen multiples factores que pueden estimular el des-
arrollo de las lesiones; entre éstos se encuentran: la luz
ultravioleta, natural o artificial; la inmunosupresién (tras-
plante, leucemia, lupus eritematoso sistémico, entre otras);
agentes infecciosos (VIH/SIDA, herpes simple y estreptoco-
co del grupo A); traumatismos (fenémeno de Kéebner);
iatrogénica, farmacos (inmunosupresores y tiazidas); y la
coexistencia de otros padecimientos cutineos y/o sistémicos
(Cuadro 1).>% 1018

A nivel ultraestructural se han observado en los quera-
tinocitos trastornos de la maduracién y sobre-expresion del
gen ps3. La presencia de estas anomalias probablemente
podria explicar el potencial oncogénico de estas lesiones. 4

CUADRO 1

cesecscsscscsccses

Formas de inmunosupresion relacionadas con poroqueratosis

Imnunosupresién por:
Trasplante
Enfermedad de Hodgkin
Leucemia
Mieloma maultiple
Sindrome mielodisplasico
Micosis fungoides
VIH/SIDA
Esclerosis multiple
Miastenia gravis
Enfermedad de Crohn
CUCI
Pénfigo vulgar
Pénfigo folidceo
Dermatomiositis
Lupus
Artritis reumatoide
Vitiligo
Enfermedades hepaticas: CBP, cirrosis, hepatitis C
y colangiocarcinoma

* VIH: virus de la inmunodeficiencia humana; SIDA: sindrome de
inmunodeficiencia adquirida; CUCI: colitis ulcerativa crénica inespecifica;
CBEP: cirrosis biliar primaria




Clasificacién y variedades clinicas
La clasificacién (Cuadros 2 y 3) dependera del autor consul-
tado ya que se pueden dividir de acuerdo con su distribu-
cién (localizada o diseminada), o tomando en cuenta sus
variantes clinicas, que por lo general se consideran cinco,
aunque existen ciertos autores que incluyen a la forma plan-
tar discreta como una sexta variante." 33

I. Poroqueratosis de Mibelli
También se conoce como poroqueratosis excéntrica, poro-
queratosis de Mibelli, poroqueratosis de placa y poroquera-
tosis centrifugata atropbicans.> +

Es un trastorno de herencia autosémica dominante con
penetracién variable, aunque también se han reportado ca-
sos esporddicos de inicio tardio, es mas frecuente en hom-
bres que en mujeres (2:1) y rara en la raza negra. Las lesiones
aparecen, por lo general, en la infancia, de forma aislada y
pocas veces diseminada, y ocupa el 36% de todos los casos de
poroqueratosis.”> La lesién inicial es una pdpula queratdsica
poligonal de 1 a 3 mm de didmetro, asintomética de color
marrén que presenta crecimiento excéntrico y progresivo
hasta formar una placa irregular con borde elevado e hiper-
queratdsico, redondeado, circinado o serpiginoso y separado
de la piel cuyo centro puede ser piel atréfica o con aspecto
normal que por lo general es alopécico con hipo y/o hiper-
pigmentacién y anhidrosis (Foto 1). Las placas pueden llegar
a ser muy queratésicas o verrugosas (Foto 2). Se localiza en
cualquier parte de la superficie corporal, es especial en las
zonas acrales, los muslos y la regién genital. > Las formas
gigantes (> 1 cm) son mas frecuentes en pies y puede obser-
varse fenémeno de Kéebner. Por lo general las lesiones son
localizadas y unilaterales. Esta variedad puede dar origen a
neoplasias en 7% de los casos. En los pacientes postrasplan-

Foto 1. Poroqueratosis de Mibelli. Placa irregu-
lar con borde elevado e hiperqueratésico con
centro atréfico, alopécico e hiperpigmentado,
que mide > 1 cm de didmetro.

eecesecesesscscscscscsesesesecscscscscscsescsecesssscscssseseses

secesecesccscscccs
sececesecscscscscs

CuUADRO 2
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Tipos de clasificacion de las poroqueratosis

Variantes clinicas

1. Poroqueratosis cldsica o de Mibelli

2. Poroqueratosis superficial diseminada y poroqueratosis actinica
superficial diseminada

3. Poroqueratosis palmar y plantar diseminada

4. Poroqueratosis lineal o zoniforme

5. Poroqueratosis punctata

Forma de presentacion

Formas localizadas:
Poroqueratosis de Mibelli cldsica o localizada
Poroqueratosis de Mibelli lineal
Poroqueratosis de Mibelli punctata

Formas diseminadas:
Poroqueratosis superficial diseminada
Poroqueratosis actinica superficial diseminada
Poroqueratosis palmo-plantar diseminada

Poroqueratosis inducida por inmunosupresién

te, se presentan con mayor frecuencia la poroqueratosis de
Mibelli y la forma superficial diseminada.> 9"

[la. Poroqueratosis superficial diseminada (PSD)

Es una forma diseminada que por lo general ocurre en zo-
nas no expuestas a la luz solar. Con una probable forma de
herencia autosémica dominante. De forma mds frecuente se
presenta en cara, cuello, tronco y extremidades superiores.
Al principio aparecen pdpulas eritematosas, pigmentadas o
del color de la piel, muy numerosas, ocasionalmente son
pruriginosas, forman placas menores de 1 cm de didmetro,
superficiales de centro discretamente atréfico y borde le-
vemente hiperqueratosico. La edad de inicio es en las

Foto 2. Poroqueratosis de Mibelli con multiples
placas confluentes de borde hiperqueratosico.
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Cuabro 3

eesecsesscscsscsos

Principales variantes clinicas de las poroqueratosis

Poro de Mibelli PSD y PASD PPPD Lineal Punctata
Frecuencia Rara Frecuente PASD Rara Rara Rara
Herencia AD AD AD ¢AD con penetrancia NR o ¢AD?
incompleta?
Edad Infancia 3"y 4* década Infancia y adultos Nacimiento y Cualquier edad
adultos jévenes
Sexo (1: Q) 2-3:1 I3 21 L1 LI
Didmetro (cm) 1-20 0.5-1 Uniforme (0.5-1) 0.5-1 0.5-1
Altura del borde (mm) Ia10 < 1 (filiforme) <1 <1 <1
Surco en borde Si, siempre No No Puede presentarse Puede presentarse
Nuamero Unica o miltiples Muy numerosos Muy numerosos Variable Numerosas
Distribucién Localizada, unilateral = Depende del caso Generalizada Localizada, unilateral = Localizada, bilateral
Topografia Zonas acrales, muslos,  Generalizada (PSD) Tronco, palmasy  Unilateral (confluyen  Casi exclusiva de
cuello, hombros, cara, ~ y zonas expuestas plantas lesiones). palmas y plantas.
ufas, cérnea y (PASD). Puede afectar palmas Raro: codos,
anogenital. No afecta palmas y plantas mufiecas y dedo
Palmas y plantas y plantas
Mucosas Si No Posible No No
Sintomas No 37% Prurito 379% Prurito Prurito ocasional Dolor ocasional
Exacerbacién luz UV No Si PASD 25% Si No No
F. Kéebner Si No NR NR No
Laminilla comoide Prominente Escasa Escasa Prominente Prominente
Evolucién Lenta. Rapida. Degeneracién Degeneracién Degeneracién
Degeneracién Degeneracién tumoral tumoral tumoral
tumoral tumoral es la > frecuente {NR?

AD: autosémico dominante, NR: no reportado

* PSD y PASD: poroqueratosis superficial diseminada y actinica superficial diseminada, PPPD: poroqueratosis palmo-plantar diseminada,

Modificado de Mora-Ruiz et al. Poroqueratosis: Comunicacién de dos variantes clinicas de una familia. Rev Cent Dermatol Pascua 20005 9(3): 164-168.

primeras tres décadas de la vida. Se ha asociado con amiloi-
dosis cutdnea. Esta forma es la que predomina en sujetos
con alteraciones inmunitarias (enfermedad de Crohn).> 2

IIb. Poroqueratosis actinica superficial diseminada
(PASD)

La forma actinica o poroqueratosis de Chernosky y Free-
man, se hereda con cardcter autosémico dominante y apare-
cen en la tercera o cuarta década de la vida. Tiene las mis-
mas caracteristicas morfolégicas que la PSD pero limitada a
dreas expuestas a la luz solar (Foto 3). Es la variante mds
comin vy afecta con mayor frecuencia al sexo femenino.
Pueden encontrarse desde unas pocas hasta cientos de le-
siones afectando principalmente las extremidades de forma

i Foto 3. Poroqueratosis actinica superficial

¢ diseminada (PASD) en cara externa de ante-
i brazos. Placas de bordes hiperqueratésicos con
: centro atréfico de menos de 1 cm de didmetro




bilateral y simétrica, respetando palmas, plantas y mucosas.
En verano después de la exposicién solar presenta exacer-
baciones con prurito, inflamacién y ulceracién.>> %

III. Poroqueratosis palmo-plantar diseminada (PPPD)
Se transmite de forma autosémica dominante y es mas fre-
cuente en los varones. Se caracteriza por la aparicién, en la
infancia o en la juventud, de multiples papulas hiperquera-
tésicas, rojas o cafés inicialmente confinadas en palmas y
plantas, que se van diseminando, progresivamente en forma
de pequenas placas superficiales, uniformes, del color de la
piel o eritematosas, que tienen un crecimiento centrifugo y
que alcanzan un didmetro de 4 a 5 cm. Después de meses o
afios, aparece un brote secundario, que afecta particular-
mente las extremidades, y el tronco. Esta variante puede
afectar las mucosas a manera de pequefias placas asintoma-
ticas, opalescentes, de morfologia anular o serpiginosa.> 24

IV. Poroqueratosis lineal, zoniforme o segmentaria

Aparece en la infancia e incluso desde el nacimiento pero
también ocurre en adultos jévenes. No sigue ningtin patrén
de herencia, aunque se han descrito casos en gemelos ho-
mocigotos, y en estudio mas recientes se sugiere que esta
serfa la forma segmentaria de un trastorno autosémico
dominante: la poroqueratosis actinica superficial disemina-
da. Las lesiones con unilaterales y su distribucién es lineal
desde el punto de vista clinico son pdpulas liquenoides,
lesiones anulares y placas con atrofia central y borde hiper-
queratésico elevado, que involucran principalmente las
extremidades de forma unilateral (Foto 4). Cuando se loca-
lizan en el tronco suelen tener una distribucién zosterifor-
me. En ocasiones puede afectar la cara, las extremidades
superiores e inferiores pero siempre del mismo lado del
cuerpo. Esta variante se ha relacionado con otros tipos de
poroqueratosis y es la que con mayor frecuencia degenera

i Foto 4. Poroqueratosis lineal.
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hacia la formacién de una carcinoma e incluso se han des-
crito formas metastasicas.>™ 7

V. Poroqueratosis punctata
Se conocia como poroqueratosis de Mantoux; pero en la
actualidad se considera como una forma incompleta de po-
roqueratosis palmar y plantar diseminada. Tiene una forma
de herencia autosémica dominante, aunque en algunas
familias solo ha afectado a hombres o mujeres en forma ais-
lada. Las lesiones son multiples papulas, queratésicas, pe-
queiias, en forma de semilla, que no crecen centrifugamen-
te, rodeadas por un borde elevado, pueden adquirir una
disposicién lineal o bien agruparse en placas, ocurre princi-
palmente en palmas y plantas. Pueden ser dolorosas a la
presién.>?

Ademids de las cinco variantes de poroqueratosis, exis-
ten otras que no se encuentran dentro de esta clasificacion®
(Foto 5, Cuadro 4).

Diagnéstico
Se basa en los datos clinicos y deberd realizarse biopsia del
borde queratésico.

a) Histopatologia

Independientemente de las multiples variedades clinicas,
todas las poroqueratosis comparten una caracteristica histo-
l6gica: la laminilla cornoide, que consiste en un tapén corneo
con queratina, granular en “pilas de platos” y que clinica-
mente corresponde al borde hiperqueratésico sobreelevado
(Foto 6) Este se caracteriza por una invaginacién de la epi-
dermis, que se extienden hacia abajo, en un dngulo con vér-
tice que apunta en direccién opuesta a la porcién central de
la lesién llena de una columna de células paraqueratésicas
(paraqueratosis en chimenea) que se extiende a través del
estrato cérneo ortoqueratdsico y que, con la tincién de PAS se

Foto 5. Poroqueratosis atipica verrugosa.
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CuUADRO 4

eesecsesscsesccss

Otros tipos de poroqueratosis

Variante

Observacién

Poroqueratosis postradioterapia

Pujol y cols. Diagnostico diferencial con hiperqueratosis multiple digitata

Poroqueratosis diseminada postrasplante
e inmunosupresién

Principalmente en pacientes con trasplante renal y en sometidos a citostéticos,
algunos casos con linfomas T e infeccién VIH/SIDA

Poroqueratosis eruptiva papulosa y pruriginosa

Kasaki, Kobyashi y Ogawa, 1992. Forma eruptiva y diseminada, con pdpulas eritematosas
y pruriginosas de involucién espontdnea, dejan lesiones anulares pigmentadas

Poroqueratosis de forma minima o de Freund

Adolescencia, lesiones lineales o zosteriformes de borde queratésico del tamafio de un
alfiler. Se ha informado regresién esponténea

Poroqueratosis minuta digitada

Semeja proyecciones cérneas filiformes, multiples y asintomdticas. Borde de 2 a 3 mm

Poroqueratosis actinica superficial diseminada
de aparicién tardfa

Patrizi y cols. Predomina en extremidades inferiores. Se relaciona a inmunosupresién
estimulada por radiacién UV

Poroqueratosis reticulada

Malla reticulada formada por multiples placas queratésicas, en abdomen, region

suprapubica, genitales y pliegues. Pueden presentar prurito

Poroqueratosis superficial y diseminada
eruptiva de Respighi

Infancia y pubertad, sin patrén de herencia conocido, predomina en tronco.
Fenémeno de Kéebner, no se ha informado degeneracién maligna

Poroqueratosis “ ptychotropica™?

Lucker, Happle y Steijlen, 1955. Confinada a regién perianal

Poroqueratosis verrugosa, gigante, ulcerativa,
papulosa, ampollar y de tipo prurigo

Clasificacién de acuerdo a su morfologfa

Poroqueratosis facial, vulvar y en cavidad oral

Clasificacién de acuerdo a su topografia

hace mds evidente (Fotos 7y 8). Por debajo de la laminilla se
encuentra una capa granulosa ausente o muy adelgazada, en
la capa espinosa hay células disqueratédsicas o vacuoladas y en

la basal se observa un nimero variable de células atipicas y

Foto 6. Poroqueratosis de Mibelli. Se observa formacién de
laminillas cornoides que corresponden clinicamente al
borde queratésico de la lesién (HE r1ox).
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degeneracién o vacuolizacién de la misma. En la dermis hay
dilatacion de los vasos capilares y presencia de un infiltrado
inflamatorio linfohistiocitario. El tipo que produce cambios
inflamatorios mds intensos es la variedad actinica superficial
diseminada, en la que se puede observar un infiltrado en
banda de tipo liquenoide, una epidermis adelgazada, y elas-
tosis solar en dermis (Foto 9).

En ocasiones se ha observado necrosis epidérmica en la
periferia de una lesién de poroqueratosis y también se ha
descrito la presencia de amiloide en la dermis papilar.” 34

b) Microscopia electrénica
Los estudios de microscopia electrénica demuestran autofa-
gocitocis, degeneracién filamentosa, formacién de dos tipos
de laminilla cornoide, una con vacuolas y ntcleos picnéticos
y otra con células aplanadas y material similar a la queratina.
Las células de Langerhans estdn en contacto con los querati-
nocitos degenerados. En la epidermis subyacente, la capa
granulosa es apenas visible y el resto muestra células con
nucleos picnéticos y vacuolas perinucleares, que estdn sepa-
radas unas de otras por fibras citoplasméticas, con condensa-
cién de los tonofilamentos en la periferia. En la capa basal y
en la dermis papilar se pueden ver células apoptdticas. 4




Foto 7. Laminilla cornoide. Se observa paraqueratosis en chimenea que se extiende a través del estrato cérneo ortoqueratésico (HE

10X).
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¢) Dermatoscopia

Se puede observar una estructura que rodea el perimetro
entero de la lesién “tracto blanco” y pigmentacién marrén
en la parte central. Algunas dreas muestran la banda cldsica

de “doble carril” con lineas blancas que corresponden a la

laminilla cornoide.# 29

rd

Foto 8. Laminilla cornoide. a) Se observa queratina, granular con paraqueratosis. b) Agranulosis con queratinocitos disqueratésicos
en la capa espinosa y vacuolizacién de la capa basal (HE 60 y 40x).

d) Tincién del borde la lesién con

violeta de genciana, azul de toluidina

o cristal violeta

La laminilla cornoide asociada a PASD retiene los coloran-
tes, lo que permite visualizar el borde caracteristico de la
lesién, permitiéndonos establecer el diagnostico diferencial

245



Foto 9. Poroqueratosis actinica superficial diseminada
(PASD). Se observa laminilla cornoide con paraqueratosis y
agranulosis. Dermis reticular superficial con denso infiltra-
do inflamatorio linfohistiocitario y elastosis solar (HE 10x).

de una forma rdpida y sencilla entre la PASD y otras entida-
des que se asocian a la exposicién solar.3°

Diagnostico diferencial

El estudio histopatolégico es fundamental para poder llevar
acabo el diagnéstico (Cuadro 5): sin embargo, aunque en la
mayorifa de las ocasiones el andlisis del tejido es el que pro-
porciona la clave diagnéstica, hay que tener en cuenta que
la presencia de la laminilla cornoide no es patognoménica.
Esta se puede encontrar de forma incidental en diversos

Foto 10. Estudio histopatolégico. @) Nevo compuesto. Se observa en estrato cérneo laminilla cornoide con pigmento meldnico.
b) Queratosis actinica. Se observa en estrato cérneo laminilla cornoide y en dermis importante elastosis solar. HE 1ox.

trastornos inflamatorios y tumorales, o formar parte de un
tumor de colisién (Foto 10).535 810,15

Evolucién y complicaciones

Las lesiones de las poroqueratosis son persistentes y suelen
aumentar en nimero y tamafo con el tiempo. En los
pacientes inmunosuprimidos la diseminacién es mds rdpida
y extensa, segun el grado de inmunosupresién, aunque hay
casos de remisién espontinea cuando la enfermedad de
base mejora.

Se ha informado en 7 a 119 de los casos de transforma-
cién maligna a enfermedad de Bowen, carcinoma de célu-
las escamosas y carcinoma basocelular. Esta transformacién
se describe en todas las formas de poroqueratosis pero con
mayor frecuencia en la forma lineal y es rara en PASD y en
la variedad punctata.">> Es muy poco frecuente observar
metdstasis o la evolucién mortal a carcinoma. Otras compli-
caciones son: destruccién de tejidos blandos y huesos en las
poroqueratosis gigantes de localizacién acral y facial, ulce-
racién y apariciéon de poroqueratosis en cicatrices o sobre
fistulas de hemodidlisis.”>»71©

Tratamiento

Existe una amplia variedad de tratamientos, sin embargo
ninguna modalidad hasta el momento ha sido totalmente
eficaz (Cuadro 6)." 3 >33 Por lo general, se recomienda
individualizar los casos y actuar dependiendo del tipo,
tamafio y localizacién de la lesion, asi como de la situaciéon
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Cuabro 5
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Diagnéstico diferencial

Variantes clinicas Diagnéstico diferencial

Poroqueratosis de Mibelli e Elastosis perforante serpiginosa, tifia del cuerpo, linfoma cutineo de células T y reaccién a farmacos

Poroqueratosis superficiales
diseminadas

e Queratosis actinicas, queratosis seborreicas multiples, verrugas planas, liquen plano, acroqueratosis
verruciforme, liquen escleroso y atréfico, pitiriasis rubra pilaris, enfermedad de Kyrle, hiperqueratosis

lenticular persistente o enfermedad de Flegel

Poroqueratosis actinica superficial
diseminada

e Reaccién a férmacos, linfoma cutdneo de células T, queratosis actinicas, granuloma anular o
anular atréfico diseminado y liquen plano

Poroqueratosis punctata

queratina

e Poroqueratosis plantar discreta: trastorno adquirido que se origina por la obstruccién del conducto
écrino, con lesiones nodulares con centro deprimido
e Queratodermia poroqueratésica palmo-plantas discreta: AD, la laminilla cornoide es un tapén de

e Queratodermis palmo-plantar punctata: AD con pépulas hiperqueratésicas

e Otros: tilomas, clavos de sifilis secundaria, verrugas vulgares, psoriasis, liquen nitidus palmo-plantar,
queratosis arsenicales, sindrome de nevos basocelulares, enfermedad de Darier, queratolisis punctata y
la queratodermia espinosa palmoplantar

Poroqueratosis lineal o zoniforme

e Nevo poroqueratosico del ostio y del conducto dérmico écrino: aparicién progresiva desde el
nacimiento de papulas queratésicas, lineal y unilateral

e Nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal (NEVIL)

e Otros: psoriasis lineal, liquen estriado, liquen plano, verrugas plantares en mosaico

Cuabro 6

eesecscsscscsccses

Tratamiento

Tipo de lesién Variedad clinica

Tratamientos

Localizada o anica Poroqueratosis de Mibelli y

poroqueratosis lineal

Extirpacién quirtrgica, criocirugfa, electrocirugfa, dermabrasion,
ldser de CO2, 5-FU, imiquimod, tretinoina. corticosteroides IL y tépicos

Diseminadas PSD, PASD, poroqueratosis palmas

y plantar, de Mibelli o lineal

Lubricantes y 5-FU, retinoides orales solos o en combinacién

Otros

Léser Neodium-Yag, tacalcitol tépico, PUVA

*PSD: poroqueratosis superficial diseminada; PASD: poroqueratosis actinica superficial diseminada; 5-FU: 5- fluorouracilo, IL: intralesional

del paciente. Hay que considerar que las lesiones pueden
recidivar, independientemente del tratamiento, por lo
tanto, se deben de tener ciertas precauciones, por ejemplo,
evitar los factores desencadenantes como la radiacién ultra-
violeta. Con el 5-fluorouracilo (5-FU), imiquimod al 5% y
retinoides se consigue irritacién de las lesiones con lo que
se logra su remisién. En el caso de los retinoides orales,
estos pueden inhibir el efecto carcinogénico de las poro-
queratosis, sin embargo, las lesiones siempre reaparecen al
tiempo de suspender el tratamiento.

Conclusiones

Las poroqueratosis constituyen diversas entidades clinicas
de etiologia incierta, que dependen de la interaccién de
factores genéticos y ambientales, se incluyen dentro de las

genodermatosis y estdn caracterizadas por presentar trastor-
nos en la queratinizacién cuya alteracién histopatolégica
fundamental es la presencia de la laminilla cornoide. De
acuerdo con la teorfa de la expansién clonal, la formacién
de esta laminilla, es consecuencia de la proliferacion de
queratinocitos con alteraciones ultraestructurales como son
las mutaciones genéticas y la sobre expresién de protoonco-
genes, de ahi su potencial de malignidad. Son entidades de
curso crénico con un alto porcentaje de recidivas y no se
cuenta con un tratamiento eficaz.

Agradecimientos:

Departamento de programacién y video Hospital General
Dr. Manuel Gea Gonzalez.



cese

............................................................................

REFERENCIAS

I.

I0.

II.

I2.

13.

4.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

Neri CM, Martinez V, Ramos-Garibay A. Poroqueratosis: Comunica-
cién de dos casos. Rev Cent Dermatol Pascua 2002; 11(2): 86-90.
Chang P. Poroqueratosis de Mibelli. Reporte de dos casos. DCMQ_2003;
1(4): 232-234.

Rodriguez M, Novales J, Acosta M. Poroqueratosis de Mibelli cldsica.
Presentacién de un caso. Rev Cent Dermatol Pascua 2000; 9(2): 109-112.
Lozada VT, Camacho FM, Mihm MC, et al. Poroqueratosis. Dermato-
logia Prdctica. Ibero-Latinoamericana. 1* ed. México: Lozada-Nieto;
2005: 1172-1179.

Arenas R. Poroqueratosis. Atlas de Dermatologia diagndstico y tratamiento.
3% ed. México: McGraw-Hill Interamericana; 2005: 488-489.

Silver S, Crawford. Fatal squamous cell carcinoma arising from transplant-
associated porokeratosis. J Am Acad Dermatol 2003; 49(5): 931-933.
Mora Ruiz GS, Coutlé Mayora M, Ramos-Garibay A. Poroqueratosis:
Comunicacién de dos variantes clinicas de una familia. Rev Cent Dermatol
Pascua 2000; 9(3): 164-168.

Welton W. Linear porokeratosis in a family with DSAP. Arch Dermatol
1972; 106: 263.

Moreland M, Wyre H. Porokeratosis. Two morpbologic forms witbin a
family. Arch Dermatol 1981; 117: 245-246.

Xia K, Deng H, Xia JH et al. A novel locus (DSAP2) for disseminated
superficial actinic porokeratosis maps to chromosome 15¢25.1-26.1. Br J
Dermatol. 2002; 147: 650-654.

Grattan CE, Christopher AP. Porokeratosis and immunosuppression. J R
Soc Med 1987; 80: 597-598.

Jang YH, Chun SJ, Kang WH, et al. Eruptive disseminated superficial
actinic porokeratosis in an immunocompetent bost: Is this associated with ber-
pes simplex virus or bacterial infection? J Am Acad Dermatol 2004; 54(6):
1018-1019.

Tangoren IA, Weinberg JM, loffreda M, et al. Penile porokeratosis of
Mibelli. ] Am Acad Dermatol 1997; 36(3): 479-481.

Ghigliotti G, Nigro A, Gambini C, Farris A, Burroni A, De MR.
Mibelli’s porokeratosis after bone marrow transplantation. Ann Dermatol
Venereol. 1992; 119: 968-970.

Kanitakis J, Euvrard S, Faure M, Claudy A. Porokeratosis and immu-
nosuppression. Eur J Dermatol. 1998; 8: 459-465.

Kanitakis J, Euvrard S, Claudy A. Porokeratosis in organ transplant reci-
pients. J Am Acad Dermatol. 2001; 44: 144-146.

Knoell KA, Patterson JW, Wilson BB. Sudden onset of disseminated
porokeratosis of Mibelli in a renal transplant patient. J Am Acad
Dermatol. 1999; 41: 830-832.

Komorowski RA, Clowry LJ. Porokeratosis of mibelli in transplant reci-
pients. Am J Clin Pathol. 1989; o1: 71-74.

Kanitakis J, Misery L, Nicolas JF et al. Disseminated superficial poroke-
ratosis in a patient with AIDS. Br J Dermatol. 1994; 131: 284-289.
Villaverde RR, Alonso Corral MJ, Sanchez Cano D y Pacheco Sén-
chez-Lafuente. Poroqueratosis lineal de Mibelli. An Pediatr (Barc) 2003;

63(4): 136-137.

2I.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

20.

30.

3L

32.

33

34.

35

30.

37

cese

Knoell KA, Patterson JW, Wilson BB. Sudden onset of disseminated
porokeratosis of Mibelli in a renal transplant patient. ] Am Acad Dermatol
1999; 41(5): 156-162.

Morton CA, Shuttleworth D, Douglas WS. Porokeratosis and Crobn’s
disease. ] Am Acad Dermatol 1995; 32(5): 894-897.

Shumack SP, Commens CA. Disseminated superficial actinic porokerato-
sis: a clinical study. T Am Acad Dermatol. 1989; 20: 1015-1022.

Guss SB, Osbourn RA, Lutzner MA. Porokeratosis plantaris, palmaris,
et disseminata. A third type of porokeratosis. Arch Dermatol. 1971; 104:
366-373.

Anzai S, Takeo N, Yamaguchi T, et al. Squamous ccll carcinoma in a
renal transplant recipient with lineal porokeratosis. J Dermatol 1999; 26;
244-247.

Pia Freyschmidt-Paul, Rolf Hoffmann, Arne Kénig, et al. Linear
porokeratosis superimposed on disseminated superficial actinic porokeratosis:
Report of two cases exemplifying the concept of type 2 segmental manifestation
of autosomal dominant skin disorders. ] Am Acad Dermatol 1999; 41(4):
644-647.

Kim C. Linear porokeratosis 4. Dermatol Online J. 2005; 11: 22.

Lee DK, Oh SI, Chang SE, Lee MW, Choi JI, Noon KC, Koh JK.
A rare variant or porokeratosis: Porokeratosis ptychotropica. ] Am Acad
Dermatol 2006; 55(5): S120-122.

Malvehy J, Puig S, Braun RP, et al. Otras lesiones. Manual de Derma-
toscopia. Barcelona. BCN Art Directe S.L; 2006: 70.

Chad JT, Dirk ME. Medical Pearl: Gentian violet to bighlight the cornoid
lamella in  diseeminated superficial actinic porokeratosis. J Am Acad
Dermatol 200s; 52(3): 513-514.

McDonald SG, Peterka ES. Porokeratosis (Mibelli): treatment with topi-
cal s5-fluorouracil. ] Am Acad Dermatol. 1983; 8: 107-110.

Harrison S, Sinclair R. Porokeratosis of Mibelli: successful treatment with
topical 5% imiquimod cream. Australas ] Dermatol. 2003; 44: 281-283.
Bhushan M, Craven NM, Beck MH, Chalmers RJ. Linear porokerato-
sis of mibelli: successful treatment with cryotherapy. Br J Dermatol. 1999;
141: 389.

Dereli T, Ozyurt S, Ozturk G. Porokeratosis of Mibelli: successful treat-
ment with cryosurgery. ] Dermatol. 2004; 31: 223-227.

Groot DW, Johnston PA. Carbon dioxide laser treatment of porokeratosis
of Mibelli. Lasers Surg Med. 1985; 5: 603-606.

Rabbin PE, Baldwin HE. Treatment of porokeratosis of Mibelli with CO,
laser vaporization versus surgical excision with split-thickness skin graft. A
comparison. J Dermatol Surg Oncol. 1993; 19: 199-202.

Spencer JM, Katz BE. Successful treatment of porokeratosis of Mibelli with
diamond fraise dermabrasion. Arch Dermatol. 1992; 128: 1187-1188.
Goldman GD, Milstone LM. Generalized linear porokeratosis treated with
etretinate. Arch Dermatol. 1995; 131: 496-497.

Allen AL, Glaser DA. Disseminated superficial actinic porokeratosis asso-
ciated with topical PUVA. ] Am Acad Dermatol. 2000; 43: 720-722.

............................................................................





