Poroqueratosis facial.
Informe de un caso tratado con tacrolimus topico

Facial porokeratosis. A case report treated with topical tacrolimus
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A POROQUERATOSIS ES UNA ENTIDAD CLINICA QUE SE MANIFIESTA POR EL DESARROLLO DE PLACAS QUERATéSICAS EN LA PIEL

CON LA PRESENCIA HISTOPATOLOGICA EN EPIDERMIS DE UNA COLUMNA DE CELULAS PARAQUERATéSICAS DENOMINADA

LAMINILLA CORNOIDE. KL MECANISMO DE HERENCIA DESCRITO EN LA MAYORIA DE LOS CASOS ES AUTOSOMICO DOMINAN-

TE. EXISTE UNA AMPLIA VARIEDAD DE FORMAS CLINICAS DE LA ENFERMEDAD. PRESENTAMOS UNA MUJER DE 21 ANOS DE EDAD CON

UNA FORMA AT{PICA FACIAL DE 3 ANOS DE EVOLUCIéN, CON IMAGEN HISTOPATOLOGICA CARACTER{STICA Y TRATADA CON TACROLI-

MUS TOPICO CON BUENA RESPUESTA.

PaLaBRAS CLAVE: POROQUERATOSIS FACIAL, CELULAS PARAQUERATOSICAS, LAMINA CORNOIDE, TACROLIMUS
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ABSTRACT
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OROKERATOSIS IS A DISORDER OF KERATINITATION CHARACTERIZED BY HYPERKERATOTIC PLAQUES AND HISTOLOGICALLY BY

THE PRESENCE OF A COMPACT COLUMN OF PARAKERATOTIC CELLS NAMED CORNOID LAMELLA. CASES CAN BE FAMILIAL,

BEING INHERITED AS AN AUTOSOMAL DOMINANT TRAIT WITH LOW PENETRANCE. [T HAS A WIDE VARIETY OF CLINICAL

FORMS. WE REPORT A 21 YEAR-OLD FEMALE, WITH A 3 YEARS HISTORY OF AN ATYPICAL FACIAL POROKERATOSIS, WITH TYPICAL

HISTOPATHOLOGY AND AN EXCELLENT RESPONSE WITH TOPICAL TACROLIMUS.

KEY WORDS: FACIAL POROKERATOSIS, PARAKERATOTIC CELLS, CORNOID LAMELLA, TACROLIMUS
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Introduccién

La poroqueratosis es una genodermatosis, con un patrén de
herencia autosémico dominante y penetrancia variable; sin
embargo existen casos que resultan de mutaciones espontd-
neas debidas a inestabilidad en el brazo corto del cromosoma
3, asi como por multiples reordenamientos y proliferaciéon
anormal de origen clonal de los queratinocitos. Es un trastor-
no con queratinizacién defectuosa, caracterizada morfolégi-
camente por la presencia de multiples placas que incremen-
tan su tamafio con el tiempo, con escama en su superﬁcie,
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centro atréfico y borde hiperqueratésico elevado bien defini-
do. Se clasifica usualmente de acuerdo a su apariencia clinica
en: 1) Poroqueratosis clasica de Mibelli (PM); 2) Poroquerato-
sis actinica superficial diseminada (PASD); 3) Poroqueratosis
superficial diseminada (PSD); 4) Poroqueratosis palmoplantar
diseminada (PPPD); 5) Poroqueratosis punctata palmar y
plantar (PPPP); 6) Poroqueratosis lineal (PL); y 7) Sindrome
CAP (Craneosinostosis, anormalidades anales y poroquerato-
sis). Las diferencias entre unas y otras formas, se establece
segiin la edad de inicio, morfologia y distribucién de las
lesiones. La poroqueratosis por lo general se presenta en
tronco y extremidades, siendo raras las lesiones faciales.

La presencia de la laminilla cornoide o bien columnas
de células paraqueratésicas que atraviesan el estrato cérneo,
es la principal caracteristica del diagnéstico histolégico.

El diagnéstico de poroqueratosis reside en la aparien-

cia clinica y las alteraciones histolégicas caracteristicas. Las




lesiones son persistentes y no suelen resolverse espontdnea-
mente, no existe un tratamiento especifico. El empleo fre-
cuente de hidratantes y lubricantes puede contribuir a ali-
viar la sensacién de aspereza. Se han utilizado también
corticosteroides tépicos o intralesionales o queratoliticos
con pobres resultados. Otras terapias alternativas incluyen
s-fluoruracilo en ungiiento, escisién quirtrgica en caso de
lesiones pequeiias, electrofulguracién, curetaje, crioterapia,
retinoides, dermaabrasién y excisién con laser de CO, con
resultados variables.

Caso clinico

Paciente del sexo femenino de 21 afios de edad, originaria y
residente del estado de Guanajuato, de ocupacién estudian-
te. Consulta por presentar una dermatosis localizada en cara
de la cual afecta frente a nivel de la glabela, mejillas y men-
tén; de forma bilateral y con tendencia a la simetria; carac-
terizada por multiples placas de diferente tamafio (entre
0.5-1 cm) de didmetro, del color de la piel algunas eritema-
topigmentadas, de formas ovales y redondas con escama en
su superficie, atrofia central y borde elevado, hiperquerat6-
sico bien definido; las placas adoptaban una distribucién
anular (Fotos 1y 2). No contaba con antecedentes persona-
les relevantes para el padecimiento actual.

Se realiz6 biopsia incisional del borde de una de las
lesiones de mentén, la cual mostré una epidermis con
hiperqueratosis y la presencia de 2 columnas de paraquera-
tosis, cuya base carecia de granulosa (Foto 3), en la capa
espinosa se observaban células disqueratésicas y vacuoladas
y en la dermis papilar presencia de infiltrado inflamatorio
constituido por linfocitos e histiocitos. El diagnéstico histo-
l6gico fue compatible con poroqueratosis que por la distri-
bucién se clasificé como poroqueratosis facial. Se inici6 tra-
tamiento con tacrolimus ungiiento al 0.3%, una vez al dia,
lubricante y filtro solar con factor de proteccién solar de 30.
Después de 3 semanas de tratamiento la paciente mostraba
aplanamiento importante de las lesiones (Foto 4).

Comentario

La enfermedad fue descrita por primera vez por Mibelli en
1893, al identificar en brazos y manos de un paciente del
género masculino placas de diferente tamano de color rojo
palido, con un borde elevado. Mibelli creia que esta enfer-
medad afectaba los poros de las glandulas sudoriparas, por
lo que la llamé “poroqueratosis” y posteriormente en su
honor fue llamada “de Mibelli”. En el mismo afio Respigui
describi6 una forma mds superficial y diseminada, pero el

término de poroqueratosis superficial diseminada fue intro-
ducido més tarde por Andrews en 1937. En 1966 Chernosky
et al. mencionan una forma que tenia relacién con la expo-
sicién solar, llamada poroqueratosis actinica superficial y
diseminaday en 1971 Guss et al. en 8 miembros de una fami-
lia describen la poroqueratosis palmoplantar. En 1974 Truffi
y Rabhari comunican una dermatosis de aspecto semejante

Foto 1. Distribucién de las lesiones afectando cara ¢
¢ de forma bilateral y con tendencia a la simetria.

i Foto 2. Detalle de las placas caracterizadas por atrofia central ¢
: hipopigmentacién rodeadas por un borde elevado, hiperque- :
¢ ratosico e hiperpigmentado caracteristico de las lesiones.




al nevo epidérmico verrugoso denominandole poroquerato-
sis lineal y zosteriforme; posteriormente este ultimo, en
1977, se refiere a la forma punctata. En aos posteriores se
describen otras formas dentro de las que se encuentran: la
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Foto 3. La imagen histol6gica muestra un tapén cérneo
donde se desarrolla la lamela cornoide hiperqueratésica
en la porcién central de la epidermis. Adelgazamiento
subyacente de la capa granulosa. HE 10 X
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poroqueratosis reticulada, la palmar punteada, la minuta
digitada y la eruptiva, papulosa y pruriginosa y facial.

Se ha sugerido que existen factores precipitantes como
exposicién a radiacién solar, agentes infecciosos probable-
mente virales, traumatismos con la presencia de fenémeno
de Koebner, inmunosupresién en pacientes transplantados,
enfermedad hepética, leucemias, y otros padecimientos de
la piel.

La edad de presentacién varia, dependiendo del tipo
de poroqueratosis. La poroqueratosis de Mibelli se ha re-
portado en todas las razas y en todas las partes del mundo.
En los casos de poroqueratosis superficial, actinica y dise-
minada, hay predileccién en dreas geogrificas con exposi-
cién intensa al sol. La raza mds afectada es la blanca.

A pesar de la extensa variedad clinica de la poroquera-
tosis, las caracteristicas histopatolégicas son muy uniformes
y similares. La caracteristica principal es la presencia de
columnas compactas de células paraqueratésicas inclinadas
que se extienden a través del estrato cérneo ortoqueratdsi-
co, denominada “laminilla cornoide” (tapones cérneos con
material baséfilo, granular en “pilas de platos”), que tipica-
mente se encuentran en el borde de la lesién, forman una
identaciéon dentro de la epidermis, la cual en la porcién
central de la lesién puede ser normal, atréfica o acantdsica.
Por debajo de las laminillas se encuentra una capa de gra-
nulosa adelgazada o incluso ausente, en la capa espinosa
hay células disqueratésicas o vacuoladas, y en la dermis
papilar puede existir infiltrado linfo-histiocitario.

En microscopia electrénica se observa una degenera-
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Foto 4. Aplanamiento de las lesiones, posterior de 3 semanas con la aplicacién tépica de tacrolimus ungiiento.
i
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cién litica de queratinocitos en la base de la misma, con de-

sarreglo de las células que son de tamafio irregular. El
nucleo de las células es picndético y su citoplasma contiene
numerosas vacuolas, autofagosomas y detritus de organelos
degenerados. Existe una pérdida de los desmosomas con
agregacion de los tonofilamentos.

Se han demostrado procesos fisiopatogénicos de auto-
fagocitosis, degeneracién filamentosa y formacién de dos
tipos de ldminas cornoides, unas con vacuolas y nucleos
picnéticos y otras con células aplanadas y material similar a
la queratina. Ademds de existir apoptosis, con destrucciéon
celular y eliminacién de células aisladas, sumado a disque-
ratosis y aumento de la queratina inmadura; lo que explica
la relacién con los casos enfermedad de Bowen o con carci-
noma epidermoide.

El caso que presentamos corresponde a la forma facial.
La primera poroqueratosis facial fue descrita en 1979 por
Nabai y Mehregan, al reportar el caso de un sujeto mascu-
lino de 18 afios de edad con una dermatosis que se extendia
desde piel del borde bermellén superior a mejilla derecha
caracterizada por multiples pequedias placas con atrofia
central, de 2 anos de evolucién clasificindola como una va-
riante morfolégica de la poroqueratosis clasica de Mibelli.
Sin embargo posteriormente Mehregan en una revisién de
165,000 biopsias consecutivas, s6lo encontré 7 pacientes con
poroqueratosis facial.

En 1991 Enk et al. describieron un caso mds de poro-
queratosis facial atipica de Mibelli en un varén de 51 afios
de edad con multiples placas no atréficas que se desarrolla-
ron después de una infeccién de vias aéreas superiores.
Luego, Rahbari H et al. reportaron 2 casos de poroquera-
tosis facial tipica con lesiones destructivas. Finalmente
Navarro et al. publicaron un caso de poroqueratosis superfi-
cial facial sin lesiones destructivas. Se podria concluir que
la poroqueratosis superficial facial exclusiva es una presen-
tacion clinica rara, pues el 159 de los pacientes con la forma
superficial diseminada tienen lesiones en cara.

Nosotros reportamos el caso de un paciente del género
femenino con dermatosis localizada en la cara caracterizada
por multiples placas de diferente tamafio del color de la piel
y eritematopigmentadas, ovales con escama en su superfi-
cie, atrofia central y borde elevado, hiperqueratésico bien
definido; de 3 afios de evolucién previamente tratada bajo el
diagnéstico de lupus eritematoso discoide sin mejoria;
constituyendo el caso numero 13 de poroqueratosis facial
exclusiva que hemos encontrado en la literatura. Este caso

presenté buena respuesta al tratamiento con tacrolimus

topico; y permanence con una gran mejorfa I afio 6 meses
después de haber iniciado tratamiento.

El tacrolimus es un macrélido insoluble, producido por
el hongo Streptomyces tsukubaensis, muy utilizado para prevenir
el rechazo de transplantes alogénicos de higado y rifi6n.
Actda inhibiendo la activacién y maduracién de los linfocitos
T y bloquea la transcripcién de varios genes de linfocinas.

El tacrolimus es una excelente alternativa por via t6pi-
ca para la dermatitis atépica de dificil manejo, liquen plano
oral y pioderma gangrenoso; sin embargo los estudios en
psoriasis han mostrado poco beneficio.

Se decidi6 el uso de este medicamento debido a que en
las diversas formas de poroqueratosis y mucho menos en la
forma facial no existen tratamientos establecidos. En esta
paciente hemos apreciado mejorfa importante. Sin poder-
nos explicar el mecanismo de accién, sin embargo por el
tiempo de tratamiento y observacién posterior se puede
reportar el beneficio del medicamento, y asi considerarlo
para utilizarse en otros pacientes con esta dermatosis y com-
probar su utilidad.
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