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Resumen

La queratosis liquenoide crénica es un raro trastorno de la
queratinizacién con clinica caracterfstica: papulas querato-
sicas en forma linear o reticulada dispuestas simétricamente
en extension de miembros y pliegues cubitales y popliteos;
pueden observarse lesiones tipo dermatitis seborreica facial.
En el examen histoldgico es tipica la alternancia entre acantosis
y atrofia, paraqueratosis focal con tapones foliculares y dege-
neracién hidrépica de la capa basal; en la dermis se observa
un infiltrado inflamatorio linfohistiocitario y plasmocitario.
Consideramos que se tratarfa de una entidad «puente entre
otras dermatosis como liquen, psoriasis o NEVIL. Presentamos
un caso con lesiones profusas.

La queratosis liquenoide crénica (QLC) es
una rara dermatosis adquirida en adultos
jovenes. Su clinica es ambigua con lesiones
eczematoides, liquenoides, queratésicas y
psoriasiformes; también lo es su histopatologfa
con aspectos de liquen, poroqueratosis, NEVIL
(nevo epidérmico verrugoso inflamatorio linear)
o inflamatorio inespecifico. El curso es crénico,
progresivo y carece de tratamiento especifico.
Presentamos un caso con lesiones diseminadas
en cabeza, tronco y miembros comprometien-
do piel y semimucosa labial.

CASO CLINICO

Mujer de 22 anos de edad con una dermatosis
de seis meses de evolucién que comenzé por
la cara y se extendi6 a todo el tegumento sin
compromiso de mucosas. En la cara se aprecia
un estado seborreico, acneiforme, con papulas
planas grisaceas diminutas en parpados, sienes
y raiz nasal; toman aspecto filiforme en el
mentén y la semimucosa labial (Figura 7). En

ABsTRACT

Keratosis lichenoides chronica is a rare keratinization disease
with characteristic findings: linear or reticulated keratotic papules
symmetrically arranged in extremities and joints; seborrheic
dermatitis-like lesions with facial involvement may be seen.
Histopathology shows findings between atrophy and acanthosis,
focal parakeratosis with follicular occlusion and hydropic vacuo-
lar basal degeneration. Dermal lymphohistiocytic and plasma
cell inflammatory infiltrates are present. We consider this entity
to be a «transitional» entity between other dermatosis such
as lichen, psoriasis or NEVIL. We report a case with extensive
clinical findings.

el tronco, las papulas son planas, queratésicas,
de unos pocos milimetros, hipocrémicas; mu-
chas de ellas se agrupan siguiendo las lineas
de Blaschko. En los miembros superiores, la
disposicién de las lesiones es linear, en bandas
paralelas, y la mayorfa tienen base eritematosa.

Figura 1. Papulas queratosicas filiformes de mentdn y
labios.

Med Cutan Iber Lat Am 2015; 43 (S1): S59-S64

www.medigraphic.com/medicinacutanea



Cabrera HN et al. Queratosis liquenoide cronica (poroqueratosis liquenoide estriada): una entidad puente

En los codos, antebrazos y dorso de manos son inflama-
torias, secretantes, costrosas (Figura 2). Algunas lesiones
de los codos toman aspecto psoriasiforme. En las ingles
tienen aspecto liquenoide y disposicién reticular; en los
muslos y piernas dibujan trayectos lineares, paralelos. En la
cara posterior de los muslos y corvas se hacen exfoliativas,
levemente erosivas (Figura 3). En las rodillas y piernas son

Figura 2. Papulas eritematosas escamosas en codos.

Figura 3. Estrias paralelas papulosas y exfoliativas en miembros
inferiores. Compromiso de corvas.

Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

hipocrémicas. Hay queratodermia palmar leve y plantar
difusa (Figura 4). También se observa onixis de manos y
pies de aspecto distréfico (Figura 5).

Los estudios histopatolégicos evidencian en la epider-
mis hiperparaqueratosis con tapones corneos foliculares,
acantosis irregular e hiperqueratosis folicular con colum-
nas paraqueratésicas (lamelas cornoides) (Figura 6); con
relacion a ellas, puede apreciarse atrofia epidérmica con
ausencia de granulosa (Figura 7). En algunas areas hay
pequenos abscesos superficiales de neutréfilos (Figura
8). En dermis, infiltrados linfocitarios perivasculares, con
disposicién en banda liquenoide en un pequefo foco.

Figura 5. Queratodermia plantar.
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Figura 6. HE 100x. Acantosis irregular; tapones corneos. Infiltrados
inflamatorios perivasculares.

La enfermedad es asintomdtica, con prurito ocasional
leve en el muslo posterior.

Se indica tratamiento con acitretino, con escasa res-
puesta a los seis meses de control.

COMENTARIO

La queratosis liquenoide crénica es un raro trastorno de
la queratinizacién (no llegan a 100 los casos publicados).
Fue descrita por Kaposi en 1895 como una variante de
liquen, llaméndolo «ichen ruber acuminatus verrucosus et
reticularis». Nekam postula en 1938 que es una variante
de poroqueratosis y la denomina «porokeratosis striata
lichenoides».? El nombre actual de «queratosis liquenoi-
de crénicax fue propuesto por Margolis en 19722 Casos
similares han sido publicados como «dermatose papulohy-
perkeratosique en seriesy, «lichenoid tri-keratosis», «lichen
planoporitis» y «enfermedad de Nekamy.** Constituyen
todas la misma entidad o son simples variantes; por
ejemplo, nuestro caso se asimila més a la publicacion de
Nekam, pues se destacan en la histopatologfa gran canti-
dad de lamelas cornoides emulando a las poroqueratosis.

Su etiologia permanece desconocida, al igual que su
patogenia. Se mencionan algunas condiciones desenca-

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

denantes, como traumatismos, medicamentos y la pro-
longada exposicion a la radiacién infrarroja.® La mayorfa
de los autores la vincula al liquen plano; algunos otros a
las neurodermitis, a la psoriasis o al lupus eritematoso.
Nosotros resaltamos su gran similitud con el NEVIL en
ciertas dreas (muslos, manos), tanto en la clinica como en
la histopatologia (zonas inflamatorias inespecificas, areas
liquenoides, columnas paraqueratésicas), difiriendo de
éste en el hecho de ser una enfermedad que aparece

-

Figura 8. HE 500x. Microabsceso de neutrofilos.
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tardiamente con escasa sintomatologia y presencia de
queratodermia difusa. Recordamos que el NEVIL no existia
como entidad en el tiempo en que fue descrita la QLC, ni
cuando se hicieron las primeras comunicaciones mencio-
nadas. Pensamos que es una enfermedad independiente,
posiblemente una entidad «puente» entre el liquen y otras
dermatosis como el NEVIL y ain la psoriasis, como lo es
el «lupus-liquen» entre el lupus eritematoso y el liquen
plano.”'* Se trataria de diferentes formas de reaccion
ante un mismo inductor patogénico (Antigen Mimicry and
Epitope Spreading'?).

Como se coment6 anteriormente, se trata de una
afeccién adquirida en adultos jévenes: nuestra paciente
comenz6 alrededor de los 20 afos, siendo la edad pro-
medio 28 afios. Hay una variante infantil extremadamen-
te rara: se han descrito alrededor de15 casos, algunos
familiares, donde se postula una forma de transmisién
autonémica recesiva.''® No existe predominancia de
sexo ni de etnia.

Clinicamente podemos describir distintas lesiones y su
topografia, como se muestra en la tabla 1.

La distribucion de las lesiones en piel es simétrica;
habitualmente muestran configuracién linear, a veces
reticulada en miembros. No se evidencia fenémeno de
Koebner. Usualmente, son lesiones asintomaticas; ocasio-
nalmente producen leve prurito, sobre todo en la forma
vascular. Se han descrito artralgias y disfonia por edema
de las cuerdas vocales. En nuestra observacion, las lesiones

Tabla 1. Caracteristicas clinicas.

Topografia Manifestaciones clinicas
Cara * Erupcion simil dermatitis seborreica o rosacea
« Papulas planas y filiformes diminutas
Tronco y « Papulas liquenoides queratésicas
extremidades « Papulas foliculares (infundibulocéntricas y
acrosiringeocéntricas)
* Pdpulas planas o filiformes queratdsicas
* Lesiones psoriasiformes
* N6dulos (en miembros)
* Lesiones tipo queratoacantoma
¢ Queratodermia palmoplantar (40%)
e Variante vascular: telangiectasias y purpura'’-'?
Bocay  Aftas
genitales  Pépulas eritematosas queratdsicas
Unas « Distrofia ungueal (30%): xantoniquia, paquio-
niquia, estrias transversales
Ojos * Blefaritis

* Conjuntivitis

* Queratoconjuntivitis crénica
e Iridociclitis

* Uveitis

Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

ocuparon todos los tegumentos, siendo menos marcadas
en el térax y mas prominentes en los miembros, con una
estricta disposicién simétrica. En la cara, el aspecto fue mas
«acneiforme» que «rosaceiforme» y llamo especialmente la
atencion la presencia de papulas filiformes (aspecto piloso)
en el mentén y labios. Present6 prurito leve y pasajero en
las lesiones exfoliativas (muslo posterior).

En los casos pediatricos, la aparicion es congénita o
temprana, en los primeros afios, con maculas eritemato-
purpdricas faciales, alopecia de pestanas y prurito; a veces
se agregan anomalias sistémicas. Algunos autores piensan
que se trata de una enfermedad diferente.™*"”

La histopatologia suele ser inespecifica. Los distintos
patrones histopatolégicos se ejemplifican en la tabla 2.8

En nuestra paciente, lo mas demostrativo fueron los
tapones epidérmicos y columnas paraqueratéticas en
relacion con los foliculos, y las colecciones de neutréfilos
intraepidérmicos. La inflamacién dérmica fue predomi-
nantemente perivascular.

La evolucién es crénica y progresiva, muy resistente a
las terapias.?

Se ha descrito asociacién con enfermedad sistémi-
ca: alteraciones hormonales (hipotiroidismo, diabetes),
infecciones (toxoplasmosis), malignidades (leucemia
mieloide crénica, linfoma, mieloma), glomerulonefritis y
hepatitis.2*%

No se detectaron enfermedades clinicas asociadas en
nuestra paciente.

Tabla 2. Hallazgos histopatologicos.

Localizacién Hallazgos

Epidermis  Acantosis irregular

* Atrofia epidérmica

 Hiperqueratosis con paraqueratosis focal

* Espongiosis

 Paraqueratosis con neutréfilos

 Tapones de queratina e hipergranulosis en ductos

¢ Columnas paraqueratdsicas

 Disqueratosis

« Infiltracién linfohistiocitaria y plasmocitaria en
banda en dermis superficial

« Infiltracién linfocitaria centrada por acrosirin-
geos y ductos ecrinos

 Dermatitis liquenificada crénica

 Dermatitis de interfase

* Ductos con metaplasia escamosa y queratinoci-
tos apoptoticos

 Granulomas sarcoidales

* Vasodilatacion superficial, telangiectasias
y plrpura

* Fibrosis?*

Dermis
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Se comunicaron casos con respuesta, en general parcial,
a ciertas terapias: corticoides, antralina, acido salicilico,
calcipotriol y tacalcitol topicos, fototerapia (PUVA, UVB,
UVB-NB), helioterapia, radioterapia y por via sistémica,
corticoides, retinoides (isotretinoina, acitretin), sulfonas,
tetraciclinas, antipaltdicos, metotrexato y biolégicos (efali-
zumab).?*-2 También se ha reportado remision espontanea.
Nuestra paciente no respondié al acitretino.

CONCLUSIONES

Se presenta una paciente con una variante poroquera-
tésica de la queratosis liquenoide crénica, con caracte-
risticas clinicas que recuerdan sobre todo al NEVIL (en
miembros), destacando como lesiones poco descritas a
la queratodermia plantar difusa y palmar circunscrita,
a las queratosis filiformes de la piel de la cara y axilas y
de la semimucosa de labio. En los estudios histopatol6-

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

gicos, se resalta la profusion de lamelas cornoides y los
microabscesos de neutrdfilos. Si bien se sefiala como
caracteristico de la enfermedad el patrén liquenoide del
infiltrado, recordamos que esto no siempre se observa;
en nuestra paciente sélo habfa un pequeno foco vecino a
una columna paraqueratésica. Consideramos que nuestro
caso se ajusta mas a la descripcién de Nekam de «poro-
queratosis estriada liquenoidey, que es la denominacion
que deberia usarse en esta variante donde predominan
las lamelas cornoides en la histopatologia, remedando a
las auténticas poroqueratosis.

Correspondencia:
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E-mail: mdhermida@gmail.com
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