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Poroqueratosis de Mibelli clasica.
Presentacion de un caso

Dra. Myrna Rodriguez Acar,* Dra. Josefa Novales Santa Coloma,**

Dra. Maria de la Luz Acosta Nieto***

RESUMEN

Se reporta el caso de un paciente masculino de 42 afios, con una dermatosis de 15 afios de evolucion, que fue compatible
clinica e histolégicamente con poroqueratosis de Mibelli. Se realiza ademas una revision del tema.
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ABSTRACT

Case report of a 42 years old male, patient presenting a 15 years evolution dermatosis clinical and histologically compatible
with poroqueratosis of Mibelli. A review about this topic is also presented.

Key words: Poroqueratosis of Mibelli.

DEFINICION

Es un desorden hereditario de la queratinizacién con
un patron de herencia autosémico dominante, caracte-
rizado por una lesién escamosa, con centro atréfico y
borde hiperqueratdsico elevado. La presencia de lamela
cornoide es la principal caracteristica para el diagnésti-
co histopatolégico.?

ASPECTOS HISTORICOS

En 1893 Mibelli fue el primero que describio en un pa-
ciente masculino lesiones de diferentes tamafios en
brazos y manos, constituida por placas de color rojo
palido, con un borde elevado. El padre, hermano y her-
mana estaban afectados también, Mibelli creia que esta
enfermedad involucraba los poros de los conductos de
glandulas sudoriparas, por lo que la llamé “poroquera-
tosis” y posteriormente fue llamada “poroqueratosis de
Mibelli”. En el mismo afio Respighi describié una forma
mas superficial y diseminada, pero el término de poro-
gueratosis superficial diseminada fue introducido por
Andrews hasta 1937. En 1966 Chernosky describe una
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forma que tenia relacién con la exposicién solar, llama-
da poroqueratosis actinica, y en 1971 Guss describio la
poroqueratosis plantar, palmar y diseminada. A Truffi
se le atribuy0 la descripcion de la forma lineal, y a Rahba-
ri la forma punctata en 1977. Se report6 la degenera-
cién maligna por primera vez en 1942 por Vigne, y la
presencia de la enfermedad en pacientes inmunosupri-
midos fue observada por MacMillan y Roberts en 1974.12

CLASIFICACION!

Formas localizadas:
Poroqueratosis de Mibelli clasica 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 inmunosupresion.

ETIOLOGIA

Es una genodermatosis, con modo de herencia
autosémica dominante y penetrancia parcial, hay algu-
nos casos que resultan tal vez de mutaciones, por ines-
tabilidad en el brazo corto del cromosoma 3, asi como
numerosos reordenamientos y formacién de clonas.*?
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Se han sugerido ademas algunos factores precipi-
tantes como: Exposicion a radiacion solar, agentes in-
fecciosos probablemente virales, traumatismos con la
presencia de un fenémeno de Koebner, inmunosupre-
sion en pacientes trasplantados, enfermedad hepética,
leucemias, y otros padecimientos de la piel.*3

MANIFESTACIONES CLINICAS

Poroqueratosis de Mibelli (PM)

Puede aparecer a cualquier edad, generalmente des-
de la nifiez, pero en los casos que no tienen antece-
dentes familiares el inicio es tardio, es mas comun en
hombres que en mujeres, la poroqueratosis de Mibelli
ocupa un 36% de todos los casos de poroqueratosis
reportados.

Se encuentra generalmente una lesion solitaria usual-
mente confinada a las extremidades, pueden encontrar-
se lesiones en palmas y plantas, ocurren también en
cara, glande, pene, e incluso mucosa oral. Las formas
gigantes son comunes en los pies.

Inician como papulas asintomaticas, que lentamente
tienen un crecimiento centrifugo, formando placas
alopécicas en su centro, ligeramente atroficas, e
hipopigmentada. Ocasionalmente el area central pue-
de ser hiperpigmentada o hipertréfica. El borde puede
ser redondeado, serpinginoso, o anular. En formas gi-
gantes de la enfermedad el borde puede ser muy ele-
vado, llegando a ser hasta de 1 cm. Puede observarse
un fendbmeno isomorfico, o de Koebner.*?

Poroqueratosis de Mibelli lineal (PML)
Generalmente inicia desde la nifiez, pero también ocu-
rre en adultos jovenes. Las lesiones presentan una dis-
tribucion lineal, zosteriforme, que involucran principal-
mente las extremidades, cuando son unilaterales, se
confunde con nevo epidérmico lineal, psoriasis lineal,
liquen estriado, liquen plano, e incluso con verrugas
plantares en mosaico.?7

Poroqueratosis de Mibelli punctata (PMP)

Tiene una forma de herencia autosémica dominante,
aunque en algunas familias sélo ha afectado a hom-
bres, y hay reportes donde se afectan s6lo mujeres.
Las lesiones son mudltiples, discretas, en forma de se-
millas, rodeadas por un borde elevado, pueden confluir
formando placas, ocurre principalmente en palmas y
plantas. El diagnéstico diferencial incluye sindrome de
nevo carcinoma basocelular, queratosis arsenicales,
enfermedad de Darier, queratolisis puntata, y liquen
nitidus palmo-plantar.?
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Poroqueratosis superficial diseminada (PSD)

Es una forma diseminada que ocurre en zonas expues-
tas y no expuestas. Con una probable forma de heren-
cia autosémica dominante. Mas comdnmente se pre-
senta en cara, cuello, tronco y extremidades superio-
res. La edad de inicio es en las primeras tres décadas
de la vida. Puede tener apariencia clinica de liquen pla-
no atréfico, y se ha asociado con amiloidosis cutanea.
Puede ser pruriginosa.t

Poroqueratosis actinica superficial diseminada
(PASD)

Tiene las mismas caracteristicas morfoldgicas de la
PSD, pero limitada a areas expuestas a la luz solar. Es
la forma clinica mas comin de poroqueratosis, afecta a
ambos sexos por igual. Aparece en la tercera y cuarta
décadas de la vida, y pueden encontrarse desde unas
pocas hasta cientos de lesiones. Se respetan las pal-
mas, plantas y mucosas. Puede manifestarse prurito,
principalmente posterior a la exposicion al sol; y se han
observado exacerbaciones en los meses de verano.
Puede ser inducida artificialmente al exponerse a luz
ultravioleta.t-3®

Poroqueratosis palmo-plantar diseminada (PPPD)

Se caracteriza por la presencia de papulas queratosicas
inicialmente confinadas a palmas y plantas, y que pos-
teriormente se diseminan. Puede aparecer en la segun-
da o tercera década de la vida. Las lesiones pueden
ser rojas o cafés, inician como papulas que tienen un
crecimiento centrifugo, que alcanzan un diametro de 4
a5 cm, el proceso es bilateral y simétrico. Después de
meses o afios, aparece un brote secundario, que afec-
ta particularmente las extremidades, y el tronco ante-
rior y posterior. Puede llegar a afectarse la mucosa.!?

HISTOPATOLOGIA

A pesar de la extensa variedad clinica de la poroquera-
tosis, las caracteristicas histopatologicas son muy uni-
formes y similares. La caracteristica principal es la pre-
sencia de la lamela cornoide, que tipicamente se en-
cuentra en el borde de la lesién, forma una indentacion
dentro de la epidermis, y comprende una columna de
paraqueratosis que se extiende a través del estrato cor-
neo ortoqueratosico. La lamela cornoide esta pobremen-
te desarrollada en poroqueratosis actinica superficial
diseminada y poroqueratosis palmoplantar diseminada.
Por debajo de la lamela cornoide se encuentra una capa
granulosa ausente o muy adelgazada, en la capa espi-
nosa hay células disqueratdsicas o vacuoladas, y la
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dermis papilar puede tener la presencia de infiltrado lin-
fo-histiocitario. La epidermis de la porcion central de la
lesién puede ser normal, delgado, con hiperqueratosis,
y ocasionalmente acantésico.'?

POROQUERATOSIS Y TRANSFORMACION
MALIGNA

Se han reportado transformacion maligna de poroque-
ratosis en enfermedad de Bowen, y carcinomas de cé-
lulas escamosas y células basales. La incidencia de
transformacion fluctda entre el 7 y 11%. La transforma-
cion maligna se describe en todas las variedades de
poroqueratosis pero es mas comun en poroqueratosis
de Mibelli lineal y rara en poroqueratosis actinica su-
perficial diseminada, y se relaciona en forma directa con
el tiempo de evolucion de la lesion. Se cree que la ra-
diacion UV en estos casos no tiene un papel significati-
VO ya que los carcinomas se observan en areas no ex-
puestas, y no es tan frecuente en la poroqueratosis ac-
tinica superficial diseminada. Se ha encontrado un in-
cremento de la expresion de la proteina p53, en la peri-
feria de las lesiones de poroqueratosis, lo que se rela-
ciona con su transformacion maligna en carcinoma epi-
dermoide.>?#

TRATAMIENTO

La respuesta terapéutica de todas las formas clinicas no
es muy buena. Las medidas generales como lubricacion
y uso de queratoliticos disminuye los sintomas. Los pro-
tectores solares estan indicados en PASD. Las lesiones
localizadas pueden ser tratadas con cirugia extirpando

Figura 1. Placa de forma irregular en el dorso de la mano,
se aprecia el centro ligeramente atréfico, y el borde elevado.
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Figura 2. A mayor acercamiento de la lesién, en la que se
aprecia el caracteristico borde hiperqueratésico elevado.
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la lesion, electrocauterio, crioterapia con nitrogeno liqui-
do, laser de CO,, y dermoabrasion. También se reporta
utilidad variable con esteroides intralesionales y tépicos,
5-fluorouracilo, y tretinoina tépica. Con etretinato se tie-
ne una buena respuesta terapéutica, pero al cesar el tra-
tamiento hay recurrencia de la lesion.t?®

CASO CLINICO

Se trata de paciente del sexo masculino de 42 afios,
originario y residente del Distrito Federal, de ocupacion
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vendedor de autos. Presenta una dermatosis de aproxi-
madamente 12 afios de evolucién que a decir del pa-
ciente le empez6 como un “granito” rojo que se le fue
extendiendo, y que nunca le ha dado sintomatologia.
Esta localizada a la extremidad superior derecha de la
que afecta la mano y de ésta el dorso (Figura 1); esta
constituida por una placa de forma irregular, sus dia-
metros miden 3.5x3 cm, cuyo centro es ligeramente
atrofico, alopécica, con escama escasa, y con un borde
circinado, bien definido, elevado e hiperqueratésico (Fi-
gura 2). El resto de piel y anexos no presentaba altera-
ciones. No tiene antecedentes personales patoldgicos
ni heredo-familiares de importancia. Neg6 tener fami-
liares que tengan un cuadro clinico similar. Y no recibio
ningun tratamiento previo.

Para el estudio de dicha lesion se tomé una biopsia
en la cual se reporté una epidermis con hiperqueratosis
con focos de paraqueratosis, hipergranulosis que alter-
na con areas de ausencia de la granulosa, acantosis
moderada a expensas de los procesos interpapilares
los cuales en algunas areas se anastomosan entre si
atrapando parte de las papilas. En algunas areas la
columna con hiperqueratosis con paraqueratosis se
invagina hacia la epidermis, en esta area se observa
ausencia de la granulosa y en la espinosa se advierten
algunas células disqueratésicas. La dermis tiene
papilomatosis, dermis papilar y subpapilar con nume-
rosos vasos dilatados, algunos congestionados e infil-
trado linfocitario moderado privascular (Figura 3). Con
los datos clinicos e histopatolégicos se llegé al diag-
néstico de poroqueratosis de Mibelli clasica.

CONCLUSIONES

En la poroqueratosis de Mibelli clasica se considera que
el patron de herencia es autosomica dominante. En el
caso que presentamos no hay antecedentes familiares,
sin embargo, se considera que pueden existir mutacio-
nes de novo, que seguramente es lo que ha ocurrido en
este paciente. De ser hereditaria tendria un inicio desde
la nifiez, y en nuestro paciente inicia en la tercera déca-
da de la vida. No se identificaron factores precipitantes.
En cuanto al tratamiento tiene algunas posibilidades, una
de ellas es la aplicacion tépica con 5-FU, la aplicacion
de laser de CO,, y la aplicacion de nitrdgeno liquido, di-
chos tratamientos se adecuaran a cada paciente, ya que
en todos ellos se han reportado recidivas.
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