« Rev Cent Dermatol Pascua ¢ Vol. 9, Nim. 3 » Sep-Dic 2000

164 Mora Ruiz GS y cols. Poroqueratosis

Poroqueratosis: comunicacion de
dos variantes clinicas en una familia

Dra. Guadalupe Silvia Mora Ruiz,* Dra. Marta Coutté Mayora,** Dr. Alberto Ramos-Garibay***

RESUMEN

La poroqueratosis es una entidad clinica que se manifiesta por el desarrollo de lesiones queratésicas en la piel con un
hallazgo histolégico caracteristico, la presencia en la epidermis de una columna de células paraqueratésicas denominada
laminilla cornoide. Clinicamente se han descrito cinco formas clinicas de la enfermedad. El mecanismo de transmision
descrito en la mayoria de los casos es autosémico dominante, aunque estudios familiares sugieren puede tratarse de un
mismo trastorno genético con diferente expresividad clinica. Presentamos una evidencia de esta expresividad variable en
dos miembros de una familia.
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ABSTRACT
Porokeratosis is a disorder of keratinitation characterized histologically by the presence of a compact column of parakerato-

tic cells termed cornoid lamella. Clinically five forms are recognized. Lesions may be familial, being inherited as an autoso-
mal dominant trait with reduced penetrance. We present an evidence of these reduced penetrance in two members of a

family.
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La poroqueratosis es una enfermedad hereditaria con
queratinizacion defectuosa, que se caracteriza por la
presencia de lesiones queratésicas que aumentan en
tamafio con el tiempo, de centro atrofico y borde eleva-
do en la periferia.! Clinicamente se han descrito cinco
formas de la enfermedad: (1) Poroqueratosis clasica (de
Mibelli), (2) Poroqueratosis actinica superficial disemi-
nada (PASD), (3) Poroqueratosis palmo-plantar dise-
minada (PPPD), (4) Poroqueratosis lineal y (5) Poro-
queratosis punctata.?

Se describen a continuacion los casos de una mujer
con poroqueratosis actinica superficial diseminaday su
hija con poroqueratosis lineal.

REPORTE DE CASOS
Caso 1. Paciente de sexo femenino de 47 afos de

edad, comerciante, consulta por presentar desde los
20 afos de edad lesiones en antebrazos y piernas,
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ligeramente pruriginosas. A la exploracion presenta una
dermatosis diseminada a tronco, extremidades supe-
riores e inferiores de las que afecta térax anterior en la
“V” del escote y superficies extensoras de brazos, an-
tebrazos, piernas asi como el dorso de los pies (Figu-
ra 1). Esta constituida por numerosas placas de for-
mas ovales y redondas, de entre 0.4y 1.0 cm de dia-
metro, de borde definido, centro deprimido y en la pe-
riferia un reborde discretamente elevado e hiperpig-
mentado (Figura 2). En resto de piel y anexos no pre-
sentaba otras alteraciones. No contaba con antece-
dentes personales relevantes para el padecimiento
actual. Con el diagnéstico clinico de poroqueratosis
actinica superficial diseminada se realiz6 biopsia inci-
sional del borde de una de las lesiones la cual mostré
una epidermis con hiperqueratosis y la presencia de
una columnela con paraqueratosis y ausencia de la
granulosa en el sitio donde asentaba la misma (Figura
3). El diagnéstico histopatolégico fue compatible con
PASD. Se inici6 tratamiento con acido retinoico crema
al 0.05%, lubricante con urea al 20% Yy filtro solar con
factor de proteccion solar de 30. Después de 3 meses
de tratamiento la paciente presenta aplanamiento im-
portante de las lesiones.
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Caso 2. Paciente del sexo femenino de 31 afios de
edad, comerciante, consulta por presentar desde los
10 afios de edad lesiones que afectan torax y brazo
izquierdo, asintomaticas. A la exploracion clinica pre-
senta una dermatosis diseminada a tronco y extremi-
dad superior izquierda de los que afecta torax anterior
en su tercio superior lado izquierdo y brazo en cara
medial. Las lesiones siguen una distribucion lineal de-
jando espacios de piel de aspecto normal entre las mis-
mas (Figura 4). La dermatosis esta constituida por va-
rias placas ovaladas, hiperpigmentadas, de entre 0.3 a
0.7 cm de diametro, con un borde ligeramente elevado
y centro deprimido (Figura 5). En resto de piel y anexos
no presenta otras alteraciones. El diagndstico clinico
presuntivo fue de liquen plano versus poroqueratosis.
Se realiz6 biopsia incisional del borde de una de las
lesiones. El estudio histopatoldgico demostré hiperque-
ratosis laxa con presencia de tapones cérneos en don-
de se advertia poroqueratosis columnar con queratina
compacta y ausencia de la granulosa en donde los si-
tios donde asentaban los tapones cérneos (Figura 6).
El diagnostico histopatologico fue de compatible con
poroqueratosis. Con los datos mencionados se integrd
el diagnéstico definitivo de poroqueratosis lineal y se
inicié tratamiento con &cido retinoico al 0.05% en cre-
ma una aplicacion por las noches. Después de tres
meses de tratamiento la paciente presenta discreto apla-
namiento de las lesiones, sin embargo han aparecido
dos nuevas placas de 0.3 cm cada una siguiendo el
trayecto lineal de la dermatosis.

DISCUSION

La etiologia de la poroqueratosis, que resulta de una
proliferacion anormal de origen clonal de los queratino-
citos, es desconocida.! Las diferencias entre unasy otras
formas, se establece segun la edad de inicio, la morfo-
logia y la distribucidon de las lesiones.®#

Poroqueratosis clasica (de Mibelli)

Constituye una forma poco frecuente de la enfermedad.
Se presenta principalmente en nifios con predominio
en el sexo masculino. Clinicamente se manifiesta por
la presencia de una lesion asintomatica, generalmente
unilateral, grande (mayor de 2.0 cm). Las lesiones sue-
len ser solitarias, pero pueden presentarse lesiones
escasas 0 numerosas. La localizacion tipica son regio-
nes acrales de las extremidades y en algunas ocasio-
nes pueden extenderse a palmas y plantas. La cara,
genitales y mucosa oral pueden ser afectados. Las le-
siones inician como papulas hiperqueratésicas peque-
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fias y asintomaticas que aumentan paulatinamente de
tamafio, de manera centrifuga, para formar una placa
oval de borde bien definido, con un reborde hiperquera-
tdsico elevado y un surco a lo largo del mismo.>5¢ Los
estudios de casos familiares sugieren una forma de
herencia autosémica dominante.® Las lesiones pueden
simular otras enfermedades de la piel como liquen pla-
no, verrugas, queratosis actinicas, epitelioma basoce-
lular, y carcinoma de células escamosas.®

Poroqueratosis actinica superficial diseminada
(PASD)

La PASD constituye la forma clinica mas frecuente. Se
presenta en individuos de edad media, principalmente
mujeres, con historia de exposicién solar intensa. Las
lesiones aparecen de forma simétrica en areas fotoex-
puestas, sobretodo en las extremidades.!?# Las areas
de flexion, periné, palmas, plantas y membranas muco-
sas se encuentran respetadas.® Morfolégicamente se
presentan papulas y lesiones anulares hiperqueratdsi-
cas de centro atréfico y borde elevado, aunque poco
prominente, del color de la piel, eritematosas o hiper-
pigmentadas. Las lesiones ocasionalmente son prurigi-
nosas, pudiendo coincidir éste con periodos de exacer-
bacién durante los meses de verano.>?* El mecanismo
de transmision de herencia parece ser autosémico do-
minante.*” En el diagndstico diferencial se deben con-
siderar la acroqueratosis de Hopf, estucoqueratosis,
gueratosis actinicas, queratosis seborreicas planas,
verrugas planas, epidermodisplasia verruciforme, elas-
tosis perforante serpiginosa y pitiriasis rubra pilar.*

Poroqueratosis palmoplantar diseminada (PPPD)
Se hereda de manera autosémica dominante. Las le-
siones inician principalmente durante la segunda déca-
da de la vida y generalmente existe historia familiar. Se
caracteriza por la presencia de numerosas lesiones
maculopapulares de borde elevado e hiperqueratésico
no mayor de 1 mm de altura, con un surco longitudinal
a lo largo del mismo. Las lesiones se presentan inicial-
mente en palmas y plantas y se extienden a las extre-
midades, tronco y otras partes del cuerpo. Puede pre-
sentarse prurito y lesiones en mucosas.*® A diferencia
de la DSAP, no existe relacion con la exposicién solar y
puede afectar areas no expuestas a la luz.t

Poroqueratosis lineal

La forma lineal constituye una variedad poco frecuente
de poroqueratosis, que aparece durante la infancia,
habitualmente en las extremidades y en forma unilate-
ral, segmentaria o siguiendo la distribucion de nervios
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Figura 1. Caso 1. Distribucion de las lesiones afectando areas
fotoexpuestas: térax anterior en “V” del escote y caras poste-
riores de antebrazos.

Figura 2. Caso 1. Detalle de las placas localizadas en super-
ficies extensoras de antebrazos. Notese el borde discretamente
elevado e hiperpigmentado y centro deprimido caracteristico
de las lesiones.

periféricos, pudiendo presentarse también como feno-
meno isomérfico (Koebner).2 Se caracteriza por la pre-
sencia de papulas queratésicas pequefias que con el
transcurso de los afios evolucionan a placas hiperpig-
mentadas con centro atrofico y borde periférico hiper-
gueratdsico. Las lesiones se extienden proximal y dis-
talmente para formar una configuracién lineal/zosteri-
forme lo cual constituye un dato caracteristico. Gene-
ralmente las lesiones se localizan en las extremidades
y en ocasiones pueden afectar el tronco.® Clinicamente
puede semejar un nevo verrugoso lineal. Es posible la
asociacién con otras variedades clinicas de poroquera-
tosis. En esta variedad se han descrito degeneracion
maligna y metastasis.®>® El diagnéstico diferencial de-

bera plantearse con otras dermatosis lineales como el
liquen plano lineal, liquen estriado, queratosis pilar, ne-
vus unius lateralis y otros nevos epidérmicos.58

Poroqueratosis punctata

Es una variante también poco frecuente de la poroque-
ratosis.® Se caracteriza por la presencia de numerosos
tapones queratdsicos pequefios con borde elevado, que
no presentan tendencia a aumentar de tamafio y se lo-
calizan en palmas y plantas.! Esta variante de poroque-
ratosis se asocia con frecuencia a las formas de Mibelli

Figura 3. Caso 1.

Imagen histol6gi-

ca. Se observa un

tapén corneo don-
- de se desarrollala
laminilla cornoide
paraqueratésica.
(H-E 25x).

Figura 4. Caso 2. Lesiones siguiendo distribucion lineal en
térax y brazo izquierdo.
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Figura 5. Caso 2. Acercamiento de las placas ovaladas,
hiperpigmentadas, con borde definido y elevado.

y lineal.® Debido a que su frecuencia es baja, el patron
de herencia y edad de inicio son dificiles de determi-
nar.’ Los padecimientos que deben ser considerados
dentro del diagnéstico diferencial son las queratosis
arsenicales, sifilis secundaria, queratodermias puncta-
ta, y liquen plano.t

Las principales diferencias de las cinco formas clini-
cas de la enfermedad se resumen en el cuadro |.

El hallazgo histopatolégico comun y caracteristico de
todas las variantes clinicas de poroqueratosis, es la la-
minilla cornoide, que representa la explicacion patolégi-
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Figura 6. Caso 2. Imagen histologica. Sobresale la laminilla
cornoide en la porcién central de la epidermis. La capa espi-
nosa subyacente es atréfica. Caida del pigmento melanico.
(H-E 4x).

ca del borde elevado.® Se trata de una columna compac-
ta de células paraqueratosicas inclinada sobre el estrato
corneo ortoqueratésico circundante, en cuya base esta
ausente la capa granulosa con disqueratosis y vacuoli-
zacion de los queratinocitos. En la epidermis vecina puede
observarse acantosis e hiperqueratosis, atrofia y licue-
faccion de la capa basal en el centro de la lesion e infil-
trado inflamatorio y dilatacion capilar en la dermis papi-
lar subyacente.®# Otros hallazgos histopatoldgicos simi-
lares se encuentran generalmente en todas las formas

CUADRO I. CARACTERISTICAS PRINCIPALES DE LAS VARIANTES CLINICAS DE POROQUERATOSIS

Poroqueratosis
actinica superficial

Poroqueratosis

Poroqueratosis palmo-plantar Poroqueratosis

clasica diseminada (PASD) diseminada lineal
Incidencia Rara Frecuente Rara Rara
Herencia AD AD AD ?
Edad de inicio Infancia 32-42 década Infancia a Nacimiento a
adolescencia adolescencia
Sexo (M/H) 2-3:1 1:3 2:1 1:1
Tamafio lesién 1-20 cm 0.5-1.0cm 0.5-1.0cm 0.5-1.0cm
Altura borde 1-10 mm <1lmm <1mm Variable
Namero de lesiones Escasas Numerosas Numerosas Variable
Distribucién Cualquiera Piel fotoexpuesta Diseminada, palmas Unilateral
y plantas
Mucosas Si No Posible No
Palmas y plantas Posible No Si Posible
Prurito No 30% 30% Posible

* Fuente: Wolff-Schreiner E. Poroqueratosis. Fitzpatrick’'s Dermatology in General Medicine.
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de poroqueratosis, sin embargo, enlaDSAP y en la PPPD
la laminilla cornoide es menos pronunciada o es tan mi-
nima que puede resultar dificil de reconocer.® El diag-
néstico de poroqueratosis reside en la clinica y el hallaz-
go histolégico de la laminilla cornoide.*

Las lesiones son persistentes y no suelen resolver-
se espontaneamente, no existe un tratamiento especi-
fico, sin embargo resulta esencial considerar el poten-
cial maligno de la dermatosis.® Pueden aparecer en las
lesiones carcinomas de células escamosas, enferme-
dad de Bowen, y carcinomas de células basales, espe-
cialmente en pacientes inmunosuprimidos, por lo que
deben ser revisados periddicamente.’® Las lesiones de
mayor tiempo de evolucion, aquellas que se presentan
en personas mayores, el tipo lineal, y las lesiones de
gran tamafio en las extremidades parecen asociarse a
un mayor riesgo de degeneracién maligna.i® El empleo
frecuente de hidratantes y lubricantes pueden contri-
buir a aliviar la sensacién de aspereza al tacto. Se han
utilizado también corticoides topicos o intralesionales y
gueratoliticos con pobres resultados.*® En algunos ca-
sos el 5-fluorouracilo en ungtiento puede ser efectivo.®
Otras terapias alternativas incluyen la excisién quirur-
gica en caso de lesiones pequefias, electrofulguracion,
curetaje, crioterapia, retinoides, dermabrasion y excisiéon
con laser de CO, con resultados variables.>® Siendo la
exposicién solar un factor determinante en el inicio de
la DSAP el primer paso terapéutico en estos casos in-
cluye la prescripcién de un protector solar.2

CONCLUSIONES

La poroqueratosis es considerada una genodermatosis
con patron de herencia autosémico dominante. Sin
embargo, la coincidencia de varias formas de poroque-
ratosis en un mismo individuo, o en varios miembros de
una familia, sugieren puede tratarse de diferentes ex-
presiones fenotipicas de un mismo trastorno genético.*
Welton!! describe el caso de una mujer de 30 afios con
poroqueratosis lineal desde los 5 afios de edad que
desarrollé en la pubertad poroqueratosis actinica su-
perficial diseminada, quien contaba con antecedente de

tres hermanos con DSAP. En el caso de nuestras pa-
cientes no existen al parecer otros familiares afectados
por el padecimiento. Moreland?? presenta dos casos de
poroqueratosis en una familia, la madre portadora de la
forma actinica superficial diseminada y la hija de la for-
ma lineal, que coinciden con las variantes clinicas pre-
sentadas por nuestras pacientes. Los reportes de va-
riantes morfolégicas de poroqueratosis en familias son
escasos. En el caso de la paciente con poroqueratosis
lineal sera necesario seguimiento a largo plazo por ser
considerada esta variante una condicion potencialmen-
te premaligna.
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