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Poroqueratosis.

Comunicacion de dos casos

Dra. Miriam Neri Carmona,* Dra. Virginia Martinez,* Dr. Alberto Ramos-Garibay*

RESUMEN

Las poroqueratosis son genodermatosis raras, que tienen en comun la presencia histolégica de laminillas cornoides. Se
realiza una breve revision del temay se presentan dos casos clinicos, en los que histoldgicamente se corrobora la presencia

de la laminilla cornoide caracteristica de esta patologia.

Palabras clave: Poroqueratosis, formas clinicas, laminilla cornoide.

ABSTRACT

Porokeratosis a relatively rare disorder of keratinitation, which is characterized histologically by the presence of a cornoid
lamella. After a brief historical introduction, we describe two cases of porokeratosis, both presented the cornoid lamella it’s

essential pathognomic feature for diagnosis.

Key words: Porokeratosis, clinical forms, cornoid lamella.

Las poroqueratosis constituyen diversas entidades cli-
nicas incluidas en las genodermatosis, las cuales pre-
sentan una 0 mas placas queratésicas, rodeadas de un
borde elevado, bien definido y que tienen como comn
denominador, alteraciones en la queratinizacién carac-
terizadas histolégicamente con la presencia de una co-
lumna de células paraqueratésicas que atraviesan el
estrato cérneo, denominado laminilla cornoide.®*2

El término poroqueratosis es incorrecto, porque los
cambios no se inician ni permanecen necesariamente
confinados a un poro.®

Antecedentes histéricos:

Eventos

Describe una dermatosis
con poroqueratosis denomi-
nandola ictiosis Histrix ato-
pica

Describe a la poroquerato-
sis hiperqueratdsica de “Mi-
belli”

Describen la forma minima
(de Freund)

Autores
Majocchi

ARo
1888

1893  Mibelli

1934 Freundy cols.

* Centro Dermatolégico Pascua.

1966

1971

1974

1974

1977

1985

1986

1987

1992

Chernosky y cols. Describen la poroqueratosis

Guss y cols.

Rabhari y cols.

MacMillan y cols.

Rahbari y cols.
Helfman y cols.
Chernosky
Aloi y cols.

Kanzaki y cols.

actinica superficial y disemi-
nada

Describen la poroqueratosis
palmoplantar y diseminada
en 8 miembros de una mis-
ma familia

Describen una dermatosis
de aspecto semejante al
nevo epidérmico verrugoso
denominandole poroquera-
tosis lineal y zosteriforme

Describen la poroqueratosis
postrasplante e inmunosu-
presion

Describen la poroqueratosis
punteada

Describen la poroqueratosis
reticulada

Describe la poroqueratosis
palmar punteada
Describen la poroqueratosis
minuta digitada

Describen la poroqueratosis
eruptiva, papulosay prurigi-
nosa.6,12,13
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La etiologia se desconoce en la mayoria de los tipos.
Aunque se ha involucrado una herencia autosémica
dominante en las poroqueratosis de Mibelli, actinica
superficial, diseminada y palmoplantar diseminada.'®13

Se ha encontrado transformacion a malignidad prin-
cipalmente a carcinoma escamoso celular, excepto la
variedad punteada y se ha encontrado en estos casos
una expresion anormal del anticuerpo p53 para presen-
tar carcinogénesis en la piel.3"1°

La edad de presentacion varia, dependiendo del tipo
de poroqueratosis.

La poroqueratosis de Mibelli, se ha reportado en to-
das las razas y en todo el mundo. En los casos de poro-
queratosis superficial, actinica y diseminada, hay predi-
leccion en areas geogréficas con exposicion al sol in-
tenso. La raza més afectada es la blanca.®

Se han demostrado procesos fisiopatogénicos de
autofagocitosis, degeneracion filamentosa y formacion
de dos tipos de laminillas cornoides, una con vacuolas
y nlcleos picnéticos y otra con células aplanadas y
material similar a la queratina. Ademas de existir un pro-
ceso de muerte celular del tipo de la “apoptosis”: con
destruccion celular y eliminacion de células aisladas,
sumado a disqueratosis y aumento de la queratina in-
madura.Y esto puede explicar los casos de premaligni-
dad detectados, asociados a enfermedad de Bowen y
malignidad relacionados con carcinoma de células es-
camosas.?® Y presencia de alteraciones del citocromo
P_53_6,7,10

Histologia: se caracteriza por una invaginacion epi-
dérmica, llena de una columna de células paraquerato-
sicas que se tifien intensamente con tinciones para que-
ratina, denominada laminilla cornoide (tapén corneo con
material basofilico, granular en “pilas de platos”), con
disminucién o ausencia de la granulosa y con licuefac-
cion y degeneracion de la basal. En la dermis hay pre-
sencia de una reaccion inflamatoria constituida por un
infiltrado que destruye las células epidérmicas. Las al-
teraciones son mas notorias en la forma de Mibelli y
poco llamativas en la superficial y actinica.®

Clasificacion:
Poroqueratosis Poroqueratosis
clasica de Mibelli actinica

Superficial

diseminada
Frecuencia Rara No rara
Patrén de Autosémica Autosoémica
herencia dominante dominante

Edad de aparicién Generalmente 32 a 42 década

en la nifiez
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Predominio

sexual MIF2al63al M/Fl1la3

Localizacion:

Lesion inicial Cualquier parte  Piel expuesta
al sol

Bilateral Generalmente no Si

Localizacion:
Piel expuesta

al sol Raras ocasiones Generalmente

Palmas y plantas Ocasionalmente No

Mucosas Si No

Morfologia:

Tamafio (cm) variable > a 20 Uniforme 0.5a1

Altura borde (mm) 1a10 Menor de 1
(filiforme)

Generalmente

presente No

Muy prominente  Superficial
indistinta

Surco en borde

Prominencia

Fenémeno de

Kdebner Presente No presente

Histologia de laminilla

Cornoide Prominente Menos
desarrollado

Numero de

lesiones Generalmente Generalmente

1 o pocas en gran nimero

Sintomatica No 37% prurito

Exacerbacién

en verano No 48%

Degeneracion

maligna Reportada Reportada

Poroqueratosis palmar y plantar diseminada y poroque-
ratosis lineal
Poroqueratosis Poroqueratosis
palmary plantar lineal

Diseminada
Incidencia Rara Rara
Patrén de Autosoémica
herencia dominante Se desconoce
Edad de aparicién Infancia y adultos Recién nacidosy
pubertad
Predominio sexual M/F 2 a 1 M/Flal

Localizacion:

Lesion inicial Palma o planta Extremidades
Bilateral Si No

Piel expuesta

al sol Expuesta y no expuesta No
Palmas y plantas Caracteristico Puede existir
Mucosas No No
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Morfologia:
Tamafio (cm)

Altura del borde

(mm)

Uniforme
generalmente
de05al

Menor de 1

Surco en el borde No

Prominencia

Fendmeno de
Koéebner

Histologia laminilla

cornoide

Namero de
lesiones
Sintomatica
Exacerbacién
en verano
Degeneracién
maligna

Palmar y plantar

No reportado

Menos
desarrollada
Generalmente
gran nimero
37% prurito

25%

Reportado

Variable 0.5a1

Menor de 1
Puede estar
presente
Superficial y
prominente

No reportado
Muy
desarrollada
Pocas o gran
ndmero
Presente

No reportado

Reportado

Poroqueratosis punteada palmar y plantar, poroquera-
tosis superficial y diseminada eruptiva de Respighi

Frecuencia
Edad

Sexo
Patrén de
herencia
Distribucién

Bilateral
Fenémeno de
Koebner
Sintomatica

Exacerbacion
en verano
Degeneracion
maligna

P.punteada
palmar y plantar

Rara

Cualquier edad
M/Flal
Ninguno

Palmas, plantas y
tronco

Si

No

No

No

Reportado

Otros tipos de poroqueratosis

P. superficial y
diseminada
eruptiva de
Respighi
Rara

Infancia y
pubertad
M/IF2al

Ninguno
Predomina en
tronco

Si

Si

Puede existir
prurito

No

No reportado®°3)

Poroqgueratosis de forma minima o de Freund: aparece
en la adolescencia y se han descrito desapariciones

espontaneas. Morfolégicamente constituyen placas en
forma lineal o zosteriforme con borde queratésico ele-
vado e irregular, del tamafio de una cabeza de alfiler.®

Poroqueratosis diseminada postrasplante e inmuno-
supresion: se ha observado en pacientes que fueron
sometidos a trasplantes de diversos érganos, principal-
mente de rifidn y en aquellos pacientes que estuvieron
sometidos a inmunosupresores principalmente con citos-
taticos. Ademas de encontrarse en pacientes inmuno-
suprimidos en asociacion con algunas patologias como
linfomas de células T, VIH y SIDA 4589°

Poroqueratosis reticulada: se trata de lesiones que
comprenden una verdadera malla reticulada, formada
por placas queratésicas ubicandose en abdomen, re-
gion suprapubica, genitales y pliegues;y pueden cursar
con prurito.®

Poroqueratosis minuta digitada: Presenta una morfo-
logia que semeja proyecciones coérneas filiformes, mul-
tiples y asintomaticas, con un borde que tiene de altura
de 2 a 3 mm y cuando superan esta altura pueden que-
brarse.®

Poroqueratosis eruptiva papulosay pruriginosa: Una
nueva forma de poroqueratosis, descrita en 1992 por
Kasakl, Kobyashi y Ogawa, cuya morfologia presenta
una forma eruptiva y diseminada, acompafiada de papu-
las eritematosas y pruriginosas, que desaparecen des-
pués de varios meses, dejando lesiones anulares lige-
ramente pigmentadas y que histolégicamente presen-
tan datos compatibles con poroqueratosis.*?

CASO CLINICO 1

Se reporta el caso de paciente femenino, de 17 afios de
edad, soltera, originaria y residente de México D.F.,, con
ocupacion de estudiante, estudiada en el Centro Der-
matologico Pascua (CDP) en marzo de 1993, quien pre-
senta dermatosis localizada en miembro toracico izquier-
do, del que afecta dorso de la mano, entre dedo pulgar
e indice (Figuras 1y 2). Dermatosis de aspecto mono-
morfo constituido por eritema, tiene escama en la su-
perficie, rodeada de un borde hiperqueratosico y bien
delimitado acompafado de un surco y que confluian para
formar placa Gnica de 2.5 x 4 cm de forma anular, evolu-
cién crénica y asintomatica.

Con respecto al resto de la piel y anexos, no se en-
contrd patologia agregada. Inicié hace 9 afios con la
aparicion de una “mancha” en la mano la cual se fue
haciendo “gruesa” hasta tomar la morfologia y tama-
flos actuales. El diagnéstico clinico presuntivo fue de
poroqueratosis por lo que se realizé biopsia incisional
(Figura 3).
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Figura 1.

Figura 5.

Figura 3.

Figura 2.

Figuras 4.
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Figuras 1y 2. Caso 1. Aspec-
tos clinicos de poroqueratosis
de Mibelli.

Figuras 3, 4 y 5. Poroquerato-
sis la epidermis muestra hiper-
queratosis compacta con dis-
minucion de la capa granulosa
y de la afinidad tintorial de la
capa cOrnea en su porcion cen-
tral (H-E 10X).

Figuras 4,5y 6. Caso 2. Aspec-
tos topograficos y morfolégicos
de poroqueratosis actinica su-
perficial diseminada.

Figura 7. Se aprecia en detalle de la epi-
dermis que corresponde a la lamina
cornoide, asi como adelgazamiento sub-
yacente de la capa granulosa (H-E 10X).
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HISTOLOGIA
CASO CLINICO 2

Se reporta el caso de paciente femenino de 56 afios de
edad, casada, originaria y residente de México D.F,,
dedicada al hogar, estudiada en el CDP en junio del afio
2000, quien presenta dermatosis diseminada a ambos
miembros toracicos de los que afecta cara dorsal de
ambas manos y cara palmar de dedos indice y pulgar,
bilateral con tendencia a la simetria. Dermatosis de as-
pecto monomorfo constituida de cuatro placas querat6-
sicas de forma oval y anulares, de 3 x5 cm hasta 7 x 4
cm, con borde elevado queratdsico, café claro y centro
atrofico, de evolucidn cronica y pruriginosas, en resto
de piel y anexos no se encontré patologia agregada.

Inicio su padecimiento hace 11 afios con la aparicién
de “granitos” en el dorso de manos que provocaban pru-
rito intenso y posteriormente con engrosamiento de la
piel que paulatinamente tomaron la morfologia y tama-
flo actuales, por lo que se realiz6 biopsia incisional (Fi-
guras 4,5y 6).

REPORTE HISTOLOGICO DE AMBOS CASOS

Panoramica: la epidermis muestra hiperqueratosis com-
pacta con disminucién de la capa granulasa y de la afi-
nidad tintorial de la capa cérnea en su porcion central
(H-E 4X), (Figura 6).

Se aprecia en detalle de la epidermis con disminu-
cion de la afinidad tintorial que corresponde a la lamina
cornoide, asi como adelgazamiento subyacente de la
capa granulosa (H-E 10X) (Figura 7).

En ambos casos se describe la ldmina cornoide, que
es caracteristica de la poroqueratosis.

CONCLUSION

En ambos casos se realizd una correlacion clinica y
patolégica, en la que se encontrd el comin denomina-

dor: laminilla cornoide. El primer caso clinicamente se
cataloga como poroqueratosis clasica de Mibelli y el
segundo caso como poroqueratosis actinica superficial
diseminada.

La importancia de conocer estas patologias, radica
en la posibilidad de la conversién a malignidad a carci-
noma escamoso celular, por lo que debe tenerse en vi-
gilancia al enfermo, a pesar de que no hay un trata-
miento especifico para la cura de esta patologia.

BIBLIOGRAFIA

1. VirendraS et al. Porokeratosis. The Journal of Dermatology 1996;
23: 517-525.

2. Rahbari H et al. Destructive facial porokeratosis. Journal of the
American Academy of Dermatology 1995; 33: 1049-1050.

3. Sawai T et al. Squamous cell carcinoma arising from giant
porokeratosis. A case with extensive metastasis and hyper-
calcemia. Journal of the American Academy of Dermatology
1996; 34: 507-508.

4. Aguilar J Let al. Disseminated porokeratosis and myeloplastic
syndrome. Dermatology 1992; 189: 289.

5. Zenarola P et al. Exacerbation of porokeratosis: a sign of immu-
nodepression. Journal of the American Academy of Dermatolo-
gy 1993; 29: 1035.

6. Balsa RE. Las poroqueratosis, clinica, histologia y fisiopatoge-
nia. Arch Argent Dermatol 1996; 46: 155-174.

7. Vinai C et al. El gen P53, su importancia en la carcinogénesis.
Quirion 1994; 25: |14-18.

8. Rothman IL et al. Mibelli's porokeratosis: following heart trans-
plant. Int J Dermatol 1992; 31: 52-54.

9. Raychaudhury SP et al: Porokeratosis in immunosuppression
and exposure to sunlight. Br J Dermatol 1992; 31: 781-782.

10. UranoY et al. Immunohistochemial detection of p53. Tumor sup-
press protein in porokeratosis. The Journal of Dermatology 1996;
23: 365-368.

11. TanugushiY et al. Linear Porokeratosis. The Journal of Derma-
tology 1993; 20: 489-492.

12. Kansaki T et al. Eruptive Pruritic Papular Porokeratosis. The
Journal of Dermatology 1992; 192: 109-112.

13. Patrickt F et al. Porokeratosis 3th edition. Panamerican 1996:
624-630.



