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Poroqueratosis actinica superficial.
Presentacion de un caso

Diana Medina Castillo,* José Alberto Ramos Garibay,** Paula Priscila Canti Chapa***

RESUMEN

La poroqueratosis actinica superficial diseminada es una genodermatosis de origen desconocido caracterizada por un
trastorno en la queratinizacion, es un proceso generalizado en el cual participa la piel expuesta al sol y tiene como caracte-
ristica comdn la distribucidn simétrica en las extremidades de numerosas lesiones de aspecto papuloso de color rojo-café
con anillos queratdsicos e hiperpigmentacion central, las cuales pueden crecer y volverse de un aspecto anular.
Histol6gicamente se diagnostican por la presencia de la llamada “laminilla cornoide”. Se presenta el caso de un paciente
masculino de 29 afios con diagndstico clinico e histolégico de poroqueratosis actinica superficial diseminaday se hace una

revision de laliteratura.
Palabras clave: Poroqueratosis, laminilla cornoide.

SUMMARY

Disseminated superficial actinic porokeratosis (DASP) is part of the genodermatosis known as porokeratosis which are of
unknown origin and characterized by an anomaly in keratinization. DASP is a generalized process in which sun exposed
skin is involved and has the symmetric distribution of the limbs as common trait. It consists of numerous brown-red
papules with keratotic rims and central hyperpigmentation, which can grow and become of an annular aspect. Histologi-
cally, they are diagnosed by the presence of the “cornoid lamella”. We present a male case 29 years old with disseminated

superficial actinic porokeratosis and review literature.

Key words: Porokeratosis, cornoid lamella.

INTRODUCCION

Las poroqueratosis (PQ) constituyen un grupo de geno-
dermatosis poco frecuentes. Se caracterizan por un tras-
torno de la queratinizacion de origen desconocido.!

Majocchi en 1887 describio bordes hiperqueratdsi-
cos elevados en una genodermatosis caracterizada por
placas anulares con atrofia central. Mibelli posteriormen-
te lo denomino poroqueratosis en 1893 creyendo que
involucraba a los poros de las glandulas sudoriparas, el
mismo afio una forma pediatrica de poroqueratosis con
multiples lesiones pequefias que no se limitaban a piel
expuesta al sol fue descrita por Respighi. Chernosky y
Freeman fueron los primeros en describir la poroquera-
tosis actinica superficial diseminada en 1967.2

* Dermaté6loga Centro Dermatolégico Pascua (CDP).
** Dermatopatélogo, CDP.
***Residente 3er afio de Dermatologia, CDP.

En funcién del tamafio, del nimero y de la localiza-
cion de las lesiones, se distinguen varias formas clini-
cas de las PQ (Cuadro I).

Poroqueratosis de Mibelli clasica (PQM)

Puede aparecer en cualquier edad, generalmente después
de la nifiez, pero en los casos sin antecedentes familiares
el inicio es tardio. Las lesiones predominan en los miem-
bros y pueden localizarse también en la cara, los labios,
las regiones palmo-plantares, areas genitales, las nalgas
y la mucosa bucal. Generalmente son asintomaticas, pue-
den ser pruriginosas, sobre todo en los pliegues. Existe un
predominio masculino (2:1). Se caracteriza por una a va-
rias placas anulares o policiclicas de gran tamafio (de 2
hasta 20 cm), generalmente unilaterales y con menos fre-
cuencia bilaterales y simétricas. Estas lesiones inician como
papulas hiperqueratosicas pequefias y asintomaticas que
aumentan paulatinamente de tamafio, de manera centri-
fuga, para formar una placa oval de borde bien definido e
hiperqueratosico elevado.
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Poroqueratosis actinica superficial
diseminada (PQASD)

Es la forma mas frecuente y casi siempre se produce
en paises con mucho sol. Las lesiones aparecen habi-
tualmente durante el tercer o cuarto decenio. La
PQASD se manifiesta por numerosas lesiones anula-
res de tamafio pequefio, que aparecen de forma bila-
teral y simétrica en zonas expuestas a la luz, en espe-
cial la cara externa de las extremidades, los hombros,
cara posterior de térax y con menos frecuencia en el
rostro. La PQASD generalmente es asintoméatica aun-
gue pueden ser pruriginosas en algunos casos. En
ocasiones es dificil de ver, particularmente en pacien-
tes con fotodafio (cambios pigmentarios, queratosis
actinicas).® Las lesiones de PQASD pueden ser hipo-
pigmentadas, atréficas, hipertroficas, eritematosas o
queratosicas.

Los pacientes tipicamente se presentan para revi-
sion en la tercera o cuarta década de la vida porque
las lesiones son poco notorias y pueden confundirlas
con queratosis actinicas o seborreicas, lesiones de
liguen plano o de granuloma anular. Es mas comun
en mujeres, y esto puede atribuirse mas que a una
diferencia bioldgica, al hecho de que la mujer acude
mas a consulta por el aspecto estético. La manifesta-
cion clinica de la PQASD es similar en hombres y
mujeres.

Poroqueratosis superficial
diseminada (PQSD)

Es una forma diseminada que clinicamente semeja
PQASD pero que puede ocurrir en zonas tanto expues-
tas como no expuestas a la luz. Se presenta mas fre-
cuentemente en cara, cuello, tronco y extremidades
superiores.

Poroqueratosis lineal (PQL)

Constituye una forma poco frecuente, la cual presenta
lesiones unilaterales que se extienden por los miem-
bros siguiendo las lineas de Blaschko, o de nervios
periféricos y que puede presentarse también como fe-
némeno de Koebner. Es muy parecido a un hamarto-
ma epidérmico, una psoriasis lineal o un liquen estria-
do. En el tronco las lesiones adoptan una disposicion
zosteriforme. Aparece durante la infancia aunque tam-
bién ocurre en adultos jovenes, habitualmente en ex-
tremidades y con frecuencia ligeramente superior en
las mujeres.

Poroqueratosis palmar, plantar y diseminada
(PQPPD)

Se caracteriza por papulas queratosicas de 1-2 mm,
de color pardo rojizo, bilaterales y simétricas, que apa-
recen en la adolescencia o en la edad adulta, inicial-
mente en las palmas y las plantas, aunque pueden ex-
tenderse a extremidades y tronco. En la mucosa bucal
pueden encontrarse lesiones anulares opalescentes.
La mayoria de los casos son familiares y afectan a los
varones.

Poroqueratosis punctata (PQP)

Se manifiesta por miltiples lesiones puntiformes tipo
espinas que aparecen inicialmente en las palmas y des-
pués en las plantas. El diagnostico diferencial incluye
sindrome de nevo carcinoma celular, queratosis arseni-
cales, enfermedad de Darier, liquen nitido palmoplantar
y de la queratodermia punctata. En ocasiones las lesio-
nes son sensibles a la presion. Esta forma puede estar
asociada ala PQM o a la PQL.

Se han descrito otras variedades de PQ como del
tipo del prarigo nodular, en donde se cree en ocasiones
pueden desarrollarse lesiones de este tipo sobre las le-
siones preexistentes tipicas debido al prurito y rasca-
do.* La afeccion de la mucosa en la poroqueratosis es
rara y excepcional en la lengua. Se consideré inicial-
mente que la laminilla cornoide derivaba del acrosirin-
gio. Ahora se acepta que se origina no solo de las glan-
dulas sudoriparas ecrinas, pero también de la epidermis.
De esta manera se explica la afectacion a mucosas.®
Otra forma rara descrita es la facial aunque 15% de los
pacientes que tienen la enfermedad generalizada pue-
den presentar lesiones faciales. Ocurre en los individuos
de mediana edad los cuales han tenido una exposicion
importante al sol.®

Desde el punto de vista histoldgico existe un es-
trato cérneo engrosado y ortoqueratésico, una colum-
na vertical estrecha de corneocitos paraqueratdsicos
en “pila de platos”. Esta estructura, la “laminilla cor-
noide”, apunta hacia el interior de la placa y descan-
sa sobre una depresion o indentacion de la epider-
mis subyacente, es una caracteristica distintiva de la
poroqueratosis. No obstante, cabe sefialar que la la-
minilla cornoide no es absolutamente especifica de
las PQ, ya que puede observarse en otras lesiones,
como las queratosis preepiteliomatosas, los carcino-
mas basocelulares y espinocelulares, las queratosis
seborreicas y las verrugas.” Por debajo de la laminilla
cornoide se encuentra una capa granulosa ausente o
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muy adelgazada. En |la capa espinosa hay células dis-
queratésicas o vacuoladas. La degeneracién hidropi-
ca de la capa basal esta generalmente presente. Un
infiltrado inflamatorio inespecifico perivascular pue-
de encontrarse en la dermis. La dermis papilar en la
porcion central de las lesiones, particularmente
aquéllas asociadas a una epidermis atréfica, esta
ligeramente engrosada y edematosa o fibrética y
contiene a veces polimorfonucleares eosinéfilos,
cuerpos coloides o depdsitos de amiloide origina-
dos por la degeneraciéon de los queratinocitos epi-
dérmicos. La parte central de las placas de PQ mues-
tra una discreta hiperqueratosis ortoqueratdsica y un
cuerpo mucoso ligeramente atréfico o con poca fre-
cuencia, acantésico.

Caso clinico

Paciente de género masculino de 29 afios de edad,
sin antecedentes personales de importancia para el
padecimiento actual, quien consulta por presentar le-
siones en antebrazos y piernas de 9 meses de evolu-
cion. La dermatosis esta diseminada a extremidades
superiores e inferiores de las cuales afecta caras ex-
ternas de antebrazos, anteriores y posteriores de pier-
nas, constituida por numerosas placas redondeadas
de aproximadamente 0.3 cm de diametro, de bordes
queratosicos, hiperpigmentados, bien definidos, cen-
tro deprimido, resto de piel y anexos sin alteraciones
(Figuras 1y 2).

El diagndstico clinico fue de poroqueratosis actinica
superficial diseminada. Se realizo6 biopsia incisional de
una de las lesiones localizada en la pierna derechay el
diagnéstico se confirmo histopatolégicamente (Figuras
3y 4). Se inicié tratamiento con imiquimod topico crema
lubricante y proteccion solar. El paciente ha presentado
discreta mejoria al mes de evolucion.

DISCUSION

La etiopatogenia de las PQ todavia no ha sido total-
mente aclarada, pero parece ser compleja y multifacto-
rial. Una hipétesis clasica, aunque no demostrada for-
malmente, establece que las lesiones de PQ se deben
a la extensioén centrifuga de un clon de queratinocitos
epidérmicos anémalos mutantes, situados en la base
de la laminilla cornoide. Esta hip6tesis se basa en la
existencia de un acido desoxirribonucleico (ADN) aneu-
ploide, el porcentaje elevado de queratinocitos en fase
Sy G2/M del ciclo celular y en la sobreexpresion de las
oncoproteinas p53 y Rby de otros antigenos de prolife-
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racion en los queratinocitos proximos a la laminilla cor-
noide. Hay una expresion anormal de citoqueratinas
como filagrina e involucrina.®

Se han encontrado numerosos casos familiares de
las diferentes PQ, lo que sugiere transmision autosémi-
ca dominante con penetrancia reducida, siendo proba-
ble que los casos esporadicos se deban a mutaciones
sométicas. Recientemente se ha identificado un locus
para la PQSAD en el cromosoma 12¢g23. No existe un
predominio racial particular; las PQ han sido descritas
en todos los continentes, en pacientes blancos, asiati-
COS y negros. Se cree que un factor secundario, que
puede ser ambiental o genético, se requiere para la ex-
presion de este gen. Las varias formas clinicas de poro-
gueratosis pueden ser por lo tanto, el resultado de dife-
rentes tipos de modificaciones genéticas o ambientales
en el gen heredado. Una teoria de esta penetrancia re-
ducida puede ser que el gen no es todavia funcional en
la nifiez, por lo que las lesiones de la PQASD pueden
ser el resultado final de un proceso patogénico y no la
lesién primaria per se.®

La PQASD esta claramente asociada a la exposi-
cion solar, uso de camaras de bronceado, y se ha in-
ducido experimentalmente con irradiacion y PUVA sis-
témico o local. Esto, aunado a la aparicion de lesiones
en zonas expuestas a la luz, agravamiento de las mis-
mas en verano, y predominio en la edad adulta, sugie-
ren un papel importante de los rayos UV. Se han repor-
tado 4 casos de PQASD precipitada por PUVA oral para
psoriasis en los Ultimos 20 afios. En un estudio reali-
zado por Stephen P. Shumack et al, las lesiones fue-
ron mas numerosas en las piernas, y el segundo sitio
fueron los antebrazos. Comparados con las mujeres,
los hombres tienen significativamente mas lesiones en
los brazos y térax. Esto puede explicarse por los habi-
tos de vestimenta.

FORMAS CLINICAS

CUADRO I. CLASIFICACION.

Formas localizadas

» Poroqueratosis de Mibelli clasica o localizada
» Poroqueratosis lineal

» Porogueratosis punctata

Formas diseminadas

» Poroqueratosis superficial diseminada

» Poroqueratosis actinica superficial diseminada
» Poroqueratosis palmo-plantar diseminada
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Sin embargo, aunque hay fuerte evidencia de la luz
solar como causa de las lesiones de PQASD, no se
puede explicar la falta de afectacion facial, ya que es un
area que esta constantemente expuesta al sol.*®

Por otra parte se ha visto la PQ en pacientes con
SIDA, cirrosis hepatica, enfermedad de Crohny en pa-
cientes con trasplante de 6rganos, todos éstos asocia-
dos a un estado de inmunosupresién. Estas observa-
ciones destacan claramente el papel promotor de la
misma, que podria llevar a que no se produjera el reco-

nocimiento y la destruccién inmunoldgica de clones de
gueratinocitos patoldgicos, e incluso al desarrollo y la
proliferacién del clon mutante de queratinocitos.
También parece ser clara la relacién entre el tratamien-
to inmunosupresor y el desarrollo de la patologia epitelial.
En un estudio se encontr6 que todos los pacientes que
tenian PQASD, tenian ademas infeccion por virus de pa-
piloma (verrugas y condilomas), lo que sugiere una co-
nexion posible entre esta patologia a la infeccién viral. Se
cree que a la proliferacion del clon epitelial mutante puede

CUADRO II. CARACTERISTICAS DIFERENCIALES DE LOS DIFERENTES TIPOS DE POROQUERATOSIS

Poroqueratosis

Poroqueratosis actinica superficial

Poroqueratosis
palmaris et plantaris Poroqueratosis Poroqueratosis

clasica de Mibelli  diseminada diseminada lineal facial solar
Incidencia Rara No rara Rara Rara No rara
Herencia Autondémica Autondmica Autondmica Autondmica No
dominante dominante dominante dominante
Edad deinicio  Generalmente 3ra a 4ta Infancia a adultez Nacimientoa  2daa3ra
infancia década adultez década
Sexo (M/F) 21a3:1 1:3 2:1 1:1 1:4
Morfologia de
lesion
Tamafio (cm) Variable hasta 20 Uniforme Uniforme Variable Uniforme
generalmente usualmente usualmente usualmente
0.5-1.0 0.5-1.0 0.5-1.0 0.5-1.0
Alturadel borde 1-10 <1 <1 <lymayores <1
Irregularidad Si discreta discreta Puede estar Puede estar
borde presente presente
Prominencia Muy prominente  Superficial, Superficial pero Superficial y Superficial pero
indistinguible mas queratdsica prominente queratdsica
Numero de Pocas Numerosas Numerosas Pocas a Pocas a
lesiones numerosas numerosas
Distribucion Localizadas en Generalizadas Generalizada Localizadas, Localizada a la
de lesiones cualquier parte o en piel palmas y plantas lineal, unilateral cara (narizy
del cuerpo expuesta al sol regiones
adyacentes
Palmasy plantas Posible No Si Posible No
Membranas Si No Posible No No
mucosas
Fendémeno
Koebner Reportado No reportado No reportado Noreportado  No reportado
Histologia Prominente Menos Menos Prominente Prominente
desarrollada desarrollada
Sintomas Generalmenteno 37% 37% Posible Sensacion de
quemadura al
exponerse al sol
Exacerbacion
en verano No 48% 25% Noreportada  Si
Degeneracion
maligna Reportada Reportada Reportada Reportada Ausente
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Figura 1. Se observan lesiones en region posterior de pier-
nas, caracteristicas de poroqueratosis actinica superficial di-
seminada.

Figura 2. Acercamiento de las lesiones donde se observa
borde queratésico y discreta atrofia central.

ser desencadenado por la activacion de un virus latente. El
efecto sinérgico de la exposicion a la luz del sol y la terapia
inmunosupresora puede influenciar el desarrollo de tal clon
o0 puede favorecer la replicacioén viral, como se ha descrito
en las queratosis actinicas y los tumores espinocelulares
en pacientes con trasplante renal.*

Sin embargo, los pacientes inmunodeprimidos tienen
prevalencia alta de infecciones virales, generalmente el
virus papiloma, por lo tanto la coexistencia de poroque-
ratosis e infeccioén viral puede ser coincidental.*?
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Figura 3. Imagen histolégica: se observa una columnela de
queratina poroqueratdsica sobre una capa espinosa atrofica
(H-E 4x).

Figura 4. Imagen
histolégica: mayor
aumento de la la-
minilla cornoide
asi como un infil-
trado linfocitario
subepidérmico
(H-E 10x).

El diagnéstico de las diferentes formas de PQ se basa
en el aspecto clinico de las lesiones y los datos de la
anamnesis (Cuadro Il). El grado de penetrancia y na-
mero de lesiones parece estar relacionada a la canti-
dad de exposicion solar que recibe un individuo genéti-
camente susceptible.®

A pesar de la gran variedad de presentaciones clini-
cas de la poroqueratosis, las caracteristicas histologi-
cas, inmunohistoquimicas y ultraestructurales son las
mismas. El diagndstico se confirmay a menudo se pla-
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nea mediante el examen histologico de una muestra de
biopsia, que debe obtenerse del reborde queratésico
de la lesion.

La PQASD puede confundirse con queratosis actini-
cas multiples. Ambas son generalmente bilaterales, si-
meétricas y confinadas a areas de exposicion al sol. La
PQASD, sin embargo, raramente involucra a la cara y
cuello, y casi siempre las piernas, mientras que las que-
ratosis actinicas tienen una distribucion opuesta. La
PQASD puede tener generalmente cientos de lesiones,
mientras que los pacientes con queratosis actinicas tie-
nen menos de 20 lesiones. La PQASD también apare-
ce generalmente a temprana edad a diferencia de las
queratosis actinicas. Otros diagnosticos diferenciales in-
cluyen acroqueratosis verruciforme de Hop, las quera-
tosis seborreicas, las estucoqueratosis, el elastoma per-
forante serpinginoso, el liquen plano (anular), el liquen
estriado, el granuloma anular.

La degeneracion maligna se ha reportado en todos
los tipos de poroqueratosis.

Pueden desarrollarse neoplasias como carcinoma
epidermoide principalmente, carcinoma basocelular,
enfermedad de Bowen. La malignizacion se ha comu-
nicado en periodos bastante largos (media de 33.5
afios).

En un reporte de 281 casos con PQASD, 21 pacien-
tes, 7.5% revelaron una malignidad que surgia dentro
de la poroqueratosis. Las lesiones grandes, cronicas, y
de tipo linear son las de mayor riesgo. Algunos reportes
citolégicos de la PQ apoyan la nocion de que represen-
ta una condicién premaligna., con cierto grupo de pa-
cientes con mayor riesgo de malignizacion. La PQASD
y poroqueratosis punctata tienen el menor riesgo de ma-
lignizacién, motivo por el cual aun nuestro paciente con-
tinda en vigilancia.

Las genodermatosis tales como el sindrome de
Bloom, anemia de Fanconi y ataxia telangiectasia com-
parten esta inestabilidad cromos6mica y la consecuen-
te predisposicion para neoplasias. Otsuka et al demos-
traron una ploidia de DNA anormal en las células
epidérmicas lesionales, el cual es un marcador de sen-
sibilidad para las enfermedades premalignas.'

En relacion al tratamiento de la PQASD éste no es
satisfactorio. La terapia ideal debe ser segura, sin dejar
cicatriz y mejorar el aspecto estético. Se han descrito
una gran variedad de tratamientos: queratoliticos, 5-fluo-
rouracilo tépico, etretinato, laser CO,, criocirugia, elec-
trocauterio y excision. Mientras que la excisién quirargi-
ca es la mas efectiva, puede ser técnicamente dificil en
algunos casos, dependiendo del tamafio, sitio y nimero

de lesiones. La crioterapia puede producir hipopigmen-
tacion y las lesiones pueden recurrir después de este
tratamiento.

El 5-fluorouracilo tépico es una terapia bien estable-
cida. Los derivados de vitamina D3 tépicos (calcipotriol,
tacalcitol) y el imiquimod se han empleado con éxito en
algunos pacientes con PQASD.*®

Es benéfico tratar las lesiones de poroqueratosis no
s6lo por razones cosméticas sino por el riesgo de trans-
formacién maligna. Se debe recomendar a los pacien-
tes con PQASD la fotoproteccion preventiva y es preci-
so vigilar las lesiones para detectar precozmente la
degeneracion maligna.
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