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Caso clínico

RESUMEN

La eritroqueratodermia simétrica progresiva (EQSP) es una genodermatosis, caracterizada clínicamente por la presencia de 
grandes placas eritematosas e hiperqueratósicas, policíclicas, fijas en su localización, con distribución simétrica, localizadas 
principalmente en las extremidades. En este artículo comunicamos cuatro casos de EQSP (tres con vínculo familiar y uno 
esporádico) y se realiza una breve revisión del tema.
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ABSTRACT

Progressive symmetric Erythrokeratodermia (PSEQ) is a genodermatosis characterized by large polycyclic and hyperkeratotic 
plaques, fixed in location, symmetrically distributed mainly on the limbs.
In this article we present four cases with SEQ, three of them are relatives and the last one sporadic, and we made a review of 
the literature.
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Introducción

Las eritroqueratodermias son un grupo de enfermedades 
caracterizadas por alteraciones en la queratinización. 
Su patrón hereditario de transmisión es autosómico 
dominante, con penetrancia incompleta y expresividad 
variable. A la eritroqueratodermia simétrica y progresiva 
(EQSP) se le conoce también con el nombre de síndro-
me de Gottron o síndrome de Darier-Gottron. En 1911 
Darier describe las características de la enfermedad.1 
Aproximadamente el 50% de los casos son esporádicos 

y representan mutaciones de novo.2 Esta enfermedad se 
caracteriza por una proliferación epidérmica aumentada, 
cuya causa molecular y mecanismos patogénicos aún se 
desconocen. Se ha propuesto que la alteración genética 
se encuentra a nivel de una vía metabólica lipídica en 
las mitocondrias de las células de la capa granulosa.3 

Ishida-Yamamoto y colaboradores detectaron una 
mutación estructural en el gen de la loricrina (LOR; 
152445, constituyente principal de la membrana celular 
que interfiere en las fases tardías del proceso de que-
ratinización) en el cromosoma 1q21 y 1q36.4,5 Estudios 
recientes identifican nuevos sitios en los cromosomas 
21q11.2 - 21q21.2.6-8

La clasificación actual las divide en 4 grupos: eri-
troqueratodermia variable (EQV), eritroqueratodermia 
simétrica progresiva (EQSP), eritroqueratodermia con 
ataxia (síndrome de Giroux-Barbeau) y síndrome de 
queratitis-ictiosis-sordera (síndrome de KID o eritroque-
ratodermia progresiva de Burns).2
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La EQSP se manifiesta durante la lactancia o la infan-
cia temprana con el desarrollo de placas hiperqueratósi-
cas policíclicas fijas y bien delimitadas sobre una base 
eritematosa, superficie de aspecto verrugoso, áspera, 
distribuidas simétricamente en la región perioral, las 
mejillas, los glúteos y las extremidades. Generalmente 
no afecta el tronco. Se acompaña de queratodermia 
palmoplantar eritematosa en el 50% de los casos. Las 
placas hiperqueratósicas lentamente progresan, au-
mentando en número y tamaño en los primeros años 
de vida, se estabilizan en la infancia temprana y desde 
ese momento mantienen una localización y un aspecto 
estables. Algunas veces experimentan regresión parcial 
durante la pubertad. Ocasionalmente el paciente mani-
fiesta prurito o la aparición de nuevas lesiones en áreas 
de traumatismo (fenómeno de Koebner).9,16

Pueden existir otras manifestaciones asociadas en 
forma aislada, como pérdida auditiva sensorial y paro-
niquia, aunque generalmente el paciente es saludable, 
con afectación únicamente a nivel de la piel.17

El diagnóstico diferencial se realiza principalmente con 
las queratodermias palmoplantares difusas, la pitiriasis 
rubra pilaris, la psoriasis y la eritroqueratodermia variabilis.

Los casos descritos en la literatura son pocos; su 
diagnóstico es básicamente clínico debido a que la histo-
patología es inespecífica: hiperqueratosis, paraqueratosis 
en parches, hipergranulosis, así como taponamiento foli-
cular. En dermis papilar se observan capilares dilatados 
e infiltrados linfocitarios perivasculares escasos. Estudios 
ultraestructurales muestran vacuolas de lípidos en el 
estrato córneo y aumento en el número de mitocondrias 
edematizadas en las células granulares.11-15

El tratamiento es sintomático; se pueden utilizar 
queratolíticos tópicos a base de urea, alfahidroxiácidos, 
propilenglicol, ácido láctico y ácido salicílico, glucocor-
ticoides tópicos o cremas emolientes con resultados 
variables. Se han comunicado casos de remisión parcial 
con la aplicación de retinoides tópicos. El tratamiento 
con retinoides sistémicos (isotretinoína, acitretina y 
etretinato) es efectivo en la mayoría de los pacientes 
a dosis de 0.5 a 1.5 mg/kg/día, aunque el costo y los 
efectos secundarios limitan su uso como terapia de 
primera elección.1,2,9,10,18

El uso de calcipotriol puede ser útil en algunos casos.

Casos clínicos

Los tres primeros casos tienen un componente familiar, 
donde la madre y los hijos inician desde los primeros 
meses de edad. El cuarto caso tiene el mismo diagnós-
tico, sin relación con los anteriores.

Casos 1-2-3

Mujer de 46 años, preescolar de 3 años y escolar de 9 
años, presentan una dermatosis diseminada a tronco, 
del que afecta tórax y abdomen en la cara posterior, así 
como extremidades superiores e inferiores por todas 
sus caras, caracterizada por la presencia de grandes 
placas eritematosas e hiperqueratósicas, de bordes bien 
delimitados. Bilateral, con tendencia a la simetría y de 
evolución crónica asintomática (Figuras 1 a 3).

Figura 1. Casos 1, 2 y 3.

Figura 2. Imagen clínica del 
caso 2 de 9 años.

Figura 3. Placas típicas en 
extremidades inferiores en el 
paciente del caso 2.
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Caso 4

Escolar de 6 años de edad, con dermatosis disemina-
da a tórax anterior y posterior, así como extremidades 
superiores e inferiores, constituida por grandes placas 
eritematoqueratósicas de bordes bien definidos, policí-
clicos. De evolución crónica, discretamente pruriginosa 
(Figuras 4 a 6).

Se realiza estudio histopatológico que muestra hiper-
queratosis y zonas de paraqueratosis que cubren a una 
epidermis con acantosis marcada, regular, con alarga-
miento y ensanchamiento de los procesos interpapilares, 
se identifican focos de hipergranulosis con pequeñas 
zonas de agranulosis. Existe papilomatosis. En la dermis 
superficial y media se observan vasos capilares rodeados 
por infiltrado inflamatorio linfohistiocitario, todo lo anterior 
compatible con EQSP (Figuras 7 y 8).

Se realiza biometría hemática, química sanguínea, 
examen general de orina, exudado faríngeo y copropa-
rasitoscópico seriado, todos dentro de valores normales.

Comentario

La EQSP es un trastorno de la queratinización, de 
transmisión autosómica dominante. El diagnóstico es 

básicamente clínico, ya que el estudio histopatológico 
no es específico.

Los pacientes motivo de esta comunicación fueron 
tratados con ácido salicílico tópico al 3% y emolientes con 
mejoría parcial de las lesiones y actualmente continúan 
asistiendo a revisiones periódicas a la clínica de pediatría 
del Centro Dermatológico «Dr. Ladislao de la Pascua».

Figura 4. Placas hiperqueratósicas 
de bordes bien definidos en niña de 
6 años. (Caso 4).

Figura 5. Topografía de la dermato-
sis, vista anterior.

Figura 6. Vista posterior de la der-
matosis.

Figura 7. Epidermis con hiperqueratosis, zonas de para-
queratosis, acantosis, papilomatosis e infiltrado inflamatorio 
linfohistiocitario en dermis (H&E 4x).
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Figura 8. Epidermis con hiperqueratosis, acantosis, papilo-
matosis, infiltrado inflamatorio en dermis (H&E 20x).

Es importante el seguimiento a largo plazo de estos 
casos, así como el consejo genético y psicológico.

Consideramos importante comunicar estos casos 
para tener mejor entendimiento de la enfermedad y por 
la baja frecuencia de la misma dentro de la literatura 
mundial.
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