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ABSTRACT

We present the case of a 63-year-old woman with a one-year history of punctiform, hyperkeratotic lesions on the palms
of both hands. The histologic examination showed the presence of a cornoid lamella and allowed the establishment of
the diagnosis of punctate porkeratosis. Porokeratosis is a clonal disorder of keratinization that exhibits multiple forms
of presentation, with punctate porokeratosis being an infrequent form. The differential diagnosis of palmo-plantar
punctiform, hyperkeratotic lesions is composed of porokeratosis punctata, the spiny keratodermas, other punctate
keratodermas, and other pathologies with distinctive characteristics. In the review of literature of this article we have
focused on explaining and clarifying the historical problem concerning the terminology used for these pathologies.

Key words: Porokeratosis; Cornoid lamella; Disorders of keratinization; Punctate keratoderma; Spiny keratoderma

How to cite this article: Pincay-Cedefio L, Espinoza-Benavides L, Maldonado I, Cullen R, Ruiz-Tagle S, Chamorro J, Pasmanik D. Punctate porokeratosis:
Case report and review of the literature. Our Dermatol Online. 2018;9(2):180-186.

Submission: 09.11.2017; Acceptance: 28.02.2018
DOI: 10.7241/ourd.20182.20

© Our Dermatol Online 2.2018 180



Our Dermatology Online

IE Report

Poroqueratosis punctata: reporte de un caso y revisiéon

de la literatura

Letty Pincay-Cedeiio', Leonardo Espinoza-Benavides?, Isabel Maldonado?, Roberto
Cullen?, Susana Ruiz-Tagle', Jorge Chamorro®, Daniel Pasmanik'?

'Dermatology Department, Hospital Militar de Santiago, Chile, *Universidad de los Andes Medical School, Santiago, Chile,
3Pediatric Resident, Pontificia Universidad Catdlica de Chile, Chile, ‘Dermatology Resident, Universidad de Chile, Chile,
SAnatomical-Pathology Department, Hospital Militar de Santiago, Chile

Corresponding author: Dr. Leonardo Espinoza-Benavides, E-mail: leoespinoza@hotmail.cl

RESUMEN

Presentamos el caso de una paciente de 63 afios con lesiones puntiformes hiperqueratdsicas de un 1 afio de evolucion
en palmas de ambas manos. El estudio histoldgico demostrd la presencia de una ldmina cornoide y permitié establecer
el diagnéstico de poroqueratosis punctata. La poroqueratosis es un desorden clonal de la queratinizacién que exhibe
multiples formas de presentacion, siendo la variante punctata una forma infrecuente. El diagnéstico diferencial
de lesiones puntiformes hiperqueratésicas palmo-plantares estd compuesto por la poroqueratosis punctata, las
queratodermias espinosas, otras queratodermias punctatas y otras patologias de caracteristicas distintivas. En la
revision del presente reporte nos hemos enfocado en exponer y clarificar la histérica problemaética que ha existido en

la terminologia empleada para estas patologias.

Palabras clave: Poroqueratosis; Laminilla cornoide; Desorden de la queratinizacion; Queratodermia punctata;

Queratodermia espinosa.

INTRODUCTION

La poroqueratosis es un desorden clonal de la
queratinizacién que exhibe multiples formas de
presentacion. La caracteristica comun a este grupo
heterogéneo de manifestaciones clinicas es el hallazgo
histol6gico denominado ldmina o laminilla cornoide [1].
Reportamos un caso de poroqueratosis punctata,
variante inusual caracterizada por lesiones puntiformes
hiperqueratésicas de ubicacion palmo-plantar [2].

CASE REPORT

Paciente de sexo femenino, de 63 afios de edad, con
antecedentes de hipertension arterial, hipotiroidismo,
depresién, fibromialgia y cancer de mama operado.
Usuaria de dcido acetil salicilico, levotiroxina,
escitalopram, carbamazepina, pregabalina y duloxetina.
Consulté por un cuadro de 1 ano de evolucién

caracterizado por lesiones puntiformes en palmas
de ambas manos, generalmente asintomdticas, con
episodios de dolor ocasionales. Sin antecedentes de
exposicion a arsénico ni relato de casos familiares.
Al examen fisico se constataron lesiones de 1-2
milimetros de didmetro en ambas superficies palmares
y en zonas flexoras de todos los dedos a excepcion de
ambos pulgares (Fig. 1). Las lesiones eran espiculadas,
hiperqueratésicas, algunas de color marrén y otras de
coloracién similar a la piel, levemente sensibles a la
palpacion.

Se realiz6é una biopsia de una lesiéon en palma
izquierda. La muestra obtenida permitié evidenciar
histolégicamente la presencia de una columna
paraqueratésica compacta, subyacente a la cual se
evidencié un marcado adelgazamiento del estrato
granular. Al observarse uno de los bordes basales de
la columna paraqueratésica, en donde comenzaba a
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Figure 1: Lesiones puntiformes hiperqueratdsicas en palmas y zonas
flexoras de los dedos. [Hyperkeratotic punctiform papules involving the
palms and the ventral surface of digits]

contactar a la epidermis adyacente, se logré observar
un adelgazamiento casi total del estrato granular,
con algunos queratinocitos vacuolados en el estrato
espinoso aledano (Figs. 2a and 2b). Ademads de esto, se
encontré una discreta acantosis y discreta papilomatosis
de la epidermis. A nivel de la dermis papilar se observd
un escaso infiltrado inflamatorio mononuclear con
escasos linfocitos de ubicacién perivascular. Los
hallazgos fueron compatibles con la presencia de una
ldmina cornoide y fue establecido el diagnéstico de
poroqueratosis.

Se inici6 tratamiento con tretinoina crema al 0,1%
y emulsion fluida queratorreguladora con lactato de
amonio al 15%, citandose a control para luego de 1
mes. Sin embargo, la paciente acudié a la consulta
dermatoldgica 7 meses después. Durante la segunda
visita se constaté que las lesiones seguian de igual
aspecto. La paciente relat6 que controlaba sus lesiones
utilizando una lima y retirdndolas con pinza.

DISCUSSION

Las variantes mds comunmente descritas de
poroqueratosis son la forma cldsica de Mibelli, la
poroqueratosis diseminada superficial actinica (DSAP,
de su nombre en inglés, disseminated superficial
actinic porokeratosis), la poroqueratosis diseminada
superficial, la poroqueratosis linear, la poroqueratosis
palmaris et plantaris disseminata y la poroqueratosis
punctata (PP) [3]. Las dos primeras mencionadas
son las formas mds frecuentes, observandose en
ellas las lesiones tipicas de este desorden: papulas
queratésicas que evolucionan de forma centrifuga
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Figure 2: Biopsia obtenida de lesion hiperqueratdsica en palma
izquierda. (a) Se distingue una columna paraqueratésica compacta con
un estrato granular subyacente adelgazado. (b) Se observa en un borde
de la columna paraqueratdsica un adelgazamiento casi completo del
estrato granular, con algunos queratinocitos vacuolados en el estrato
espinoso adyacente, [Biopsy of a hyperkeratotic papule on the left
hand. (a) Histology reveals a compact parakeratotic column with an
underlying decreased stratum granulosum. (b) The periphery of the
parakeratotic column reveals an almost absent stratum granulosum
along with the presence of some vacuolated keratinocytes].

hasta constituir lesiones anulares, demarcadas, de
centro atréfico y con una periferia hiperqueratésica
solevantada, pudiendo ser asintomadticas o asociadas
a prurito [2]. Al obtener una biopsia de la region
periférica, la histologia revela el hallazgo comin a
todo tipo de poroqueratosis: la lamina cornoide, una
columna compacta paraqueratésica que deprime un
drea epidérmica caracterizada por un adelgazamiento
o ausencia del estrato granular. Para completar
el cuadro histolégico, queratinocitos vacuolados
y/o disqueratésicos deben observarse en el estrato
espinoso subyacente [1]. Junto a esto se ha descrito
también un compromiso inflamatorio de la dermis de
tipo linfohistiocitario [1-3].

La lamina cornoide representa una forma anormal
de queratinizacién. A pesar de ser el elemento
unificador de la poroqueratosis, no constituye un
hallazgo patognoménico; es posible observarla en
otros trastornos cutdneos inflamatorios o hereditarios,
siendo en ocasiones un hallazgo incidental [1]. Descrita
por primera vez en 1893 por Mibelli [4], el nombre
“poroqueratosis” surge ante la idea errénea de que
las laminas cornoides pudiesen tener su origen en las
glandulas ecrinas [1,5,6]. Wade y Ackerman fueron
los que describieron por primera vez en 1980 la
participacion de esta lamina en multiples patologias,
considerdndola mds bien una “reaccién tisular menor”
en lo que corresponde a la aproximacion diagnéstica
de las patologias inflamatorias de la piel basada en
patrones [7]. Patologias como psoriasis, queratosis
liquenoide crénica, dermatomiositis, corresponden
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a algunos ejemplos en los que la histologia puede
también revelar una lamina cornoide; sin embargo, son
otros los elementos clinico-patolégicos los que guian
el diagnéstico de aquellos cuadros [1].

En cuanto a la morfogénesis de la lamina cornoide,
se han observado clones mutantes de queratinocitos
predispuestos genéticamente con alteraciones en
la ploidia del ADN. Una apoptosis prematura con
alteracion de la diferenciacion terminal explicaria la
queratinizacién desorganizada [1]. Se ha reportado
también una queratinizacién rapida asociada a una
descamacion defectuosa y se ha demostrado con
inmunohistoquimica la sobreexpresién del producto del
gen P53 en los queratinocitos subyacentes a la lamina
cornoide [1,8]. La asociacién entre poroqueratosis y
malignidades cutdneas ha sido descrita por multiples
autores [2,9,10]. Esta asociacién puede comprenderse
a través de la morfogénesis senalada: los queratinocitos
comprometidos corresponderian a un estadio celular
intermedio entre células normales y las células halladas
en la enfermedad de Bowen. La transformacién maligna
se estima en un 7.5% de los casos, con predominio de la
variante linear y con el carcinoma espinocelular (CEC)
siendo el tumor principalmente asociado [1,2].

La patogenia de la poroqueratosis ha sido principalmente
estudiada en relacion a sus dos formas mas frecuentes,
destacando un componente genético, un rol de la
luz ultravioleta (si bien existe un caso reportado
en que un paciente con DSAP presenté mejorias
al tratarse con PUVA [11]) y un rol también de la
inmunosupresion [2,12]. Asimismo, infeccién por
virus papiloma humano y traumatismos han sido
considerados como elementos con un posible rol
patogénico [2].

No existen estudios aleatorizados sobre el
tratamiento de la poroqueratosis y las respuestas
suelen ser impredecibles: ningdn tratamiento ha
demostrado una eficacia consistente y de largo
plazo [13,14]. Sin tratamiento, las lesiones persisten
indefinidamente [10,13]. La regresién espontdnea, si
bien descrita, es rara [15]. Finalmente, dado el cardcter
premaligno de este desorden, es el seguimiento de los
pacientes lo que resulta esencial. La dnica variante
que constituye la excepcion es la PP, sin casos de
malignidades asociadas reportadas [10].

La PP es una variante infrecuente de poroqueratosis
que, a diferencia de las variantes mds usuales, tiene
una presentacion clinica que se caracteriza por lesiones
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puntiformes hiperqueratésicas localizadas en palmas
y/o plantas [5]. En el caso de nuestro paciente, el
compromiso fue exclusivamente palmar. Cldsicamente
las lesiones se describen en “forma de semilla” (seed-
like), pudiendo ser solevantadas de forma espicular o
mas bien deprimidas en forma de pits [1,2]. Las lesiones
suelen ser asintomdticas, pero pueden también ser
sensibles a la presion [2]. Es notoria la existencia de
una gran confusion respecto a la terminologia a emplear
para describir a la gama de patologias que cursan con
estas lesiones palmo-plantares como manifestacion
clinica [3]. El diagnéstico diferencial ante este
cuadro, utilizando la nomenclatura que nos parece
actualizada y correspondiente, gira entorno a cuatro
grandes grupos: la PP, las queratodermias espinosas,
otras queratodermias punctatas y otras patologias
de caracteristicas distintivas [2,13,16,17]. Para
comprender la confusién y los términos planteados,
resulta imperiosa una revisién histérica de tales
descripciones. De lo contrario resulta dificil tener una
vision integra de la problemitica.

En 1923, Sweitzer publica un articulo titulado
“Keratoderma punctatum” [18]. En este, el autor
describe un cuadro de hiperqueratosis punctata
palmo-plantar y considera que ninguna de aquellas
lesiones puede ser considerada una “poroqueratosis”
hasta demostrar una relacién con las glaindulas
ecrinas, caracteristica considerada aun esencial en
aquel entonces. En su revision de la literatura, destaca
como primera descripcién de un cuadro similar un
articulo de 1879, de Davies-Colley, donde se describe
un cuadro clasificado como “disseminated clavus of
hands and feet” (“clavos diseminados de manos y
pies”) [19]. Besnier, comenta el autor, describe un caso
con lesiones hiperqueratésicas punctata en palmas, a lo
que denomind “queratodermia eritematosa simétrica
de las extremidades: forma punctata” [20]. Sweitzer
termina su andlisis con un comentario personal: expresa
haber recopilado 18 casos, ninguno de ellos idénticos
entre si, evidenciando una nomenclatura que alternaba
entre poroqueratosis y queratodermias. Algunos de esos
casos, considera, probablemente eran verrugas o incluso
liquen plano. El articulo de Sweitzer corresponde
al primer incentivo explicito hacia la comunidad
cientifica para indagar en estas manifestaciones clinicas
difusamente comprendidas en su época.

Muchos anos después, en 1971, Guss describe un
“tercer tipo de poroqueratosis” [21], diferente a las
descripciones hechas por Mibelli y por Chernosky
(quien describe en 1967 la variante DSAP [22]). El
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cuadro de Guss terminaria correspondiendo a la variante
palmaris et plantaris disseminata. La define como un
cuadro autosémico dominante, de inicio alrededor de
los 20 afios y de compromiso tronco-palmo-plantar,
morfolégicamente similar a la DSAP. También en
1971, Brown publica su articulo titulado “Punctate
keratoderma” (“Queratodermia punctata”) [23]. Este
ultimo ha sido considerado por diversos autores como
el inicio de la confusiéon terminolégica [3,16,17].
Brown comienza su articulo estableciendo que “la
queratodermia punctata es un diagnéstico descriptivo
que indica la presencia de pequefias excreciencias
puntiformes, cornudas, dispuestas irregularmente sobre
palmas, plantas y la superficie flexora de los dedos”. Ala
histologia destaca una hiperqueratosis con acantosis;
de haber paraqueratosis, dice, es minima e incidental.
Brown define su cuadro como una patologia hereditaria
autosémica dominante y reporta un caso del San
Diego Naval Hospital: hombre de 20 afios, con lesiones
palmo-plantares, con claro componente familiar. Brown
comenta que fue sugerido el diagnéstico tentativo
de “poroqueratosis punctata”, pero considerando
la historia familiar, la edad de aparicion y la falta de
extension periférica, decide finalmente considerar el
caso como alguna forma de queratodermia punctata.
Comenta no haber encontrado en la literatura ningtin
caso similar al que ¢l se encontraba reportando. El
mismo Brown relata que histol6gicamente le parece ver
estructuras similares a la limina cornoide de Mibelli.

En 1974, Herman expresa la necesidad de un mayor
reporte de casos que permita esclarecer las diferencias
observadas en estos cuadros descriptivamente
denominados queratodermias punctatas [24]. Comenta
casos con predominio de hiperqueratosis y otros
de paraqueratosis, asi como también casos tanto
hereditarios como esporddicos.

En 1977, Rahbari postula de manera decisiva una
nueva variante de la poroqueratosis de Mibelli:
la poroqueratosis punctata, nombre ya utilizado
en reportes previos, pero sin concretarse en un
diagnéstico oficial [25]. A pesar de incorporar esta
variante, destacando las lesiones de tipo seed-like, sus
dos casos reportados no eran de ubicaciéon exclusiva
palmo-plantar. El primer reporte correspondia a una
mujer de 16 afios que presentaba lesiones en dedos y
palma de la mano derecha y en axila derecha; el otro
caso, un paciente de 59 afos, presentaba lesiones en
codo, mufieca y dedos. El autor considera que el caso
de Brown correspondia a una poroqueratosis, y que
el nombre no fue empleado tan solo por la falta de
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similitud clinica con la forma cldsica de Mibelli, tal
como el mismo Brown permite ver en su publicacion.
Rahbari considera que el diagnéstico diferencial de
mayor dificultad radica en diferenciar tres entidades,
en sus palabras: la PP, la queratodermia punctata y la
queratosis arsenical.

Himmelstein publica el ano 1984 lo que considera
el quinto caso reportado de PP [26]. Paciente de
origen hispano, de 26 anos, con lesiones recurrentes
puntiformes de 1-2 milimetros, de tipo seed-like,
en palma y planta izquierda. A la histologia se
describe una columna paraqueratdsica considerada
como ldmina cornoide. Himmelstein realiza una
revision de la literatura que evidencia el ya presente
problema terminolégico: considera que el primer caso
reportado de PP corresponderia al reporte de Herman
de 1973 titulado “Queratodermia poroqueratésica
punctata” [27], y se suma a Rahbari en considerar que
el caso de Brown probablemente correspondia a una
poroqueratosis.

Sakas publica en 1985 otro caso de PP, en un paciente
de 60 afios con ascendencia coreana, considerdndolo
el sexto caso reportado de contabilizarse al de Brown
como el primero [28]. Sakas nota, no obstante, que
de los 6 casos de PP, solo 3 fueron exclusivamente
palmo-plantares. Por esta razén extiende el nombre
de su diagnéstico a PP palmaris et plantaris. De gran
relevancia nos resulta el hecho de que Sakas es uno
de los primeros autores en destacar activamente la
presencia de queratinocitos vacuolados en la histologia
de su paciente. En la revisién bibliografica realizada
por el autor, destaca el compromiso tanto de hombres
como de mujeres, la tendencia a no ser hereditaria
(con la excepcion de 1 caso), y la ausencia de algin
predominio racial. La edad tenderia a la pubertad, pero
no serfa exclusiva de ese rango etario.

Friedmann comenta en 1988 que aun era necesaria
una clasificacion adecuada para estos casos [29]. El
autor diferencia clinicamente las lesiones acuminadas,
de tipo “caja musical”, y las lesiones deprimidas,
denominadas pits. Fn el caso de las lesiones solevantadas
palmo-plantares, considera solo 3 o posiblemente
4 casos previos. A pesar de los reportes anteriores,
Friedmann apoya la categoria de Wolff-Schreiner, de
1987, enla que no consideran a la PP como una entidad
por si sola, sino una variante de la poroqueratosis linear
o de la forma clasica de Mibelli [30]. A los dos casos
de su publicacién se les atribuye histolégicamente
la presencia de ldmina cornoide, pero en ausencia
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de queratinocitos vacuolados y/o disqueratdsicos
a la microscopia de luz y electrénica, como ya se
habia descrito para las laminas cornoides de la forma
clasica de Mibelli y de la DSAP [31,32]. Es por esto
que Friedmann considera que sus reportes no son
verdaderas poroqueratosis, catalogdndolas mds bien
como queratodermias poroqueratésicas punctata,
parte del grupo de lo que se denominé como
dermatosis en caja musical (en inglés, music box spine
dermatoses) [33]. Estas entidades que no satisfacian
los criterios histolégicos para ser denominadas
verdaderas poroqueratosis tuvieron también sus
respectivos cambios en términos de nomenclatura.
Zarour realiza una clasificacién en 1992 agrupandolas
en lo que denomina queratosis filiformes [34] y
luego McGovern y Gentry, en 1994, cambian aquel
término por el de queratodermias espinosas (SK, del
inglés spiny keratoderma), diferenciando los cuadros
paraqueratdsicos de los ortoqueratésicos [35].

Basta con estos articulos sefialados para comprender la
dificultad histérica de la nomenclatura utilizada y la
gran cantidad de términos propuestos. Consideramos
que la revision realizada por Urbani en 1998 ofrece un
andlisis comprensivo e integrativo de estos cuadros,
plasmando y resumiendo un esquema atin vigente [36].
En su publicacién diferencia categéricamente las
PP de las SK en relacion a la presencia o ausencia
de queratinocitos vacuolados y/o disqueratésicos,
respectivamente, utilizando como referencia el trabajo
de Wade y Ackermann de 1980. Las SK ademds, a
diferencia de las PP, no presentarian compromiso
inflamatorio de la dermis, pero si compartirian la
disminucién del estrato granular comprometido.
Urbani comenta que en la literatura cientifica
probablemente hay casos de SK descritos como PPy
viceversa. Plantea ademas la hipétesis de 2 categorias
de SK: una forma hereditaria que seria siempre
benigna y una forma adquirida o idiopatica que
puede ser parancoplasica o estar asociada a trastornos
metabolicos. La asociacion con distintas malignidades
internas ha sido reportada particularmente en los casos
idiopdticos de queratodermia poroqueratdsica punctata
(que pertenece a la categoria de SK paraqueratésica).
Existen casos de asociacion con carcinoma bronquial,
cancer de ovario, leucemia mieloide crénica, entre
otros [13].

Tal como ya se ha expuesto, son varios los trabajos
que describen casos de hiperqueratosis palmo-plantar
puntiformes en los que histolégicamente se ha
descrito la presencia de una ldmina cornoide, pero
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en ausencia del resto de los elementos encontrados
en la poroqueratosis. Algunos, por el contrario, se
limitan a describir una columna paraqueratésica sin
una denominacién especifica [16]. En este aspecto
consideramos relevante exponer la extensa revision
realizada por Biswas el aino 2015. En esta, el autor
establece que para denominarse ldmina cornoide
propiamente tal, 3 caracteristicas se deben encontrar:
1) presencia de una columna vertical paraqueratdsica,
2) pérdida o disminucion del estrato granular en el
punto donde la paraqueratina indenta la superficia
epidermal, y 3) disqueratosis y/o vacuolizacién de
células en el estrato espinoso que subyace a la columna
paraqueratdsica. Siguiendo este criterio, la presencia
de ldmina cornoide queda excluida de las SK'y
sigue constituyendo el elemento unificador, pero no
patognomonico, de las poroqueratosis [1].

Ya hemos mencionado previamente la patogenia de la
poroqueratosis; en el caso de las SK, Hashimoto realiza
en 1999 un andlisis de 6 casos utilizando anticuerpos
antiqueratinas AE13 y AE14, ademds de apoyarse
con microscopia electronica. Las muestras obtenidas
fueron positivas para AE13, marcador de queratina
inmadura del pelo. Los resultados sugieren que las SK
pueden constituir enfermedades de formacién ectépica
abortiva de pelos en palmas y plantas [37].

A partir del afio 2000 se ha vislumbrado una clara
tendencia a ocupar la nomenclatura actualizada de
PP y SK, en especial destacandose la preferencia por
el término SK por sobre otros términos histéricamente
utilizados [17]. Sin embargo, ain no existe una
evidente homogeneizacion de la terminologia [33].
Es importante recordar que ambas patologias son muy
poco frecuentes y escasamente reportadas [1,17].

CONCLUSION

En conclusion, y utilizando la nomenclatura que
consideramos apropiada, el diagnéstico diferencial
de lesiones puntiformes hiperqueratésicas palmo-
plantares, ya sea acuminadas o deprimidas, en forma de
caja musical o en forma de semillas, lo constituyen los 4
grandes grupos que hemos mencionado con anterioridad:
1) la PP, 2) las SK, 3) otras queratodermias punctatas
[36], y 4) otras patologias de caracteristicas distintivas
[1,16]. Ya hemos argumentado la nomenclatura de
las PP y las SK. En el caso del grupo 3, recalcamos la
importancia de utilizar el concepto de queratodermia
punctata solamente a modo descriptivo, como fue
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concebido originalmente, y no como una patologia
o una entidad en si misma. En este grupo, otras
queratodermias punctatas incluyen patologias como la
queratosis arsenical, la enfermedad de Buschke-Fisher-
Brauer y la acroqueratoelastoidosis liquenoide [16]. En
cuanto a otras patologias de caracteristicas distintivas, se
puede senialar la enfermedad de Darier, la enfermedad
de Cowden, verrugas, queratolisis punctata (pitted
keratolysis) y el sindrome del carcinoma basocelular
nevoideo [1,16].

La PP y las SK son patologias poco frecuentes con
multiples modalidades de tratamientos descritos para
ambas, sin alguno particularmente establecido [13,14].
Mis alld de las posibles molestias cosméticas o
sintomaticas, resulta esencial el estudio histolégico que
permita un diagnéstico especifico para el subsecuente
seguimiento del paciente: en el caso de las PP por el
riesgo tedrico de CEC, y en el caso de las SK por las
malignidades internas que se han visto asociadas.
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