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Resumen

Las poroqueratosis (PQ) son un grupo de trastornos de la queratinizacion cutanea, de caracter adquirido o hereditario. Su expresion clinica
consiste en una macula o placa anular de centro atrdofico y bordes bien definidos e hiperqueratdsicos, cuya imagen histologica es una columna
paraqueratosica compacta, denominada laminilla cornoide. El niimero y la distribucion de las lesiones definen las diferentes formas clinicas:
poroqueratosis de Mibelli, poroqueratosis actinica superficial diseminada (PASD), poroqueratosis lineal, poroqueratosis palmo-plantar y
poroqueratosis punctata.

Presentamos 3 casos clinicos y hacemos una breve revision de la literatura.

Abstract

The porokeratosis are a group of disorders of the skin keratinization of acquired or hereditary character. Its clinical expression is a macular or
annular plaque, atrophic in the center and with well-defined hyperkeratotic edges and the histological picture is a compact parakeratotic
column, called cornoid lamella. The number and distribution of lesions define the different clinical forms of porokeratosis: Mibelli,
disseminated superficial actinic porokeratosis (DSAP), linear porokeratosis, palmoplantar porokeratosis and punctate porokeratosis.

We report 3 cases and make a brief review of the literature.
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Introduccién

Las poroqueratosisis, son trastornos de la queratinizacion,
que se caracterizan por lesiones hiperqueratdsicas con un
anillo periférico prominente, cuyo sustrato histopatologico es
una columna paraqueratosica compacta, denominada laminilla
cornoide. Se observa con mas frecuencia en areas geograficas
con alta exposicion solar. Se transmite con un patron de herencia
autosémico dominante y penetrancia reducida, y la enfermedad
se desarrolla habitualmente a partir de los 35-40 afios de edad
[1-3].
La etiopatogenia de las PQ todavia no ha sido totalmente
aclarada, pero parece ser compleja y multifactorial. Una
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hipotesis clasica, aunque no demostrada formalmente, establece
que las lesiones de PQ se deben a la extension centrifuga de un
clon de queratinocitos epidérmicos andmalos mutantes, situados
en la base de la laminilla cornoide [2-3].

Losfactores deriesgo para DSAP, laformamas comtny estudiada
de poroqueratosis incluye factores genéticos, exposicion
ultravioleta, e inmunosupresion. Existe un incremento del 7.5%
al 10% en poroqueratosis-principalmente poroqueratosis de
Mibelli y poroqueratosis superficial diseminada, una variante
similar a DSAP que ocurre en piel no expuesta al sol- en
individuos inmunosuprimidos por la reducida inmunidad.
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Estos factores de riesgo incluyen transplantes de organos,
linfomas, infeccion por HIV, y enfermedades inflamatorias o
autoinmunes tratadas con inmunosupresores, con incidencia
mas alta en trasplantados de 6rganos soélidos, principalmente de
rifiones [4].

Casos clinicos

Caso 1

Varon, 42 afos, procedente de Asuncion, pintor de obra. Presenta
cuadro de 20 afios de evolucion de lesiones tipo quemadura
de cigarrillo, primero en piel de abdomen, luego en brazos y
piernas y un afio antes de la consulta maculas hipocrémicas que
se tornan eritematosas con la exposicion solar.

Al examen fisico se observan multiples placas hiperpigmentadas
entre 0,5 a 3 cm de diametro, de bordes sobreelevados
irregulares, limites netos, con centro deprimido, que asientan en
abdomen y tronco (Fig. 1).

Al examen histopatologico se observa una invaginacion de la
epidermis de cuyo centro emerge una columna paraqueratosica
o laminilla cornoide que atraviesa la capa cornea. En la base de

e

Figura 1. Caso 1. Clinica. Placas hip

la laminilla se observa la ausencia de la capa granulosa y células
vacuoladas (Fig. 2).

Diagnéstico final: de Poroqueratosis de Mibelli. Se iniciaron
retinoides y queratoliticos topicos con parcial mejoria.

Caso 2

Mujer, 55 afios, ama de casa, procedente de area urbana del
Paraguay, hipotiroidea en tratamiento con T4. Cuadro de dos
meses de evolucion de prurito en brazos, piernas y rostro, que
se exacerba con el sol, tratada previamente con trivalentes y
antialérgicos sin mejoria.

Alexamen fisico se aprecian multiples papulas hiperpigmentadas
hiperqueratodsicas entre 0,5 a 1,5 cm de diametro, con centro
levemente deprimido, distribuidas en brazos y piernas (Fig. 3).
El examen anatomopatoldgico revela laminilla cornoide y
cambios actinicos del colageno dérmico (Fig. 4).

Diagnéstico: Poroqueratosis Actinica Superficial Diseminada.
Se inici6 proteccion solar, retinoides y queratoliticos topicos,
con parcial mejoria.
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erpigmentadas entre 0,5 a 3 cm de diametro, de bordes sobreelevados

irregulares, limites netos, con centro deprimido, que asientan en regioén inguinal izquierda.
Figure 1. Case 1. Clinic. Hyperpigmented plaques between 0.5 to 3 cm in diameter, with irregular raised edges, net

limits, depressed center, located in the left inguinal region.

0 emerge una columna

paraqueratdsica o laminilla cornoide que atraviesa la capa coérnea (izquierda). En la base de la laminilla se
observa la ausencia de la capa granulosa y células disqueratdsicas (derecha).

Figure 2. Case 1. Histopathology. Epidermal invagination, of the center emerges a parakeratotic column traversing the
stratum corneum (left). At the base of the lamella the absence of the granular layer and dyskeratotic cells is observed

(right).
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Figura 3. Caso 2. Clinica. Maualtiples papulas
hiperpigmentadas hiperqueratésicas entre 0,5 a 1,5 cm de
diametro, con centro levemente deprimido, distribuidas en
brazos (izquierda) y piernas (derecha).

Figure 3. Clinic. Multiple hyperpigmented hyperkeratotic papules
between 0.5 to 1.5 cm in diameter, with slightly depressed center,
distributed arms (left) and legs (right).

Caso 3

Mujer, 45 afos, soltera, vendedora ambulante, con historia
de un afio de evolucion, de maculas en piel de ambos brazos,
acompafiadas de prurito, con extension posterior de las lesiones
al rostro y cuello.

Al examen fisico se observan multiples placas anulares de
bordes hiperqueratdsicos, hiperpigmentadas, con centro atréfico
de 0,5 a 0,8 cm de diametro, bordes regulares, limites netos, que
asientan en piel de rostro, escote, brazos (Fig. 5).

En la histopatologia se aprecia laminilla cornoide oblicua a
la superficie cutanea, ligera degeneracion granulosa en su
insercion epidérmica y epidermis de los margenes con pérdida
de redes de crestas, hiperpigmentacion basal y ortoqueratosis.
Dermis con telangiectasias, cambios degenerativos de fibras
elasticas y colagenas y numerosos melandfagos (Fig. 6).
Diagnostico: Poroqueratosis Actinica Superficial Diseminada.
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Figura 4. Caso 2. Histopatologia. Lam
cambios actinicos del colageno dérmico.

Figure 4. Case 2. Histopathology. Cornoid lamella and actinic
changes of dermal collagen.

inilla cornoide y

Se inician fotoproteccion e isotretinoina oral, con mejoria de
lesiones.

Comentarios

Las poroqueratosis (PQ) constituyen un grupo de
genodermatosis poco frecuentes. Se caracterizan por un
trastorno de la queratinizacion de origen desconocido [2].
Las poroqueratosis se manifiestan por el desarrollo de lesiones
queratodsicas en la piel con una imagen histoldgica caracteristica,
la laminilla cornoide [2,3].
La genética de la poroqueratosis no se ha resuelto
completamente, pero se han propuesto varias explicaciones para
las manifestaciones clinicas.
La poroqueratosis actinica superficial diseminada (DSAP) se
hereda de manera autosémica dominante con disminucion de la
penetrancia del 22%.

Figura 5. Caso 3. Multiples placas anulares de bordes hiperqueratésicos, hiperpigmentadas, con centro
atrofico de 0,5 a 0,8 cm de diametro, bordes regulares, limites netos, que asientan en escote.
Figure 5. Case 3. Clinic. Multiple hyperkeratotic annular plaques, hyperpigmented, with atrophic center 0.5 to 0.8 cm in

diameter, regular margins, net limits, located in the neckline.
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Figura 6. Caso 3. Histopatologia. Laminilla cornoide oblicua
a la superficie cutinea.

Figure 6. Case 3. Histopathology. Cornoid lamella obliquely to the
skin surface.

Un alelo defectuoso en el genoma de un individuo
heterocigocico es suficiente para expresar la enfermedad. La
expresion cutanea es difusa, porque todas las células del cuerpo
tienen la mutacion. La expresion retardada de DSAP en el
adulto es probablemente por eventos de mutacion gatillados
por la exposicion a largo plazo. Las formas que se presentan en
la infancia y niflez (poroqueratosis de Mibelli y poroqueratosis
linear) probablemente tengan genéticas diferentes [4].

A las poroqueratosis las podemos clasificar en:

- Formas localizadas: poroqueratosis de Mibelli clasica o
localizada, poroqueratosis lineal, poroqueratosis punctata [2,3].
- Formas diseminadas: poroqueratosis superficial diseminada,
poroqueratosis actinica superficial diseminada, poroqueratosis
palmo-plantar diseminada [2,3].

En otra revision, existen 6 variantes clinicas, incluyendo el
tipo de Mibelli o en placas, superficial diseminada, actinica
superficial diseminada, linear, punctata, y diseminada palmar y
plantar [5].

La poroqueratosis de Mibelli es una variedad poco frecuente,
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 miembros y pueden
localizarse también en la cara, los labios, las regiones palmo-
plantares, areas genitales, las nalgas y la mucosa bucal. Existe
un predominio masculino (2:1). Se caracteriza por una a varias
placas anulares o policiclicas de gran tamafio asintomatica (de 2
hasta 20 cm), generalmente unilaterales y con menos frecuencia
bilaterales y simétricas, inician como papulas hiperqueratosicas
pequeias y asintomaticas que aumentan paulatinamente de
tamano, de manera centrifuga, para formar una placa oval de
borde bien definido, con un reborde hiperqueratosico elevado y
un surco a lo largo del mismo. El diagnostico diferencial liquen
plano, verrugas, queratosis actinicas, epitelioma basocelular, y
carcinoma de células escamosas [2,6].

La poroqueratosis lineal, es sumamente rara y no ha podido
establecerse relacion, a diferencia del caso presentado por De
Kok E y cols, con rasgos hereditarios. Puede presentarse desde
el nacimiento hasta la edad adulta y el nimero de las lesiones
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es variable. Las lesiones presentan una distribucion lineal,
zosteriforme, que involucra principalmente las extremidades, su
disposicion lineal y unilateral constituye el rasgo caracteristico
para el diagndstico, puede afectar las palmas y plantas [7-9].
Puede presentarse también como fenémeno de Koebner. Es
muy parecido a un hamartoma epidérmico, una psoriasis lineal
o un liquen estriado o un nevus verrugoso lineal [2,6]. En esta
variedad se han descrito degeneracion maligna y metastasis [6].
La poroqueratosis punctata es una variante también poco
frecuente, presencia de numerosos tapones queratosicos
pequeiios con borde elevado, que no presentan tendencia a
aumentar de tamafio y se localizan en palmas y plantas. Patron
de herencia y edad de inicio de dificil determinacion [6]. El
diagnéstico diferencial incluye sindrome de nevo carcinoma
celular, queratosis arsenicales, enfermedad de Darier, liquen
nitido palmoplantar y de la queratodermia punctata. En
ocasiones las lesiones son sensibles a la presion. Esta forma
puede estar asociada a la PQ de Mibelli o a la PQ Lineal [2].
Las lesiones exclusivamente faciales son raras, aunque el 15%
de los pacientes que tiene el tipo generalizado, presenta lesiones
faciales, ya que generalmente, la poroqueratosis se presenta en
el tronco y las extremidades [9,10]. Las formas localizadas en
cara se producen, usualmente, en mujeres en la edad media, con
un promedio de duracion de la enfermedad de uno a diez afios,
caracterizada por papulas y placas entre 0,1 cm y 1 cm, en la
nariz y la region perinasal [10,14].

La poroqueratosis actinica superficial diseminada (PASD) es
una dermatosis cronica, mas generalizada que la poroqueratosis
de Mibelli y limitada a las areas del cuerpo expuestas a la luz
solar. Los pacientes refieren exacerbaciones asociadas con
prurito y ardor en la piel durante los meses de verano [14]. En
el caso de la PASD, el gen identificado como responsable de
esta dermatosis es el SSH1, localizado en 12q23.2-24.1 y en el
cromosoma 15q25.1-26.1 [3] En el diagnostico diferencial de la
PASD deben considerarse la acroqueratosis de Hopf, el liquen
plano atréfico, la estucoqueratosis, la queratosis actinica, la
enfermedad de Bowen, las verrugas planas, la epidermodisplasia
verruciforme y la elastosis perforante serpiginosa [2,15,16].

El diagnéstico clinico de la PASD es sencillo en los casos en
los que la laminilla cornoide es evidente. Sin embargo, el borde
hiperqueratdsico de las lesiones de PASD es a menudo sutil,
por lo que el diagnostico clinico puede facilitarse mediante la
aplicacion de violeta de genciana o povidona yodada sobre las
mismas [15,17,18].

Actualmente no existe un tratamiento ideal para la PASD que
sea seguro, eficaz y sin efectos indeseables derivados de su
aplicacion (p. ej., cicatrices no estéticas y dolor) [3].

La Poroqueratosis superficial diseminada es una forma de PQ
de predominio femenino, que clinicamente se asemeja a la
PASD pero que puede ocurrir en zonas tanto expuestas como no
expuestas a la luz [2].

En la variedad palmo plantar, las lesiones inician principalmente
durante la segunda década de la vida y generalmente
existe historia familiar, afectan mayormente a varones. Las
lesiones numerosas son maculopapulares de borde elevado
e hiperqueratdsico no mayor de lmm de altura, con un surco
longitudinal a lo largo del mismo, inicialmente en palmas
y plantas y se extienden a las extremidades y tronco. Puede
presentarse prurito y lesiones en mucosas, en la bucal pueden
ser anulares opalescentes. No existe relacion con la exposicion
solar y puede afectar areas no expuestas a la luz [2,6].



Ademas se cita un raro sindrome, asociado a este
trastorno, conocido como el sindrome CAP consistente en
craneosinostosis familiar, hipoplasia de clavicula, anomalias
anales y poroqueratosis [10]. Tiene una prevalencia de menos
de 1 habitante en 1.000.000, herencia autosémica recesiva,
con edad de inicio neonatal/infancia. Se ha descrito en siete
pacientes de cuatro familias no relacionadas. Las anomalias
craneales incluyen sinostosis coronal con fontanelas (anterior y
posterior) ampliamente abiertas y foramenes parietales grandes,
ademas malformaciones genitourinarias, en algunos pacientes
la erupcion cutanea ha sido clasificada como poroqueratosis
(trastorno de la queratinizacion). Son comunes la pérdida de
audicion neurosensorial y un retraso en el desarrollo de leve a
grave [11].

Recientemente se ha aplicado la dermatoscopia al diagnéstico
clinico de la poroqueratosis; es una técnica no invasiva que
permite observar una estructura anular blanquecina o amarillenta
que se corresponde con la laminilla cornoide, junto a un area
central atrofica de aspecto cicatricial [15,19].

Es fundamental la biopsia cutanea, debido a que el diagnostico
se basa en el hallazgo de la laminilla cornoide. La laminilla es
un defecto localizado de la queratinizacion caracterizada por
una fina columna de células paraqueratdsicas con una ausencia
o disminucion del espesor de la capa de células granulosas y
células vacuoladas o disqueratdsicas en el estrato espinoso.
Aunque es un hallazgo caracteristico de la poroqueratosis y
sus variantes clinicas puede ser encontrada como un fenémeno
incidental en un gran rango de enfermedades inflamatorias,
hiperplésicas y condiciones neoplasicas de la piel [1-4,15].

Se describe a la poroqueratosis asociada a estados de
inmunosupresion, casos relacionados con enfermedades
hematologicas, enfermedades hepaticas, terapia inmune debido
a trasplante de organos, infeccion por HIV y enfermedades
autoinmunes. De todos, el tipo mas comun de inmunosupresion
asociado a poroqueratosis es el trasplante de organos. La
incidencia de poroqueratosis luego de trasplante varia entre
0,34% y 3,4% en las diferentes series, segiin una revision
realizada por Kanitakis et al [20,21].

Es importante considerar el potencial maligno de esta
dermatosis, puesto que se ha descrito transformacion maligna
en todos los tipos de poroqueratosis [15].

Se especula con que la inmunosupresion pueda activar clones
anormales de queratinocitos en sujetos predispuestos; sin
embargo, algunos autores resaltan la importancia de factores
como la alteracion de la inmunidad humoral o agentes
transmisibles como el virus de la hepatitis C (VHC) [22,23].

Se ha estimado el riesgo global en un 7-10 % de todos los tipos
de poroqueratosis, la enfermedad de Bowen es la lesion maligna
mas encontrada, seguida del carcinoma espinocelular y con
menor frecuencia el carcinoma basocelular [15,24].
Considerando el potencial maligno de la dermatosis, las
recomendaciones generales deben orientarse hacia las medidas
destructivas como: crioterapia, laser ablativo como el de CO2 o
la extirpacion quirurgica en los casos con lesiones escasas [3].
Son esenciales, en cualquier caso, las medidas preventivas
orientadas a evitar factores desencadenantes, especialmente la
fotoproteccion [3].

Las terapéuticas como crioterapia con nitrogeno liquido
o aplicacion topica de S-fluoruracilo (5-FU) en crema son
generalmente impracticables o no satisfactorias [2,15].

El imiquimod topico al 5% en crema puede ser un tratamiento
util. La limitada experiencia de los autores sugiere que el
tratamiento se deberia introducir cuidadosamente y deberia
usarse inicialmente 3 veces por semana para evitar la inflamacion
excesiva [25].

Los queratoliticos topicos como diclofenaco al 3% en gel
provee alguna proteccion contra la progresion de la enfermedad,
laser Q-switched, terapia fotodinamica, acitretin y extirpacion
han sido parcial o completamente satisfactorias en casos
individuales [25].

En conclusion presentamos estos tres casos debido a la escasa
frecuencia de esta enfermedad, sobre todo porque somos un pais
mediterraneo, con una gran cantidad de radiacion solar recibida
diariamente. Cabe destacar la importancia de la fotoproteccion
y mas aun la fotoeducacion desde temprana edad, no solo en la
poblacion de riesgo, sino en la poblacion en general. Se cita en la
literatura multiples tratamientos, que no proporcionan una cura
definitiva, por lo que ninguna terapéutica es altamente efectiva
ni estandarizada. Lo fundamental es proporcionar al paciente la
mejor calidad de vida posible, vigilandolo muy de cerca por el
riesgo de malignidad potencial existente con estas patologias.
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