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Resumen Abstract

La poroqueratosis es una dermatosis epidérmica que Porokeratosis is an epidermal dermatosis
se caracteriza por lesiones anulares, queratdsicas e characterized by single or multiple annular, keratotic
hiperpigmentadas, Unicas o mdltiples, de evolucion and hyperpigmented lesions of chronic evolution. It
crénica. Se considera como una lesién premaligna is considered as a pre-malignant lesion with a high
con riesgo elevado de produccién de carcinoma risk of epidermoid carcinoma production. A case of
epidermoide. Se presenta el caso de un paciente de an 18-year-old patient, who, from the first months of

18 afios de edad, que desde los primeros meses de life, presented skin lesions with linear distribution,
vida presento lesiones en piel con distribucién lineal, disseminated on the face, trunk and both limbs, as
diseminadas en cara, tronco y ambas extremidades, well as some unyielding, hyperkeratotic-looking beds

ademas de algunos lechos ungueales, de aspecto with walled edges and atrophic center of light brown
hiperqueratésico, con bordes amurallados y centro color. In 2003 the histological diagnosis of
atréfico de color pardo claro. En el afio 2003 se porokeratosis was confirmed. This article describes
confirmé el diagnéstico histolégico de the treatment and evolution of this patient, affected
poroqueratosis. El presente articulo expone el by a very rare disease, both in Cuba and worldwide.
tratamiento y evolucién de este paciente, afectado

por una enfermedad muy poco frecuente, tanto en Key words: porokeratosis, skin diseases,
Cuba como en el resto del mundo. adolescent health
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INTRODUCCION

La poroqueratosis (PQ) es una dermatosis
epidérmica que se caracteriza por lesiones
anulares, queratésicas e hiperpigmentadas,
Unicas o multiples, de evolucién crénica; es una
alteracion especifica de la queratinizacién y se
considera como una lesién premaligna con riesgo
elevado de produccién de carcinoma
epidermoide. Se han reconocido seis variantes
clinicas de la enfermedad: la PQ de Mibelli clasica,
la PQ superficial diseminada (actinica, no actinica
y de inmunosuprimidos), la PQ lineal, PQ
palmoplantar y diseminada y la PQ facial atipica
y sindromatica.! Las lesiones de la PQ clasica
fueron descritas por Mibelli, dermatdlogo italiano,
en 1893, quien les asignd el nombre de
poroqueratosis, porque creyé que estas lesiones
comenzaban en las glandulas sudoriparas.? Una
forma diseminada mas superficial fue descrita
por Respighi alrededor de ese mismo tiempo, y la
variante lineal se incluye en este mismo siglo; en
1966 la PQ actinica superficial diseminada fue
descrita por Chernosky y en 1971 Guss y
colaboradores afiadieron la palmoplantar
diseminada.**

La coexistencia de varias formas de PQ en un
mismo paciente, o en varios miembros de una
familia, sugiere que estd representado por un
defecto genético comin. Algunos autores
incluyen otra forma clinica, denominada gigante,
muy rara.>®

Pueden aparecer multiples lesiones, pero son
casi siempre unilaterales y localizadas
regionalmente. Las lesiones faciales de PQ son
raras y existen pocos casos reportados. Algunas
de ellas son destructivas y otras son lesiones no
atréficas superficiales. El diagnéstico diferencial
de debe realizarse con la psoriasis en placa, el
nevus epidérmico lineal verrugoso y el nevus
ostial ecrino poroqueratésico.” El diagndstico se
realiza por la clinica, antecedentes familiares e
histopatologia.

El tratamiento es un desafio en todas las
variantes de la PQ y depende del sitio y
extensién de las lesiones. Las lesiones
circunscriptas de la PQ de Mibelli lineal pueden
ser resecadas y tratadas con injerto, electro
cirugia y crioterapia. Ademas de la
dermoabrasién se usan otras pautas terapéuticas,
como queratoliticos tépicos, retinoides tdpicos, el
calcipotriol, el 5-fluoracilo, ldser CO2, etretinato,
acetretin e imiquimod.>® Otro tratamiento con
buenos resultados ha sido la terapia

fotodinamica en Espafa.'®

El presente articulo expone el tratamiento y
evolucion de un paciente con diagndstico de PQ,
enfermedad muy poco frecuente, tanto en Cuba
como en el resto del mundo.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente masculino, de
18 afios de edad, de color de la piel blanco y
procedencia rural. Fue el producto de un
embarazo normal, parto eutécico a término, con
buen peso y apgar al nacer, pero su madre refirié
que a los cuatro meses de edad comenz6 a
presentar lesiones en la piel de las axilas, que
luego se extendieron a los miembros superiores
en forma lineal, diseminandose a la cara, tronco
y miembros inferiores de color pardo oscuro y
aspecto aspero a la palpacién. Por la extensién
de las lesiones y la falta de mejoria a pesar de
los tratamientos indicados, fue remitido al
Hospital Pediatrico Paquito Gonzalez Cueto, de
Cienfuegos.

Al ser evaluado en la consulta de Dermatologia,
con cuatro afios de edad, la madre refirié como
antecedentes patoldgicos familiares: asma
bronquial (madre), diabetes mellitus (abuelo).

Al examen fisico se observaron lesiones
hiperqueratdsicas, pardas y lineales, en regién
de las axilas, brazos, periné, muslos y piernas. En
las lesiones de los brazos se observé un centro
atréfico con bordes hiperqueratdsicos; en la cara,
papulas hiperqueratésicas, al igual que en el
resto de las regiones afectadas. En el miembro
inferior derecho las lesiones se extendian hasta
la planta del pie.

Se le indicaron varios examenes
complementarios, con los siguientes resultados:
hemoglobina (hb): 12,3 g/l, hematocrito (hto):
0,38, leucocitos: 9,63x10/9, stab: 000, seg: 0,41,
eosinéfilos (eos): 006, monocitos (mon): 000,
linfocitos (linfo):0,53.

Ultrasonido abdominal: higado que rebasaba dos
cm el reborde costal derecho con patrén
homogéneo; vesicula, pancreas, rifiones y bazo
normales.

Intubacién duodenal normal.

Citologia de impresién conjuntival (CIC):
severamente alterado, déficit de vitamina A.
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Transaminasas (TGP): 7,3 unidades.
Fondo de ojo: sin alteraciones.

Biopsia de piel: (CR-03-516) evidencié
hiperqueratosis, atrofia de la capa mucosa de
Malpighi, fibrosis de la dermis superior con
presencia de la lamella cornoide e infiltrado
inflamatorio crénico. Se concluyé que se trataba
de una PQ en su variante superficial diseminada.

Valoracién genética clinica: al realizar estudio
familiar, se pudo observar en el arbol
genealdgico que solo el paciente presentaba la
enfermedad, por lo que se infirid que se trataba
de una mutacién de novo.

Examen psicoldgico: sin alteraciones en su
desarrollo psiquico; coeficiente intelectual normal
promedio.

Evolucién y estado actual del paciente: desde el
afno 2003 el paciente fue seguido en consulta de

genodermatosis, llevando varios tratamientos
médicos, tales como: uso de cremas emolientes,
queratoliticos, protectores solares,
vitaminoterapia, cremas esteroideas, acitretin
sistémico (el cual provocd reacciones
secundarias que motivaron la supresién del
medicamento) y seguimiento por psicologia. A
pesar de esto las lesiones en piel han empeorado,
generalizandose por todo el tegqumento cutaneo,
predominando el patrén lineal, aumentando en
nimero y tamafio, llegando a ser grandes placas
con centro atréfico deprimido, lampifo,
anhidrético hipo o hiperpigmentado, rodeado por
bordes queratdsicos ligeramente elevados, que
generan un resalto al tacto, extendidas hasta el
lecho ungueal de algunos dedos de los miembros
superiores e inferiores, siendo evidentes la
destruccion de la matriz ungueal, la opacidad de
la ldmina ungueal y las estrias longitudinales.
(Figura 1, figura 2 y figura 3). A pesar de las
diferentes terapias tdpicas y sistémicas, no se
logro estabilidad ni curacién de la enfermedad.

Figura 1.Lesiones hiperqueratdsicas con bardes amuralladaos v
centro atréfico.
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Figura 2. Lesiones hipergueratasicas con distribucian lineal que llegan a

destruir |a ufa.

Figura 3. Destruccidn de la matriz ungueal con pterigion v
estrias longitudinales,

DISCUSION

La evolucién del caso presentado fue similar a lo
referido en la literatura. Es una enfermedad que
comienza durante la infancia y las lesiones
aumentan con los afios, generalmente son
asintomaticas. Los hombres son mdas afectados
que las mujeres en una proporcién de3aly

afecta a cualquier raza. Se conocen
aproximadamente 250 casos en la bibliografia
mundial. La forma lineal es mas frecuente en los
nifios y adolescentes, la actinica aparece
después de los 16 afios y en la etapa adulta, y
suele ser mas frecuente en personas
susceptibles (personas con VIH y receptores de
trasplantes).® Su cuadro clinico esta caracterizado
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al inicio por lesiones de tamafio variable de unos
pocos milimetros a varios centimetros, con un
centro rozado, eritematoso, ligeramente atréfico
y margenes hiperqueratdsicos elevados. En otros
casos pueden ser carmelitas o pardas mas
oscuras, formando placas anulares, que hacen
relieve con bordes bien delimitados
hiperqueratésicos, por lo general de mas de un
milimetro de altura y contienen ranuras o surcos
como un dique dividido. Las lesiones tienen
forma crateriforme, localizadas
fundamentalmente en regiones acrales de la
extremidades, en los muslos y regién peri genital,
y mas raramente afectan el lecho ungueal.® Las
lesiones del paciente presentado coinciden con
muchas de estas caracteristicas, dado su aspecto
hiperqueratésico, su disposicién amurallada, con
distribucién lineal y centro atrdéfico.

En todos los casos de PQ revisados, esta se
considera como enfermedad genética
autosémica dominante, lo cual estd bien
establecido debido a la presencia de clones
celulares que muestran grados variables de
displasia. Se ha demostrado inestabilidad en el
brazo corto del cromosoma 3; la causa es
desconocida, aunque se postulan varias hipétesis
gue indican que la epidermis y la dermis son las
responsables de producir la enfermedad. Las
células epidérmicas de la lesidon poroqueratoética
muestran un alto ritmo de ADN anormal, lo que
sugiere que las lesiones tienen un minimo
potencial de malignidad.* Al paciente se le realizé
una valoracién genética clinica, sin embargo, en
su caso se tratd de una mutacién de novo, lo que
aporta a la practica dermatoldgica otra posible
etiologia.

Histolégicamente se identificé la lamella cornoide,
patrén descrito como caracteristico de esta
enfermedad en todos los casos publicados,
caracterizado por la presencia de hiperqueratosis
en su centro atrdéfico, atrofia de la capa mucosa
de Malpighi y fibrosis de la dermis superior.}

Tal y como se ha evidenciado en este paciente,
la PQ es una enfermedad de curso progresivo. El
patrén clinico de sus lesiones, extendidas en el
tegumento cutdneo llegando a provocar
deformidades ungueales, es similar al de casos
precedentes. A pesar de las diferentes terapias
utilizadas no se logré estabilidad ni curacién de
la enfermedad.
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