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PRESENTACION DE CASO

RESUMEN

Introduccion: la poroqueratosis es un
trastorno hereditario de la
queratinizacién. Se describen multiples
variantes clinicas, todas representadas
por una lesiéon primaria comuan: la papula
hiperqueratésica. El diagndstico se
confirma con la histopatologia, donde se
aprecia la laminilla cornoide, el hallazgo
mas representativo en esta dermatosis.
La escasa respuesta a la terapéutica, la
frecuente recurrencia y su potencial
caracter preneoplasico, hacen de esta
patologia un problema complejo para el
dermatélogo. Una de sus variantes; la
Poroqueratosis Actinica Superficial
Diseminada, es la forma clinica mas
frecuente con inicio en la tercera y cuarta
décadas de la vida, afectando con escaso
predominio al sexo femenino.

Objetivo: presentar un caso con
poroqueratosis actinica superficial
diseminada confirmada por Dbiopsia
cutanea en una mujer de 30 afos de
edad.

Presentacion del caso: mujer que
acude a consulta de Dermatologia
presentando lesiones cutaneas
acompafiadas de prurito intenso
localizadas en miembros superiores e
inferiores, principalmente en zonas
expuestas a la luz solar, de dos afios de
evolucién. En la entrevista médica se
constata que la madre presenta lesiones
cuténeas similares en zonas
fotoexpuestas, cuyo diagndstico
anatomopatologico fue el de
poroqueratosis actinica superficial
diseminada. El examen fisico
dermatoldgico permite sospechar esta
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entidad, la cual se confirma mediante
biopsia.

Conclusiones: a pesar de tratarse de
una entidad poco frecuente, el
diagndstico puede realizarse clinicamente
teniendo en cuenta la sintomatologia,
historia familiar, examen fisico
dermatoldgico y ser confirmado a través
de biopsia cutanea.

DeCS: POROQUERATOSIS; )
ENFERMEDADES CUTANEAS GENETICAS;
DERMATOLOGIA.

ABSTRACT

Introduction: porokeratosis is a
hereditary disorder of keratinization.
Multiple clinical variants are described, all
represented by a common primary lesion:
the hyperkeratotic papule. The diagnosis
is confirmed with histopathological study,
where the cornoid lamella is appreciated,
the most representative finding in this
dermatosis. The poor response to
therapy, the frequent recurrence and its
potential preneoplastic nature, make this
pathology a complex problem for the
dermatologists. One of its variants, the
disseminated superficial actinic
porokeratosis, is the most frequent
clinical form with onset in the third and
fourth decades of life, affecting with little
predominance the female sex.

Objective: to present a case with
disseminatedsuperficial actinic
porokeratosis(DSAP)confirmed by
cutaneous biopsy in a 30-year-old
woman.

Case report: a woman who comes to the
Dermatology Office presenting skin
lesions accompanied by intense pruritus
located in the upper and lower limbs,
mainly in the areas exposed to sunlight,
of 2 years of evolution. In the medical
interview, it was found that the mother

presented the similar skin lesions in
photo-exposed areas, whose pathological
diagnosis was disseminated superficial
actinic porokeratosis. The dermatological
physical examination allows suspecting
this entity, which is confirmed by biopsy.

Conclusions: even though this is a rare
entity, the diagnosis can be clinically
made considering the symptoms, family
history, dermatological physical
examination, and the confirmation by
means of skin biopsy.

DeCS: POROKERATOSIS; GENETIC SKIN
DISEASES; DERMATOLOGY.

INTRODUCCION

La poroqueratosis (PQ) es una dermatosis
epidérmica que se caracteriza por
lesiones  anulares, queratdsicas e
hiperpigmentadas, Unicas o multiples, de
evolucion crénica. Es una alteracion
especifica de la queratinizacion y se
considera como una lesion 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 palmo-plantar y diseminada y
la PQ facial atipica y sindromatica. (' 2 Se
considera un trastorno poco frecuente,
reportdndose a nivel mundial alrededor
de 250 casos. (M

Es considerada una genodermatosis con
patrén de herencia autosémico dominante
y penetrancia variable, aunque hay casos
que resultan de mutaciones espontaneas,
asi como de multiples reordenamientos y
proliferacion anormal de origen clonal de
los queratinocitos. Los factores que
juegan un papel en la génesis de las
lesiones poroqueratdsicas son: genético,
a la fecha se han demostrado multiples
anomalias genéticas para cada una de las



formas clinicas de poroqueratosis y aun
es controvertido el aumento en |la
expresion del gen de factor de supresion
p53; exposicion a radiacién, aunque
estudios in vitro sélo han podido
demostrar hipersensibilidad de los
fibroblastos a la radiacién X, pero no a la
ultravioleta (UV), en especial en las
formas actinicas; traumatico, por la
presencia del fendmeno isomodrfico de
Koebner, demostrado en la
poroqueratosis clasica de Mibelli y en la
lineal; de inmunosupresion, que aumenta
en 7.5 a 10 % la frecuencia de
poroqueratosis en pacientes
postrasplantados o con linfomas,
neoplasias hematoldgicas, infeccion por
virus de inmunodeficiencia humana (VIH)
y enfermedades inflamatorias 0
autoinmunitarias que requieren
tratamiento inmunosupresor Y,
finalmente, enfermedad hepatica. (®

Teniendo en cuenta que se trata de una
genodermatosis poco frecuente es que se
presenta este caso a la comunidad
médica, el cual tuvo diagndstico
anatomopatoldégico de poroqueratosis
actinica superficial diseminada (PASD).

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 30 afios de edad,
con antecedentes de salud aparente.
Acude a consulta de Dermatologia
presentando lesiones cutaneas
acompafiadas de prurito intenso
localizadas en miembros superiores e
inferiores, principalmente en zonas
expuestas a la luz solar, de dos anos de
evolucién. Como antecedentes
patoldgicos familiares se constata que la
madre presenta lesiones cutdneas
similares en zonas fotoexpuestas, lo cual
fue confirmado por Anatomia Patoldgica
(AP) mediante biopsia cutdnea como una
PASD.

Al examen fisico dermatoldgico se
observan placas pequefias con bordes
hiperpigmentados y amurallados
localizados en miembros superiores e
inferiores. (Fig. 1)

Fig. 1 Aspecto macroscopico de las lesiones.

La dermatoscopia permitié ver una lesion
que presentd una linea hiperpigmentada
y delgada en la periferia en forma de
anillo y de color rosado en su centro. (Fig.
2)

Fig. 2 Aspecto dermatoscopico de la lesion.
Notese el borde hiperpigmentado.

Los estudios analiticos realizados fueron
normales. Se realiza biopsia cutédnea para
estudio por AP, donde se informa:

Descripcion macroscopica: se recibe
fragmento eliptico de piel que mide 2 x 1
x 0.5 centimetros en sus didmetros
mayores. Superficie blanquecina con



lesidon en su centro que muestra borde
circular pardo claro.

Diagnéstico  microscoépico:  laminillas
cornoides con columna de queratinocitos
paraqueratosicos que se extiende desde
una invaginacion de la epidermis a través
del estrato corneo. Atrofia de la capa
granulosa subyacente. Ligero infiltrado
inflamatorio linfocitico perivascular en
dermis superior. Se concluye: PASD. (Fig.

Fig. 3 Histopatologia de la PASD.

Notese la presencia de laminillas
cornoides en los bordes de la lesidon. Dicha
laminilla constituye el elemento clave
para el diagndstico histopatoldgico.

DISCUSION

La 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. En el diagnostico
diferencial de esta entidad deben
considerarse la acroqueratosis de Hopf, el
liquen plano atrofico, la estucoqueratosis,
la queratosis actinica, la enfermedad de
Bowen, las verrugas ©planas, Ila
epidermodisplasia verruciforme vy la
elastosis perforante serpiginosa.

Las lesiones en esta paciente estuvieron
localizadas en las extremidades y zonas
fotoexpuestas que presentaron prurito
intenso.

La PASD, descrita en 1966 por Chernoski
y Freeman, es la forma mas frecuente de
poroqueratosis que comienza hacia la
tercera o cuarta década de la vida. Se
transmite con un patron de herencia
autosdmica dominante, con penetrancia
reducida en edades jovenes y con una
incidencia similar en ambos sexos. Se
observa con mayor frecuencia en areas
geograficas con mayor grado de
exposicién solar, y es extremadamente
rara en la raza negra. 5En este caso existe
el antecedente familiar de madre con
lesiones similares en 4areas cutdneas
fotoexpuestas, en la que también se
confirmé mediante biopsia el diagnostico
de PASD.

Las lesiones de PASD son persistentes y
no suelen resolverse de forma
espontanea, carecen de tratamiento
especifico; sin embargo, resulta esencial
considerar su potencial premaligno. La
transformaciéon maligna de las lesiones
hacia carcinoma espinocelular y
carcinoma basocelular documentada en
todas las variantes se estima en 7 %. (3

El tiempo de evolucién de las lesiones
cutaneas presentadas por esta paciente
fue de dos afios.

Los hallazgos dermatoscépicos se
correlacionan con sus caracteristicas
histopatoldgicas. Presenta una fina linea
hiperpigmentada en la periferia, y en
ocasiones otra linea interna paralela de
color blanquecino, que corresponde a la
laminilla cornoide. Por dentro de este
anillo se pueden observar cordones
lineales blanquecinos o amarronados
sobre un fondo hiperpigmentado o
rosado. También se puede encontrar
estructuras vasculares como vasos
lineales irregulares o puntiformes. La
dermatoscopia no sdlo es una técnica
diagndstica en la poroqueratosis, sino
también es til para el seguimiento. Su
uso en forma secuencial durante el curso
clinico puede mostrar en estadios
tempranos el anillo periférico bien
demarcado e hiperpigmentado. Mientras



en estadios tardios, donde la atrofia
central ya estd presente, este anillo se
borra en algunos sectores, se hace mas
difuso y policiclico. ) Algunas de estas
caracteristicas estuvieron presentes en
este caso.

La biopsia debe incluir los bordes y el
centro de la lesidon para observar los
hallazgos caracteristicos de la entidad.
Las lesiones tipicas suelen diagnosticarse
facilmente, pero deben confirmarse con el
estudio histopatoldgico. El diagnéstico se
establece con los cambios observados en
la epidermis, en donde se observan
columnas de células paraqueratdsicas que
se distinguen claramente del resto de los
corneocitos y que se disponen en «pila de
monedas», a lo cual se le conoce como
«laminilla cornoide". Por debajo de la
columna de células paraqueratédsicas, la
capa granulosa estd ausente o
adelgazada. La dermis puede mostrar
discretos infiltrados linfocitarios
perivasculares. (7 8 La histopatologia es
similar en todas las variantes clinicas. ®
Todas estas caracteristicas estuvieron
presentes en el caso que se informa.

Clinicamente se caracteriza por |la
presencia de papulas o placas
hiperqueratdsicas con centro atroéfico
rodeadas por un borde elevado que
histopatoldgicamente se reconoce como
la laminilla cornoide (19 tal y como se
manifestd en esta paciente.
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