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Acroqueratoelastoidosis:
presentación de un caso
caracterizado por
ausencia de fibras elásticas
Carlo Lozano B.1, David Oschilewski L2, Paola Ochova G.1 y Rodrigo Zúñiga M.1

RESUMEN

ABSTRACT

En el año 1953, Costa describe un cuadro clínico caracterizado por la aparición de pápulas hiperqueratóticas en márgenes 
laterales de manos y pies, que se asociaba en el examen histológico a cambios epidérmicos (hiperortoqueratosis y acantosis) y 
particularmente a la reducción y/o fragmentación de fibras elásticas, motivo por el cual esta entidad, considerada actualmente 
una genodermatosis, recibió el nombre de acroqueratoelastoidosis (AQE). Presentamos un caso en el que destaca la ausencia 
de fibras elásticas.

Palabras clave: acroqueratoelastoidosis, genodermatosis

Acrokeratoelastoidosis: a case characterized by the absence of elastic fibers

In 1953, Costa described a clinical entity characterized by the appearance of hyperkeratotic papules on the lateral margins of 
the hands and feet, which was associated with epidermal changes (hyperortokeratosis and acanthosis) and to the reduction 
and /or fragmentation of elastic fibers at histological examination. This entity was named acrokeratoelastoidosis and is currently 
considered to be a genodermatosis. A case characterized by the absence of elastic fibers is reported.
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► CASO CLÍNICO

Mujer de 36 años de edad, con cuadro de 5 años de evo-
lución caracterizado por la aparición de pápulas querató-
ticas en zona dorso lateral de ambas manos (Fig. 1). Sin 
otros antecedentes mórbidos destacables. 
 Al examen macroscópico se describe una biopsia por 
punch de piel de 0,4 x 0,3 cm. Microscópicamente desta-
caba una piel acral con marcada hiperortoqueratosis com-

pacta, estrato granuloso conservado, acantosis irregular, 
discreta depresión cóncava de la epidermis y ausencia de 
exudado inflamatorio, razón por la cual se determina junto 
con la evaluación dermatológica que correspondería a una 
genodermatosis con características queratodérmicas. 
 Se revisa la literatura y se plantea como opción diag-
nóstica una acroqueratoelastoidosis (AQE), por lo que se 
realiza la tinción histoquímica de Verhoeff Van Gieson (VVG) 
en forma simultánea a la lesión y dos controles externos 
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correspondientes a piel cervical de la misma paciente y 
una sección de arteria renal (colección histológica), que 
demuestran la ausencia de fibras elásticas dérmicas, con-
firmando el diagnóstico de AQE (Fig. 2).

► COMENTARIO

La acroqueratoelastoidosis (AQE) es una genodermato-
sis rara, descrita por el dermatólogo de origen brasileño 
Oswaldo Costa en el año 19531, que se presenta principal-
mente en la segunda y tercera décadas de la vida, más a 
menudo en mujeres2, pero que ha sido descrita también en 
niños y adolescentes3, con predominio racial en árabes y 
negros4. Puede presentarse en forma esporádica o asocia-
da a herencia familiar autosómica dominante, esta última 
por alteraciones del cromosoma 25 y con menor frecuencia 
relacionada a daño solar y trauma local. Se han descrito 
lesiones similares en otras enfermedades, entre las que 
destaca la esclerodermia sistémica6.
 Del punto de vista clínico se manifiesta por la apari-
ción de pápulas amarillentas queratóticas, localizadas 
simétricamente en las superficies laterales de las palmas 
y plantas, así también entre el pulgar y el dedo índice, la 
superficie anterior de las piernas, nudillos y pliegues de las 
uñas7,8. 
 De este modo corresponde a una genodermatosis del 
tipo queratodermia, que en el examen anatomopatoló-
gico se caracteriza por cambios epidérmicos como hipe-
rortoquetatosis y acantosis, con o sin depresión cóncava, 
siendo su característica primordial la alteración morfológi-
ca de las fibras elásticas, ya sea por disminución o frag-
mentación de las mismas (término denominado elasto-
rrexis), la que debe ser demostrada por técnicas histoquí-

micas que tiñen estas fibras, como Orceína y Verhoeff Van 
Gieson. Esto permite diferenciarla de una entidad similar 
como es la hiperqueratosis acral focal, con la que coinci-
den en las manifestaciones clínicas y epidérmicas, pero en 
la que las fibras elásticas permanecen intactas. Se plantea 
que correspondería a un trastorno generalizado de las fi-
bras elásticas al encontrar, en algunos casos, alteraciones 
similares en pieles no dañadas9.
 En nuestro caso destaca la ausencia completa de fi-
bras elásticas en la lesión pero indemnidad de las mismas 
en un fragmento de piel cervical de la misma paciente, lo 
cual apoya que correspondería sólo a una alteración focal 
y acral. 
 En cuanto al tratamiento, por motivos estéticos, según 
su extensión se recomienda el uso de láser o crioterapia, 
así como el ácido retinoico oral que mantiene la remisión 
de las lesiones sólo durante su uso, con frecuentes recidi-
vas10.
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Fig. 2: Tinción histoquímica de Verhoeff Van Gieson (VVG) que 
destaca en negro las fibras elásticas dérmicas. A y B correspon-
den a la piel con la lesión, incluida su vista panorámica que desta-
ca la depresión cóncava de la epidermis y la ausencia de exudado 
inflamatorio, así como la ausencia de fibras elásticas (VVG 40x y 
100x). C y D, corresponden a la vista panorámica y magnificada 
de la piel cervical de la misma paciente con abundantes fibras 
elásticas (VVG 40x y 100x). En E, lámina elástica de una arteria 
renal usada como control positivo.

Fig. 1: Fotografía de zona dorsal y lateral de las manos, con pápu-
las queratóticas bien definidas, una de éstas resaltada en el cua-
dro inferior.
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