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Poroqueratosis:
comunicacion de tres casos

Leila M. Saul', Vicenta Neglia?, Maria Cristina Kien'® y Alejandra Abeldafo*

La poroqueratosis abarca un grupo heterogéneo de trastornos de la queratinizacion epidérmica. Se postula como factor
etiopatogénico la presencia de un clon mutante de queratinocitos en expansion, cuya correlacién histolégica es la laminilla
cornoide, tipica de esta entidad. Se describen cinco variantes clinicas de poroqueratosis: de Mibelli, actinica superficial
diseminada (PASD), lineal, puntiforme y palmoplantar. Factores de riesgo: predisposicién genética, RUV, inmunosupresion
(trasplante de 6rganos sdlidos, linfoma, VIH, enfermedades inflamatorias y autoinmunes en tratamiento con corticoides o
inmunosupresores). Se caracteriza clinicamente por la presencia de multiples papulas y placas con centro atréfico o anhidrotico,
anulares, con reborde queratdsico, que se expande en sentido centrifugo. Se localizan frecuentemente en extremidades y areas
fotoexpuestas. Comunicamos 3 casos: uno de poroqueratosis lineal en una paciente de 27 afos de edad, otro de PASD en una
paciente de 52 afios de edad con historia de fotoexposicion solar de larga data asociado a su actividad laboral, y finalmente un
caso de PASD hipertrofica en un paciente de 64 anos de edad, con antecedentes de trasplante renal. Ninguno de ellos refirié
antecedentes familiares de relevancia. Se indicé tratamiento con retinoides tépicos, emolientes, FPS, con mejoria parcial de las
lesiones.
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ABSTRACT

Porokeratosis: three-case report

Porokeratosis comprises a heterogeneous group of disorders of abnormal keratinization. Presence of a mutant clone of
expanding keratinocytes is postulated as etiopathogenic factor. Histological correlation is a typical cornoid lamella. Five clinical
subtypes are described: porokeratosis of Mibelli, disseminated superficial actinic porokeratosis (DSAP), linear porokeratosis,
palmo-plantar punctate porokeratosis and porokeratosis palmaris et plantaris disseminata. Risk factors: genetic predisposition,
RUV, immunosuppression (solid organ transplantation, lymphoma, HIV, inflammatory and autoimmune diseases treated with
corticosteroids or immunosuppressants). Porokeratosis is clinically characterized by multiple papules and plaques with
an atrophic center and a keratotic ring which expands centrifugally. It is often located on the extremities and sun exposed
areas. Three cases are presented: 1) linear porokeratosis in a young patient 2) DSAP in a 52-year-old patient with a history of
longstanding sun exposure associated with his work, and 3) hypertrophic DSAP in a 64-year-old patient with a history of renal
transplantation. There was no family history of similar lesions in any of them. Treatments with topical retinoids, emollients, FPS
were indicated with partial improvement of skin lesions.
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» INTRODUCCION

La poroqueratosis comprende un grupo heterogéneo de
trastornos de la queratinizacion. Se postula como factor
etiopatogénico la presencia de un clon mutante de quera-
tinocitos en expansién, cuya correlacion histolégica es la
laminilla cornoide tipica de esta entidad'.

Entre los factores de riesgo se enumeran: predisposi-
cioén genética, RUV e inmunosupresion (trasplante de 6rga-
nos sélidos, tratamientos inmunosupresores)*.

Se han descripto 5 variantes clinicas de poroquerato-
sis: de Mibelli, actinica superficial diseminada (PASD), li-
neal, puntiforme y palmoplantar®.

Comunicamos 3 casos de poroqueratosis con diferente
presentacion clinica, con el objetivo de describir una geno-
dermatosis poco frecuente que presenta multiples factores
de riesgo y cuyas lesiones cutaneas tienen posibilidad de
transformacioén neoplasica.

» CASOS CLINICOS

Caso 1: poroqueratosis actinica superficial diseminada
(PASD).
Paciente de sexo femenino, de 52 afos de edad, oriunda
de Jujuy, con antecedentes personales de asma, diabetes
y dislipemia, que consultd por lesiones en rostro, escote
y miembros de inicio en la tercera década de la vida, con
progresion gradual. Las mismas eran asintomaticas y se
exacerbaban con la exposiciéon solar. En ese periodo, la
paciente desempefiaba su actividad laboral en vifiedos en
la provincia de Mendoza, donde presentaba habitualmente
un alto nivel de exposicién solar. Esta actividad fue rea-
lizada durante 30 afos, aproximadamente. Antecedentes
familiares: no refirio.

Examen fisico: multiples placas redondeadas color
piel normal, de bordes netos, amarronados, delgados,

Fig. 1. Multiples placas redondeadas de bordes netos, amarrona-
dos, delgados, queratésicos, de aproximadamente 1 cm de dia-
metro, en dorso.
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queratésicos y ligeramente sobreelevados, de aproxima-
damente 1 cm de diametro, diseminadas en rostro, dorso
y superficie extensora de brazos (Figs. 1y 2). Placas de 1,5
a 2,5 cm de diametro, con centro atréfico y bordes quera-
tosicos hiperpigmentados, localizadas en raiz de muslos y
region pretibial de piernas (Fig. 3). Asintomaticas. Fotoda-
fo. Palmas, plantas y mucosas respetadas.

El estudio histopatolégico revel6 una epidermis adel-
gazada, hiperqueratosis y paraqueratosis, sin conforma-
cién absoluta de laminilla cornoide, imagen sugestiva de
poroqueratosis.

Se instauré tratamiento tépico con adapalene 0,03%
gel, urea 20% crema, fotoproteccién solar, con leve mejo-
ria de las lesiones.

Caso 2: poroqueratosis diseminada hipertréfica pos-
trasplante e inmunosupresion.

Paciente de sexo masculino, de 64 afos de edad, oriundo
de Entre Rios, con antecedentes de trasplante renal en el
afo 2008, secundario a insuficiencia renal crénica termi-
nal de causa desconocida, en tratamiento inmunosupresor
con meprednisona 4 mg/dia y sirolimus.

Consulté por lesiones en miembros superiores e infe-
riores de larga data, con progresion de las mismas en los
ultimos 2 afios, y prurito ocasional. El paciente se habia
dedicado a la albafileria desde su juventud, por lo que refi-
ri6 un alto nivel de exposicién solar habitual. Antecedentes
familiares: no refiri6.

Examen fisico: multiples placas redondeadas de
bordes bien definidos, eritematosos, queratdsicos, lige-
ramente sobreelevados, con centro color piel normal, de
aproximadamente 1,5 cm de diametro, localizadas en cara
anterior de piernas y antebrazos. Lesiones similares de
bordes infiltrados de aproximadamente 2 cm de diametro,
localizadas en regién gemelar y dorso de pies (Fig. 4). Mu-
cosas, palmas y plantas, sin particularidades.

Fig. 2. Placas con centro atréfico de bordes definidos, finos, que-
ratésicos, en region pretibial de piernas.
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Fig. 3. Placas con centro atréfico, de bordes queratosicos hiper-
pigmentados, en raiz de muslos.

El estudio histopatolégico resulté compatible con po-
roqueratosis.

Se indicé tratamiento topico con tretinoina 0,05% en
crema, emolientes, fotoproteccion solar. Presento leve me-
joria de las lesiones.

Caso 3: poroqueratosis lineal.

Paciente de sexo femenino, de 27 afios de edad, sin
antecedentes personales de relevancia, que consulté
por lesiones en el brazo izquierdo de 15 afios de evolu-
cién, las cuales presentaban exacerbacion estival y eran
ocasionalmente pruriginosas. Previamente se habia rea-
lizado diagndstico histopatolégico de liquen escleroso
y atrofico en otro nosocomio. Antecedentes familiares:
no refirio.

Examen fisico: multiples placas redondeadas de bor-
des bien delimitados, eritematoviolaceos, ligeramente so-
breelevados, queratésicos y centro atréfico e hipopigmen-
tado, de aproximadamente 1 cm de diametro, localizadas
en superficie extensora del miembro superior izquierdo.
Las lesiones presentaban una disposicién lineal y seguian
el trayecto de las lineas de Blaschko (Fig. 5).

El estudio histopatolégico fue compatible con poro-
queratosis (Fig. 6).
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» Poroqueratosis: comunicacion de tres casos

Fig. 4. Placas redondeadas de bordes netos, infiltrados, eritema-
tosos, queratdsicos, en dorso de piernas.

Se instaur6é tratamiento tépico con acido retinoico
0,025% gel, emolientes y fotoproteccién solar, con mejoria
parcial de las lesiones.

» COMENTARIO

La poroqueratosis (PQ) fue descripta por primera vez en
1892 por Mibelli; ese mismo afio Respighi publico trabajos
sobre la PQ superficial diseminada. Los rasgos de la PQ li-
neal se detallaron en 1918, y Chernosky describié en 1966
una variante de PQ inducida por el sol: poroqueratosis ac-
tinica superficial diseminada (PASD). En 1971 Guss dio a
conocer la variedad palmoplantar diseminada y en 1977
Rahbari planteé incorporar a la PQ punctata como una va-
riante mas de esta enfermedad?®. Se han comunicado en la
literatura escasos casos de PQ con lesiones hipertroficas®.

Se trata de un grupo heterogéneo de trastornos de
queratinizacion epidérmica. Algunas variantes de esta der-
matosis, como la PASD, se heredan con patrén autosémi-
co dominante, con penetrancia variable y heterogeneidad



Fig. 5. Multiples placas redondeadas, eritematoviolaceas, de bor-
des bien delimitados, ligeramente sobreelevados, queratésicos y
centro atréfico, localizadas en superficie extensora del miembro
superior izquierdo.

genética. Se han descripto hasta la fecha 4 loci asociados
a susceptibilidad genética en los cromosomas 12, 15,1
y 167. En cuanto a la variante lineal, corresponderia a un
mosaicismo genético, por lo que no se transmitiria a la si-
guiente generacion’ 8.

Si bien el mecanismo etiopatogénico subyacente no
esta del todo dilucidado, se postula que un clon de que-
ratinocitos mutantes se expande periféricamente y lleva a
la formacién de la laminilla cornoide, en el limite entre la
poblacién clonal y las células epidérmicas normales’.

Entre los factores de riesgo se describen: predisposi-
cioén genética, RUV, trauma, infecciones, inmunosupresion
(trasplante de érganos sélidos, linfoma, VIH, enfermeda-
des inflamatorias y autoinmunes en tratamiento con corti-
coides o inmunosupresores)®*“.

Se han descripto 5 variantes clinicas de PQ: de Mi-
belli, PASD, lineal, puntiforme y palmoplantar®. La PASD
es la mas frecuente, afecta principalmente a mujeres de
raza blanca y suele iniciarse entre la 3° y 4° décadas de
la vida. La PQ lineal se desarrolla en la infancia o adoles-
cencia®.

La PQ se caracteriza clinicamente por la presencia de
multiples papulas y placas pequefias con centro atréfico o
anhidrético, de aspecto anular, delimitada por un reborde
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Fig. 6. Laminilla cornoide: columna de queratinocitos paraquera-
tésicos que se extiende desde una invaginacion de la epidermis a
través del estrato cérneo. Capa granulosa adelgazada o ausente.
Infiltrado linfocitario dérmico perivascular.

queratodsico elevado que se expande en sentido centrifu-
go. En la PASD las lesiones se localizan mas frecuente-
mente en areas fotoexpuestas, mientras que en la variante
lineal asientan preferentemente en las extremidades, ge-
neralmente en forma unilateral'®.

En 1974 se publicé por primera vez un caso de PQ en
un paciente trasplantado renal®. La asociacién con tras-
plante de 6rganos representa el tipo mas frecuente de PQ
inducida por inmunosupresion. Una revision del afio 1998
reveld, hasta esa fecha, 62 casos de PQ asociada a tras-
plante de érganos, de los cuales dos tercios correspondian
a rifidn (seguido en frecuencia por corazén, médula Osea,
pulmoén e higado). La forma clinica prevalente es la disemi-
nada (actinica) superficial’; el paciente que comunicamos
presentd una variante diseminada e hipertrofica. Realiza-
mos el seguimiento periddico de nuestros 3 pacientes du-
rante 3 a 5 afios, sin evidenciar signos de malignizacion de
las lesiones hasta este momento.

La histopatologia es similar en todas las variantes
clinicas; es tipica la presencia de la laminilla cornoide,
columna de queratinocitos paraqueratésicos que se ex-
tiende desde una invaginacién de la epidermis a través del
estrato coérneo. Por debajo de la misma, la capa granulosa
puede estar adelgazada o ausente. Ademas se evidencia
un infiltrado linfocitario dérmico perivascular®.

Cabe destacar la posibilidad de malignizacion de las le-
siones de PQ (PQ lineal 19% -PASD 3-4%), principalmente
a enfermedad de Bowen, carcinoma de células escamosas
y carcinoma de células basales™. Se ha descripto la posi-
bilidad de coexistencia de distintas variantes clinicas de
PQ en un mismo individuo o entre miembros de una misma
familia?.

Actualmente se utilizan distintos tratamientos para esta
enfermedad: toépicos (emolientes, retinoides, 5-fluoroura-
cilo, calcipotriol, imiquimod), fisicos (electrocoagulacion,
laser ablativo CO2, crioterapia), y sistémicos (retinoides).
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En todos los casos, la respuesta terapéutica es pobre y la
tasa de recidiva es alta'58.

» CONCLUSION

La importancia de la presentacion de estos casos radica
en comunicar una genodermatosis poco frecuente, en tres
variedades clinicas, en pacientes con diferentes factores
predisponentes. Ademas, destacar la posibilidad de ma-
lignizacién de las lesiones cutaneas (PQ lineal 19% - PASD
3-4%), principalmente a enfermedad de Bowen, carcino-
ma de células escamosas y carcinoma de células basales.
Enfatizar la necesidad del estudio de todo el grupo familiar,
dado que se trata de una enfermedad hereditaria, y del
seguimiento de estos pacientes, dado el potencial riesgo
de transformacién neoplasica de las lesiones, con especial
atencion en los pacientes inmunosuprimidos.
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