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CASOS CLINICOS

Poroqueratosis de Mibelli en la edad pediatrica

Porokeratosis of Mibelli in pediatric age

Maria Belén Cazorla!, Gisela Miiller!, Monica Yarza?, Daniel Navacchia®y Susana Grees*

RESUMEN

Las poroqueratosis son un grupo heterogéneo de trastornos de la
queratinizacion epidérmica, de presentacion infrecuente. Se carac-
terizan clinicamente por papulas hiperqueratésicas que confluyen y
forman placas anulares con un centro atréfico y bordes sobreeleva-
dos. Hay seis variantes clinicas. El examen histopatoldgico evidencia
la caracteristica laminilla cornoide. Se presenta el caso de una nifia

ABSTRACT

Porokeratosis is a heterogeneous group of disorders in epidermal
keratinization. It is an infrequent entity characterized clinically by
hyperkeratotic papules that converge forming annular plaques with an
atrophic center and raised borders. There are six clinical variants. The
histopathological examination evidences the typical cornoid lamella.
We present a 2-year-old girl diagnosed with porokeratosis of Mibelli
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CASO CLINICO

Una nifa de 2 afios, sin antecedentes personales ni
familiares de relevancia, fue llevada a la consulta por
presentar una dermatosis en la cara interna del muslo
derecho desde los primeros dias de vida. En el examen
fisico se observaba una placa eritematoescamosa con
un centro levemente atréfico y limites geograficos so-
breelevados ¢ hiperpigmentados, asintomdtica, de 2 x
3 c¢m de didmetro. En la parte inferior de la periferia
de la placa, presentaba tres pdpulas eritematoescamo-
sas con disposicién lineal (Foto 1).

32

de 2 afios con diagndstico de poroqueratosis de Mibelli y respuesta
parcial al tratamiento tdpico con tretinoina al 0,025%, que actual-
mente contintia en sequimiento clinico.
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and partial response to topical treatment of tretinoin 0,025%, still
under clinical control.
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Con los diagndsticos presuntivos clinicos de po-
roqueratosis de Mibelli, nevo epidérmico o psoriasis
lineal, se realiz6 una biopsia cutdnea del borde de la
lesién.

Los hallazgos histolégicos evidenciaron una capa
cérnea hiperqueratdsica con laminilla cornoide,
acantosis y ausencia de células de la capa granulosa
por debajo de la columna paraqueratésica. En la der-
mis superficial, vasos dilatados e infiltrados mononu-
cleares periféricos (Foto 2).
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FOTO 1: Placa eritematoescamosa con centro ligeramente atréficoy limites geogrd-
ficos, irregulares e hiperpigmentados localizada en el muslo derecho, y préximas a
la porcion inferior de la placa 3 papulas eritematoescamosas en disposicion lineal.

FOTO 2: A) Capa cémea con hiperqueratosis focal. Epidermis con acantosis irregular.
En la dermis superficial hay algunos infiltrados inflamatorios (HyE, 20X). B) Capa
crnea con hiperqueratosis y paraqueratosis focal central. Epidermis con acantosis
imegular y tenue espongiosis. En la dermis superficial hay algunos infiltrados infla-
matorios mononucleares (HyE, 100X). C) Paraqueratosis focal central, de aspecto
cuneiforme, con el vértice orientado hacia la dermis. Epidermis con espongiosis y
ausencia de la capa granulosa en el drea del vértice paraqueratdsico; hacialos latera-
les la capa granulosa esta presente (HyE, 400X). D) Se observan algunos queratino-
citos balonizados de gran tamafio y aislados queratinocitos apoptoticos (HyE, 400X).

Debido a las caracteristicas clinicas (comienzo en
la infancia, distribucién y localizacién de las lesiones)
e histolégicas, se confirmé el diagnéstico de poroque-
ratosis cldsica de Mibelli.

Se indicaron medidas de fotoproteccién y trata-
miento tépico con tretinoina al 0,025%, con escasa
respuesta. Contintia con controles periédicos.

COMENTARIOS

Las poroqueratosis (PQ) son un grupo heterogé-
neo de trastornos de la queratinizacién epidérmica de
presentacién infrecuente’.
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Se describieron casos familiares con un patrén de he-
rencia autosémico dominante y casos esporddicos™? Si
bien las bases genéticas y los mecanismos fisiopatogénicos
no han sido totalmente dilucidados, se han identificado al
menos cinco locus en los cromosomas 1, 12, 15, 16y 18
vinculados a las formas diseminadas de la enfermedad®*.

En 2015, Zhang et dl. describieron mutaciones en
los genes de la via del mevalonato en el 98% de las
formas familiares y en el 73% de las formas esporadi-
cas de PQ?. El producto final de la ruta del mevalona-
to son los isoprenoides, precursores de moléculas con
una importante funcién bioldgica como el colesterol,
el hemo A y la ubiquinona, entre otros. Esos autores
proponen que tanto la acumulacién de metabolitos
anormales como el déficit de colesterol podrian contri-
buir a la aparicién de la enfermedad!*%.

Se identificaron diversos factores como desencade-
nantes: radiacién ultravioleta, traumatismos mecini-
cos e inmunosupresién'?,

De acuerdo con la edad de presentacidn, el nime-
1o, el tamano y la localizacién de las lesiones se definen
seis variantes clinicas principales’:

* Poroqueratosis cldsica de Mibelli (PM): se ini-
cia en la infancia con un patrén de herencia autosé-
mico dominante. Presenta una placa tinica o pequefias
papulas hiperqueratésicas que se extienden de manera
centrifuga, confluyen y forman placas que pueden au-
mentar de tamafio hasta llegar a los 20 cm de didme-
tro (PM gigante). Si bien puede aparecer en cualquier
localizacién, es mds frecuente en las extremidades®>”.

* Poroqueratosis superficial diseminada (PSD):
comienza en la infancia y se caracteriza por multiples
pdpulas eritematoparduzcas hiperqueratédsicas con
atrofia central, de distribucion generalizada®”.

* Poroqueratosis actinica superficial diseminada
(PASD): es la forma mds frecuente de PQ. La edad de
inicio se ubica entre la cuarta y la sexta década de la
vida y se caracteriza por lesiones similares a las de la
PSD, pero localizadas en sitios fotoexpuestos. La mi-
tad de los pacientes experimentan exacerbacién de las
lesiones tras la exposicién solar®”.

* Poroqueratosis lineal (PL): variante infrecuente,
de herencia autosémico dominante. Suele comenzar
en el nacimiento o en la infancia con un niimero varia-
ble de lesiones, anulares, con bordes queratésicos so-
breelevados. Generalmente compromete los miembros
inferiores y sigue las lineas de Blaschko. El riesgo de
malignizacion es elevado’.

* Poroqueratosis palmoplantar diseminada: es la
forma menos comun. De inicio palmoplantar, luego
las lesiones se generalizan al tronco y las extremidades.
Con frecuencia son pruriginosas®’.
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* Poroqueratosis punteada: variante infrecuente
que suele iniciarse en la edad adulta. Se observan mul-
tiples hoyuelos con tapones queratdsicos que afectan
las palmas y las plantas®’.

Se describieron variantes de presentacién excepcio-
nal como PQ facial, PQ reticular y psicotrépica*>’. La
coexistencia de dos variantes ocurre rara vez. Se ob-
servan casos de PL con manifestaciones desde el na-
cimiento que posteriormente desarrollan PASD. Esta
situacién tendria un enlace genético: el individuo
hereda un alelo mutado y una mutacién adquirida de
novo en el segundo alelo en el perfodo embrionario ex-
plicaria la forma PL y en la adultez, la PASD?.

La histopatologia de la PQ es caracteristica y si-
milar en todas las variantes clinicas'?. La biopsia debe
tomarse en la periferia de la lesién, donde se encuentra
la laminilla cornoide (columna compacta de querati-
nocitos paraqueratdsicos)>””.

Actualmente, la PQ se considera una condicién
premaligna. La transformacién neoplésica se descri-
bié en todas las formas de PQ, con una incidencia de
7,5-11% vy, con mayor frecuencia, en las variantes PL
y PM gigante'’. El carcinoma espinocelular es el tipo
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de tumor mds frecuente, pero también se describi6 el
desarrollo de carcinoma basocelular y de melanoma'.

Los cuidados iniciales de esta patologia inclu-
yen los emolientes, la fotoproteccién, en especial en
las variantes fotoagravadas como PASD, asi también
los controles periddicos para la deteccién precoz de
cualquier cambio neopldsico. La mayoria de los tra-
tamientos instaurados resultan infructuosos, ya que
es posible mejorar el aspecto clinico, pero el defecto
genético persiste. Los tratamientos tépicos incluyen 5-
fluorouracilo, andlogos de la vicamina D (calcipotriol,
tacalcitol), corticosteroides, retinoides, imiquimod al
5% vy otros queratoliticos’. Una nueva modalidad te-
rapéutica dirigida al probable mecanismo patogénico
es la aplicacién de un ungiiento con lovastatina 2% y
colesterol 2%. Entre los tratamientos sistémicos se en-
cuentran los retinoides y el sirolimuds. Otros métodos
como criocirugfa, electrocoagulacién o ldser se utiliza-
ron en las lesiones recalcitrantes, pero la recaida es la
norma’”’.

Es de suma importancia considerar que esta geno-
dermatosis es una afeccién premaligna; por lo tanto, es
necesario realizar un diagnéstico oportuno y el segui-
miento clinico periédico.
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