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CASOS CLINICOS

Poroqueratosis eruptiva diseminada

Eruptive disseminated porokeratosis

Maria Belén Godoy', Adriana Beatriz Liatto de Nogalo?, Tatiana Giselle Nogalo®, Silvia Graciela Molina* y

Viviana Audi’

RESUMEN

Las porogueratosis son un grupo heterogéneo e infrecuente de derma-
tosis adquiridas o heredadas de etiologia desconocida resultantes de
un trastorno de la queratinizacion secundario a una expansion clonal
anormal de queratinocitos. La poroqueratosis disemina eruptiva (PDE)
es una variante atipica con inicio abrupto con més de 100 lesiones que
involucran a multiples regiones. Se subdivide en paraneopldsica, infla-

ABSTRACT

Porokeratosis is a heterogeneous and rare group of acquired or inherited
dermatoses of unknown etiology, characterized by a keratinization
disorder secondary to an abnormal clonal expansion of keratinocytes.
Eruptive disseminated porokeratosis (EDP) is an atypical variant with
abrupt onset with more than 100 lesions involving multiple regions.
It is subdivided into paraneoplastic, inflammatory, idiopathic and
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matoria, idiopdtica y asociada a inmunosupresién. Se presenta el caso
de una mujer de 28 afios que consultd por placas anulares eritemato-
sas pruriginosas con centro atréfico y borde hiperqueratdsico de distri-
bucién generalizada, con dermatoscopia e histopatologia compatibles
y respuesta parcial al tratamiento topico.
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associated with immunosuppression. The case of a 28-year-old woman
who consulted is presented. due to pruritic erythematous annular
plagues with atrophic center and hyperkeratotic border of generalized
distribution, with compatible dermoscopy and histopathology and
partial response to topical treatment.
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“ASO CLINICO

Una paciente de 28 afios sin antecedentes perso-
nales ni familiares de importancia consulté por una
dermatosis generalizada pruriginosa de inicio agudo a
nivel de los miembros superiores que se extendié al
tronco, abdomen, miembros inferiores y regién facial.
Al momento del examen fisico se encontraron multi-
ples placas anulares eritematosas bien delimitadas con
un centro atréfico y borde hiperqueratdsico ligeramen-
te sobreelevado (Foto 1), algunas confluyentes en for-

ma de placas policiclicas de 0,5 a 1,5 cm de didmetro
(Foto 2). No se observé compromiso de mucosas, pal-
mas, plantas, ni del cuero cabelludo.

Con los diagnésticos presuntivos de granuloma
anular generalizado, pitiriasis rosada de Gibert, poro-
queratosis eruptiva diseminada, psoriasis gutara y li-
quen plano anular generalizado, se realizé dermatosco-
pia y biopsia cutdnea de una lesién del brazo derecho

y del abdomen.
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Los hallazgos dermatoscépicos evidenciaron una
lesién no melanocitica con un borde periférico blan-
quecino y en su interior una pigmentacién rosada ho-
mogénea y estructuras vasculares: vasos puntiformes
(Foto 3).

Los hallazgos histolégicos evidenciaron una fina
columna de células paraqueratésicas empaquetadas
dentro de una invaginacién epidérmica llena de que-
ratina (Foto 4).

Se realizaron exdmenes de laboratorio que incluye-
ron serologias para VIH, VDRL, hepatitis B y C, que

resultaron no reactivas. Como hallazgo patolégico se
encontré una PCR positiva y una VSG ligeramente

FOTO 1: Mdltiples placas anulares eritematosas con centro atréfico y borde
hiperqueratdsico ligeramente sobreelevado localizadas en el torax.

FOTO 3: Dermatoscopia. Lesion anular con borde periférico blanquecino.
En su interior se observa una pigmentacion rosada homogénea y vasos
puntiformes.

acelerada. El perfil reumatolégico no mostré evidencia
de hallazgos patoldgicos.

Dadas las caracteristicas clinicas, dermatoscépicas e
histolégicas se arribé al diagnéstico de poroqueratosis
diseminada eruptiva (PED). Se indicé tratamiento con
medidas de fotoproteccidn, antihistaminicos, corticoi-
des t6picos de mediana potencia y emolientes con una
respuesta favorable inicial a los 2 meses. Luego pre-
sent6 un nuevo brote, por lo cual se planteé a la pa-
ciente el inicio de una nueva terapéutica con estatinas
tépicas, lovastatina 2% crema, con la cual experimenté
una reduccién del eritema y del nimero de lesiones a
las 3 semanas de tratamiento.

FOTO0 2: Placas eritematosas con centro atrdfico y borde hiperqueratdsico,
algunas confluyentes en forma de placas policiclicas localizadas en el
abdomen.

.

FOT0 4: En el centro de unainvaginacién epidérmica llena de queratina se
levanta una columna de células paraqueratdsicas: la lamela cornoide (HyE 40x).
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COMENTARIOS

El término poroqueratosis (PQ) comprende un
grupo heterogéneo e infrecuente de trastornos de la
queratinizacién de patogenia desconocida. Son der-
matosis adquiridas o heredadas, caracterizadas por una
expansién clonal anormal de queratinocitos. Integra
diversas variantes clinicas en funcién del nimero, el
tamafio y la distribucién de las lesiones, con formas
localizadas, diseminadas y eruptivas'.

Las poroqueratosis se han asociado a inmunosu-
presion, radiacién ultravioleta, y a enfermedades sis-
témicas, infecciosas y neoplasicas®. Se reportaron casos
de inicio stbito asociados a diabetes mellitus, hepatitis,
trasplante de dérganos, tratamientos oncoldgicos, uso
de agentes biolégicos, corticoides sistémicos, y neopla-
sias de 6rganos sélidos y hematolégicas™.

La poroqueratosis diseminada eruptiva (PDE) es
una variante recientemente descripta, caracterizada
por la aparicién de una erupcién abrupta de lesiones
cutdneas eritematosas e intensamente pruriginosas que
evoluciona rdpidamente y puede afectar a todo el cuer-
po como en el caso de nuestra paciente.

Shoimer et 4l. definen a la PDE como una dermato-
sis de inicio agudo, menor de 2 meses, con mds de 100
lesiones que involucra maltiples regiones con una histo-
patologia compatible con poroqueratosis. De un total
de 35 pacientes estudiados, concluyeron que se produjo
a una edad media de 65,8 afios con una proporcién en-
tre hombres de 2:1; en la mayorfa de los casos no habia
antecedentes familiares documentados. Un 30% de los
pacientes tenfa una neoplasia maligna diagnosticada
recientemente (carcinoma hepatocelular, colangiocarci-
noma, carcinoma de ovario y linfoma), un 30% estaba
inmunodeprimido debido a medicamentos (predniso-
na, firmacos antirreumdticos, productos bioldgicos) y
un 30% presentaba lesiones preexistentes de poroquera-
tosis. Esto permitié la categorizacién de PDE en cuatro
subtipos: paraneopldsico, asociado a inmunosupresién,
inflamacorio e idiopdtico’.

Cabe destacar que nuestra paciente no presentaba
antecedentes familiares de dermatosis ni tampoco co-
morbilidades. Las lesiones tuvieron un inicio abrupto sin
causa atribuible, por lo cual se la pudo subclasificar como
una poroqueratosis eruptiva diseminada idiopdtica.

A la dermatoscopia se puede evidenciar una fina
linea hiperpigmentada en la periferia, en ocasiones un
doble anillo periférico 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 pode-
mos encontrar estructuras vasculares como vasos li-
neales irregulares o puntiformes. La dermatoscopia no
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solo es una técnica diagndstica para esta patologia, sino
también es util para el seguimiento clinico®.

En cuanto a la histopatologia, es similar al resto de
las poroqueratosis: se observa una invaginacién de la
epidermis de cuyo centro emerge una columna para-
queratdsica o laminilla cornoide que atraviesa la capa
cérnea’.

Actualmente no existen tratamientos especificos;
se han utilizado corticoides tépicos, antihistaminicos,
retinoides tdpicos, 5-fluorouracilo, calcipotriol, imi-
quimod, acitretina e isotretinoina. Si bien los mismos
deben ser individualizados y se observa una respuesta
deficiente, en la mayoria de los casos la tendencia a la
resolucién espontdnea en meses a afios suele ser la nor-
ma®. Probablemente esto explique la ausencia de dege-
neracién maligna, hecho observado hasta en un 10%
en otras variantes, en especial en poroqueratosis lineal
y en la de Mibelli. El carcinoma espinocelular es el tipo
de tumor mds frecuente, pero también se describié el
desarrollo de carcinoma basocelular y enfermedad de
Bowen. La fotoeducacién y la aplicacién de emolientes
deben indicarse en todos los casos’.

En nuestra paciente, debido a la respuesta parcial
al tratamiento con corticoides de mediana potencia y
teniendo en cuenta el caricter refractario del cuadro, se
optd por la aplicaciéon cada 12 horas de lovastatina 2%
crema y emolientes. Recientemente se han publicado
nuevas alternativas terapéuticas con formulaciones
magistrales para uso tépico en crema o ungiiento con
colesterol 2% o 5%, con una estatina al 2% (sinvasta-
tina o lovastatina), las cuales demostraron una buena
respuesta en cuanto a la reduccién del componente
queratdsico, el eritema y el nimero de lesiones.

Estas terapias surgen de los avances en el conoci-
miento de la etiopatogenia de esta entidad en la que
se han descripto mutaciones germinales de la pérdi-
da de funcién en la via de la HMG-CoA reductasa,
con disminucién de los productos finales de dicha via
como el colesterol, acimulo de metabolitos téxicos y
un incremento de la apoptosis de los queratinocitos.
Esta alteracidn se ha identificado en el 33% de los ca-
sos familiares y en el 16% de los casos esporddicos con
poroqueratosis actinica superficial diseminada''°.

Para concluir, el interés de esta publicacién radica
en comunicar una forma clinica infrecuente que re-
presenta un verdadero desafio diagnéstico. Se resalta
la importancia de efectuar el estudio dermatoscépico
e histopatolégico para orientar el diagndstico y una vi-
gilancia clinica periddica ya que las formas eruptivas
pueden asociarse con malignidad, inmunosupresién y
estado proinflamatorio.
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Eleccion multiple: PLACAS HIPERQUERATOSICAS, PIGMENTADAS Y VERRUGOSAS

DEL PEZON

Alejandra Navarrete Rios y Gibsy Villacis Marriott

Médicas Cursistas, Servicio de Dermatologia, Hospital Britanico, Ciudad Auténoma de Buenos Aires, Argentina

Mujer de 24 afios, sin antecedentes personales
de importancia, consulté por presentar lesiones
en ambos pezones, asintométicas, de inicio en
la adolescencia. Refirid que comenzaron como
pdpulas hiperpigmentadas aisladas, que au-
mentaron de tamafio en forma progresiva, con
coalescencia y ocupacion de toda la superficie

del pezon. Al examen fisico se apreciaban pla-
cas verrugosas, hiperqueratésicas e hiperpig-
mentadas, en ambos pezones. Las lesiones no
comprometian las aréolas ni otras localiza-
ciones corporales (Fotos 1y 2). No presentaba
adenomegalias. Se realizaron exdmenes de
laboratorio que incluyeron dosajes hormona-

les de estradiol, hormona foliculo estimulante
(FSH), hormona luteinizante (LH) y prolactina,
sin encontrar alteraciones. Asimismo, el estudio
ecogréfico de mamas resultd normal. Se realizd
toma de biopsia de la lesién cutdnea y se observé
hiperqueratosis, papilomatosis y leve acantosis
epidérmica (Foto 3).

FOTO 1: Placas verrugosas, hiperqueratdsicas e
hiperpigmentadas en ambos pezones.

1) ¢Cual es el diagndstico mas probable?
A. Enfermedad de Fox- Fordyce.

B. Queratosis seborreica.

C. Micosis fungoide.

D. Hiperqueratosis nevoide del pezon.

E. Acantosis nigricans.

2) ;Qué estudio solicitaria para confirmar el
diagnéstico?

A. Mamograffa y ecografia mamaria.

B. Exdmenes de laboratorio con perfil hormonal.

FOTO 2: Lesiones limitadas en los pezones.

C. Estudio histopatoldgico, correlacién clinico histopa-
tolgica.

D. Dermatoscopia.

E. Cultivo de piel de la lesion.

3) {Que esperaria encontrar en el estudio
histopatoldgico segiin su diagnéstico de
sospecha?

A. Proliferacidn intraepidérmica de células basaloides
con nidos corneos.

B. Hiperqueratosis en el infundibulo folicular junto con
un infiltrado perifolicular de macréfagos xantomizados.

FOTO 3: Se observa hiperqueratosis, papiloma-
tosis y leve acantosis epidérmica.

C. Hiperqueratosis, acantosis y papilomatosis.
D. Hiperqueratosis y elongacion psoriasiforme de la
red de crestas, asi como un infiltrado inflamatorio en
dermis papilar; en dermis, infiltrado inflamatorio peri-
vascular moderado con linfocitos e histiocitos.

4) ;Qué tratamiento considera de eleccion?
A. Escision quirdrgica.

B. Tretinoina 0,05%.

C. Crioterapia con nitrégeno liquido.

D. Queratoliticos como dcido salicilico al 6%

E. Todas las opciones son correctas.
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