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Las poroqueratosis son un grupo de enfermedades progresivas cronicas y raras, de origen
hereditario, que conducen a la formacién de placas ligeramente atréficas, rodeadas por un borde
verrugoso elevado'.

Se han descrito varias formas clinicas de poroqueratosis:

* Poroqueratosis clasica de Mibelli (PC)1

+ Poroqueratosis actinica superficial diseminada (PASD)’
* Poroqueratosis palmar y plantar diseminada 2

+ Poroqueratosis lineal’

Existen otras variedades que se plantea son formas de comienzo de las anteriores, y no entidades
propias:

* Poroqueratosis punteada palmo-plantar (PP)
* Poroqueratosis discreta
* Poroqueratosis reticulada

La PASD es una genodermatosis con herencia autosémica dominante® y lesiones de tamafio
variable, localizadas en zonas expuestas a las radiaciones solares. Es mas frecuente que la PC y
el resto de las poroqueratosis1.

Aunque su causa es desconocida, se plantea que factores desencadenantes de un clon anormal
de células epidérmicas inducen la queratinizacién defectuosa, que se refleja en la proliferacion
epidérmica’.

El primer sitio para el desarrollo de la PASD se localizé en el cromosoma 12q23.2-24.1 (PASD1),
puesto que los genes responsables del fendmeno no habian sido identificados hasta la fecha.
Recientemente el PASD2 ha sido identificado en el cromosoma 15q25.1-26.1%. También Shen y
colaboradores* sugieren que una apoptosis temprana y anormal de los queratinocitos, acompafada



de una disregulacion en la diferenciacion terminal de estas células, pueden involucrarse en la
patogénesis de las poroqueratosis.

La asociacion de PASD con el uso tépico de psoralenos mas luz ultravioleta (PUVA?, también ha
sido notificado™. Chernosky ha podido inducir lesiones nuevas con una lampara solar .

Esta entidad muestra en su histopatologia diversos hallazgos, como la presencia de la laminilla
cornoide en la capa cérnea (columna de para%uerato&s agranulosis localizada' e infiltracion
I|nfoh|st|oc:|tar|a benigna a nivel de la dermis™, lo que coincide con la forma clasica de
poroquerat03|s La laminilla cornoide, aunque es caracteristica, no es patognoménica, pues puede
observarse en entidades como: queratosis actinica, queratosis seborreica, enfermedad de Bowen,
epiteliomas espinocelulares, basaliomas }/ el nevo del conducto ecrino con poroqueratosis del
ostium o nevo epidérmico poroqueratosico .

Las manifestaciones clinicas incluyen lesiones anulares de 5-10 centimetros de diametro, o incluso
menores, rodeados por un borde neto hiperqueratésico, palpable, distribuidos en zonas expuestas
al sol, en forma bilateral y simétricas’.

Raramente coexisten variantes de poroqueratosis en un individuo o en miembros de su familia.
Kaur® describe un paciente que desarrollé simultaneamente las formas lineal y la PASD; se discute
la relacién genetlca de esta asociacion.

Se ha descrito’ PASD con lesién similar al prurigo nodular, en cuyo caso los hallazgos histologicos
mostraron los cambios tipicos de poroqueratosis.

La PASD aparece en personas cuyas edades oscilan entre la tercera y cuarta décadas de la vida,
de las cuales el 70 % presentaba antecedentes de la enfermedad y un 50 % refiere prurito®.

La duracion promedio de la enfermedad es de ocho anos, periodo durante el cual los pacientes
deben ser sometidos a un control clinico frecuente, debido a que las lesiones representan un
poten0|al maligno; se ha informado eI desarrollo de epiteliomas espinocelulares en la zona atréfica
central’. Rongioletti y colaboradores® revelan un caso fatal que desarrollé un carcinoma de células
escamosas metastasico en el sitio de las lesiones, que denomind como “porokeratosis diseminada
metastasica”, lo que en esta enfermedad constituye una rara forma de presentacion, en este caso
documentado por lo hallazgos histopatolégicos que asociaron lesiones de poroqueratosis con
displasia bowenoide y carcinoma agresivo de células escamosas, lo que confirmé que la
aberracion funcional del sitio p53 puede ser importante en la malignizacién de las lesiones.

En cuanto al tratam|ento se recom|enda el empleo de protectores solares, preparados
queratoliticos suaves?, asi como Iaserterapla

Schwartz y colaboradores describen a un paciente que no experimentd mejoria mediante la
terapéutica con etretinato realizada durante tres semanas, pero las Iesiones desaparecieron
después de tres dosis con PUVA con una dosis acumulativa de 6 julios/cm?; la enfermedad no
habia recaido al cabo de un afio’.

Las exacerbaciones se producen, por lo general, en la parte mas algida del verano'.

El diagnéstico diferencial debe establecerse con la PC, I|quen plano anular, liquen escleroatroéfico,
nevos epiteliales y el lupus eritematoso fijo discoide cronico”

Presentacion del paciente:

Se trata de RIG, de 53 afios, masculino, blanco, con antecedentes de buena salud anterior, que
desde hace varios afios presenta lesiones en placas de aproximadamente 5 cm de diametro, en la
piel de la cara, sin prurito asociado. Las lesiones clinicamente se caracterizaban por placas
discretamente atroficas, rodeadas por un borde hiperquearatésico amurallado, algunas de las
cuales se fusionaban para ocupar gran parte de la superficie facial (Figura). Se le realizd estudio
histico que confirmd nuestras sospechas.



Figura Placas ligeramente atroficas, con borde irregular hiperquearatésico amurallado, fusionadas,
que ocupan gran parte de la cara.

Comentario

La presentacion exclusiva facial de PASD o poroqueratosis actinica superficial facial (PASF) es
inusual'®; para nuestro conocimiento, y avalado por la bibliografia consultada, este es el tercer caso
informado con compromiso facial exclusivo. La PASF se plantea como una variante clinica de la
PASD, y su causa y hallazgos histolégicos, asi como tratamiento y prevencion, coinciden.
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