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' RESUMEN

SUMMARY

tosis en general.

Se presenta un caso clinico, que por sus caracteris-
ticas Clinico-patologicas, fue diagnosticado como
poroqueratosis de tipo Mibelli. Se consideran los
tipos, causas y posible tratamiento de las poroquera-

discussed.

A clinical case is presented that, in view of its
Clinical Pathological characteristics, was diagnosed
as Mibelli's porokeratosis. The types, causes and
possible tratment for porokeratosis in general are

INTRODUCCION

La poroqueratosis de Mibelli se
trata de una rara genodermatosis,
transmitida de modo autosémico do-
minante, caracterizada por una o
varias placas queratésicas rodeadas
por un borde elevado de proliferacién
epidérmica, que se extiende gradual-
mente dando lugar a lesiones circi-
nadas de contornos geogréaficos, de
extension variable.

Hasta la fecha hay descritos 5 tipos
de poroqueratosis: (1, 2, 3, 4 y b).

1.—Poroqueratosis de Mibelli (PM).
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2.—Poroqueratosis actinica super-
ficial diseminada (PASD).

3.—Poroqueratosis palmar, plantar
y diseminada (PPPD).

4.—Poroqueratosis palmoplantar
puntata (PPPP).

5.—Poroqueratosis lineal (PL).

Todas ellas son genodermatosis de
herencia autosémica dominante, pero
con distintas edades de aparicion y
variable expresividad clinica, lo que
facilita su individualizacion, ya que
los rasgos histolégicos (como después
veremos) presentan un dato caracte-
ristico: La laminilla cornoide, pero
comun a las distintas variantes de
porogueratosis.

En la Tabla T se resumen las carac-
teristicas de los tres tipos mas im-
portantes de porogqueratosis (6).

Hay que resaltar que hoy sabemos
que €l término de poroqueratosis,
con el que Mibelli la defini6, es
incorrecto, ya que las lesiones no se
inician ni permanecen necesariamen-

te confinadas a los poros sudoriparocs,
como €l creia. No obstante, esta acuna-
do por el uso y es universalmente
admitido. Aunque ha recibido tam-
bién nombres como: hiperqueratosis
excéntrica, paraqueratosis centrifu-
gata aberrans, paraqueratosis anula-
ris, hiperqueratosis figurada centri-
fuga aberrante, etc.). Enla practica,
lo mas importante una vez sentado el
diagnéstico, es discernir si nos en-
contramos ante una PM o una PASD,
ya que aunque a la hora de tratar a
estos enfermos se puede hacer muy
poco, es primordial el seguimiento
ulterior de los mismos, dada la bien
documentada evolucion hacia epite-
lioma espinocelular de algunas lesio-
nes de poroqueratosis de Mibelli (7).

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 19 afnos
de edad, soltera, estudiante y con
domicilio habitual en Madrid que



acude a la consulta de Dermatologia
del HM.C. “Gémez Ulla” el 17-3-83.
Refiere como hacia los 5 anos, le
apareci6 en la cara anterior del muslo
derecho una lesién papulo-descama-
tiva, sin acompanarse de sintomato-
logia local ni general. La escama se
desprendié dejando en su lugar una
pigmentacion y ligera depresién. Este
tipo de lesiones le han venido apare-
ciendo en brotes subintrantes, ex-
tendiéndose alo largo de estos anos a
gran superficie de extremidades su-
periores e inferiores.

A la exploracién se aprecian lesio-
nes maculosas o papulo-eritematosas,
en las que alternan dreas de atrofia
con otras de descamacién o hiper-
queratosis superficial. Son de distri-
bucién muy difusa y caprichosa pero
predominando en cara externa y de
flexiéon de extremidades superiores,
cara anterior de abdomen y cara
interna de muslos.

Las lesiones y surcos de atrofia
han ido aumentando en numero e
intensidad a lo largo de los arios,
confluyendo, formando placas circi-
nadas y retiformes, con surcos geo-
graficos de atrofia que en algunos
puntos siguen trayectos lineales. Los
surcos presentan una coloracion eri-
tematosa mas intensa. La alternancia
de zonas hiperpigmentadas con otras
de hipopigmentacién confieren a la
piel un aspecto abigarrado.

Las lesiones que presentan un cre-
cimiento excéntrico, o centrifugo, res-
petan, cara, plantas y palmas. No
existen lesiones mucosas, pero si
una onicodistrofia de las unas de las
manos, caracterizada por distrofia
canalicular media (8).

No existe ninguna sintomatologia
acompanante, aunque la paciente
refirié circunstancialmente ligero pru-
rito. Las lesiones mejoran tras la
exposicion solar en los meses vera-
niegos, aunque sin llegar a desapare-
cer.

La paciente habia sido vista con
antelacién en otro hospital siendo
diagnosticada de parasoriasis varie-
gata de Juliusberg.

Presentaba en el momento de la
exploracién, buen aspecto general,
sin fiebre, adenopatias, ni pérdida de
peso durante los ultimos meses. Bue-
na hidratacién de mucosas, mormo-
s6mica y mormoconstituida. '

Habia venido recibiendo, varios tra-
tamientos tépicos como:

PM PASD PPPD
Frecuencia............... Rara No rara Rara
Comienzo................ Nifiez 32-42 década 18-22 afios
Lesion inicial ... Cualquier Piel expuesta | Palma-planta

zona
Piel expuesia..... ... Si o No Si, casi ex- Si o No

clusivamente
Paimas-plantas......... Raro No Si
Mucosas.................. Si No " No
Tamano (cm) Variable Uniforme Uniforme
Hasta 20 0,5-1 cm 0,5-1 cm

Altura borde (mm)... 1-10 Menor de 1 Menor de 1
Surco en borde......... Si No No
Prominencia............. Si No No
Koebner................... Si No No
Onicodistrofia........... Si No No
Malignizacion........... Posible No Rara
Exacerbacion con el
SOl No Si Si

Tabla 1. —Diagnéstico diferencial de las poroqueratosis.

— Vaselina salicilada al 2%.
— Losalem crema.

— Diproderm crema.

— Temetex unguento.

durante anos, alternando unos con
otros, sin mejoria.

También fue tratada con Difvita-
minin A, a razén de un comprimido/
dia en tratamientos de un mes y
periodos de descanso.

Con esta panoramica se pidié ana-
litica general (F.RV. y SMAC II), de
cara a prescribir Acido retinoico (20
mg/dia de all-trans-retinoico) pero
no volvié a consulta. Toda la analitica
realizada se encontré dentro de la
normalidad.

El 21-9-83 vuelve a consulta a
nuestro hospital y se decide realiza-
cién de biopsia de lesiones en cara
anterior de muslo derecho dando los
diagnoésticos clinicos previos de piti-
riasis liquenoide crénica o paraso-
riasis en gotas (modalidad de Julius-
berg). También se pensé en una
atrofodermia vermicularis. Tras el
estudio histolégico fue catalogada
como compatible con parasoriasis
gutata. Con posterioridad la paciente
marché a Inglaterra por cuestiones
de trabajo y consulté en un hospital
de Londres en donde fue clinicamente
diagnosticada por POROQUERATO-
SIS DE MIBELLI, pasando a ser este
diagnostico definitivamente aceptado.
Hacia 1985 el estudio biépsico fue
revisado, tras la realizacion de nuevos
cortes histologicos que pusieron de
manifiesto, lesiones con espigén cor-
neo o lamina cornoide, definitivos en
el diagnéstico de este tipo de proce-

SOS.

HISTOPATOLOGIA

Al estudio microscépico a nivel de
la epidermis se aprecian 4areas de
ortoqueratosis laminada o confluente
con paraqueratosis y formacion de
espigones corneos (ldmina o laminilla
cornoide) de paraqueratosis, que coin-
ciden o no con el infundibulo o con el
acrosiringio. En el estrato espinoso
pueden observarse algunas células
vacuoladas o paraqueratdsicas coin-
cidentes con zonas subyacentes a las
laminas cornoides.

Hay areas centrales que a pesar de
su hiperqueratosis ortoqueratésica
muestran una atrofia de la epidermis,
que se muestra plana, sin crestas, a’
este nivel ng se aprecian papilas
dérmicas. Estas zonas coinciden con
cambios en el dermis superficial como
edema, fibrosis, telangiectasias vas-
culares e infiltrado liquenoide linfo-
histiocitario con aislados melanoéfa-
gos. En estas areas de atrofia puede
haber un adelgazamiento notorio de
la epidermis y de la granulosa que
puede estar ausente, inmediatamente
por debajo de los sitios de anclaje de
la lamina cornoide que se dirigen
hacia la periferia desde el centro dela
lesién. En la periferia de las lesiones
se dibujan mas claramente los espi-
gones de paraqueratosis que parecen
como estirados hacia la periferia. En
estas zonas de lesiéon mas reciente, la
epidermis es acantésica discretamen-
te hipertréfica y con elongaciéon de
crestas que muestran alguna dispo-
sicion en dientes de sierra. A estos
niveles no hay fibrosis dérmica, ni
edema valorables y el infiltrado infla-
matorio es muy discreto o aislado y
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de disposicion perivascular, si que
resaltan vasos telangiectasicos, en
dermis papilar. En las zonas de atrofia
disminuyen las fibras elasticas en la
dermis papilar. La dermnis profunda
no se afecta en el proceso.

El diagnéstico histopatologico fue
de POROQUERATOSIS.

El tratamiento es desalentador, las
lesiones pequenas v tnicas pueden
extirparse o destruirse mediante elec-
trocoagulacion o crioterapia con ni-
trogeno liquido. Sin embargo en pa-
cientes como el nuestro, dada la gran
extension de sus lesiones, no dispo-
nemos mas que de medidas paliativas
a base de cremas queratoliticas y
emolientes.

En la actualidad. y al igual que en
otros muchos trastornos de la quera-
tinizacion, las esperanzas estan pues-
tas en los retinoides de segunda
generacion, concretamente en el
R=COOC.H; (Etretinato) (11), al pa-
recer de muy proxima comercializa-
cion en este pais.

Como ya se dijo, aunque hasta el
momento la terapéutica sea escasa-
mente eficaz, es vilal el control perio-
dico de estos pacientes con vistas al
diagnostico precoz de una posible
degeneracion en epitelioma espino-
celular.

Fig. 3.
adoptan una distribucion lineal, que recuerda
clinicamente al nevus epidérmico lineal.

Las lesiones en extremidades superiores
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Fig. 1. Lesiones en cara interna de muslo
izquierdo. Obsérvese como los surcos de atrofia
dibuyjan unos contornos circinados de borde
ligeramente elevado (en el que se inserta la
laminilla cornoide) y un fondo mds oscuro por
transparencia sanguinea a causa de la atrofia
epidérmica.

COMENTARIO

El caso descrito corresponderia a
una poroqueratois de Mibelli por
una serie de hechos:

— Afeccion presente al menos desde
los 5 anos.

— Mejoria de las lesiones con la
exposicion solar, dato que aunque
no es caracteristico de la forma de
Mibelli, si‘esta en contraposicion
con la forma actinica superficial
diseminada.

— Afectacion unguenal, tinica forma
de poroqueratosis con onicopatia.

Fig. 4. Con mayor detalle, se observa que a
pesar de la distribucion lineal de las lesiones,
existen claras dreas de atrofia epidérmica, cir-
cunstancia que nunca se encuentra en el nevus
epidérmico lineal.

Fig. 2. Lesiones en cara interna de muslo
derecho. La confluencia de las lesiones circinadas
confiere a la piel un aspecto abigarrado y retifor-
me. Las lesiones mds antiguas, en la parte
superior derecha muestran marcada hiperpig-
mentacidn.

— El gran tamano de las lesiones.
— La prominencia de los bordes de
las lesiones.

Con respecto a su patogenia, hoy
parece claro que el trastorno reside
en una alteracion del proceso de
queratinopoyesis. en el cual un clono
mutante de células epidérmicas ori-
gina las laminillas cornoides(9). Como
resultado del movimiento centrifugo
gradual de este clon, el surco se
inclina con su vértice apuntando en
sentido contrario al centro de la
lesion.

Otro hecho hallado en estos pa-
cientes es una inestabilidad cromo-

Fig. 5. Onicodistrofia de ufas de las manos
caracterizada por una depresién canaliforme de
la ldmina ungueal: Distrofia canalicular media.



somica en los fibroblastos cultivados.
lo cual podria explicar la frecuente
presentacion de malignidades aso-
ciadas e incluso la degeneracion epi-
teliomatosa de las lesiones cutdneas
(10).

Es interesante resaltar la impor-
tancia que tiene la eleccion del punto
de toma bidpsica, que debe ser del
borde de progresion sobreelevado.
tnico lugar en que hallaremos la
laminilla cornoide, pues si el material
de biopsia procede del centro de la
lesion. lo tnico que observaremos
sera una atrofia epidérmica y/o acan-
tosis, con grados variables de infil-
trado crénico linfohistiocitario, pero
sin ningun hallazgo histologico espe-
cifico.

Fig. 6. Zona central de la lesion: Hiperquera tosis ortoqueratosica,
desaparicién de crestas epidérmicas con focos de atrofia. A nivel dérmico
infilirado linfohistiocitario en banda, telangiectasias y fibrosis. Masson *

100.
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Fig 8. Caso de Poroqueratosis actinica superficial diseminada (P.A.S.D.)
en el que se aprecia la laminilla cornoide centrada en el infundibulo de un
foliculo pilosebdceo. H.E. ~ 400,
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