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Resumen

La queratodermia palmoplantar punctata hereditaria o enfermedad de Buschke-
Fisher-Brauer es una genodermatosis autosémica dominante con penetrancia variable.
La edad de inicio generalmente es a partir de los 20 afios; en términos clinicos, se
distingue por la aparicién progresiva de mdltiples papulas hiperqueratésicas pun-
tiformes con depresién central en las palmas y las plantas. Se han descrito casos
de asociacion con diversas enfermedades y procesos malignos. Comunicamos el
caso de una paciente de 79 afos con diagndstico clinico e histopatolégico de esta
dermatosis, sin otros sintomas.

PALABRAS CLAVE: Queratodermia palmoplantar punctata; hiperqueratosis.
Abstract

Punctate palmoplantar keratoderma or Buschke-Fisher-Brauer disease is an autosomal
dominant genodermatosis with variable penetrance. The age of onset generally is at 20
years; clinically it is characterized by the progressive appearance of multiple punctate
hyperkeratotic papules with central depression in palms and soles. Cases of association
with various diseases and malignant processes have been described. This paper reports
the case of a 79-year old patient with a clinical and histopathological diagnosis of this
dermatosis, without other associated symptoms.
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ANTECEDENTES

La queratodermia palmoplantar punctata es
un tipo de queratodermia que se distingue por
papulas hiperqueratdsicas que se localizan en
las palmas y las plantas, aparecen durante la
adolescencia, infancia tardia o en la adultez,
aumentan en nimero y tamafio con la edad.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 79 afios de edad, origi-
naria y residente de Oaxaca, campesina, sin
comorbilidades, quien padecia una dermatosis
bilateral y simétrica diseminada a las palmas y
las plantas, caracterizada por multiples papulas
y placas con superficie queratésica, de color
amarillo translicido, algunas con superficie ve-
rrugosa y otras con centro deprimido (Figura 1).
Las lesiones aparecieron desde la adolescen-
cia, se habian incrementado en nimero y se
acompafaban de dolor con la deambulacién.
La paciente no padecia sintomas de alguna otra
enfermedad concomitante; los anélisis de sangre
se encontraron dentro de pardmetros normales.
Aparentemente ningln otro familiar padecia
lesiones cutdneas similares.

La biopsia de piel report6 los siguientes hallazgos
histpatoldgicos: epidermis acantésica con hiper-
queratosis laminar compacta y paraqueratosis
focal que condicionaba depresién de la epider-
mis subyacente. Dermis superficial con escaso
infiltrado inflamatorio perivascular caracterizado
por linfocitos e histiocitos (Figura 2), con lo que
se confirmé el diagnéstico clinico patolégico de
queratodermia palmoplantar punctata.

Se inici6 tratamiento sintomdtico con crema
salicilada a 8% sin encontrar respuesta ade-
cuada, por lo que realizamos rasurado de las
lesiones exofiticas e iniciamos tratamiento con
analogos de vitamina D tépicos con respuesta
adecuada.
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Figura 1. Aspecto clinico con mdiltiples papulas que-
ratdsicas en las plantas (A) y las palmas (B).
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Figura 2. Imagen histol6gica donde se observa hi-
perqueratosis laminar compacta con depresion de la
epidermis subyacente. HE 20X.

DISCUSION

Las queratodermias palmoplantares son un grupo
extenso y heterogéneo de alteraciones que tienen
en comun la hiperqueratosis de las palmas y las
plantas." Clasicamente se clasifican en heredita-
rias y adquiridas (Cuadro 1). Se distinguen entre
si por sus caracteristicas clinicas, anomalias
asociadas y patrén de herencia.

La paciente que describimos padecia querato-
dermia palmoplantar punctata, esta alteracién
fue descrita por Davies Colley en 1879 con
la designacion de “clavos diseminados de las
manos y los pies”.2 En 1910 fue documentado
por Buschke y Fisher llamandola queratoder-
mia maculosa diseminada a las palmas y las
plantas. Dos afios mds tarde Brauer demostrd
la naturaleza hereditaria de esta enfermedad.’
Subsecuentemente multiples autores la han
llamado queratodermia palmoplantar punctata
de Buschke-Brauer-Fisher.*
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Clasificacion de queratodermias palmoplantares

1. Difusa ¢ Climatérica
e Epidermolitica ¢ Queratodermia
¢ No epidermolitica mixedema
* Mal de Meleda mutilante ¢ Queratodermia pal-
e Sindrome de Olmsted moplantar arsenical
Queratodermia

2. Focal
* Aislada palmoplantar para-
e Estriada areata nfeoplasma
o Tilosis

* Epidermolitica
® De Wacheters
e Numular

3. Puntata
e Tipo IA (Buschke-Fisher-
Brauer)
e Tipo IB
e Tipo Il (poroqueratésica)
e Tipo Ill (acroqueratoelas-
toidosis)

Sindrome de Reiter
y queratodermia
palmoplantar

Es una genodermatosis autosémica dominante.
Se distingue por placas queratésicas de 1 mm
a 1 cm de didmetro, con depresién central,
localizadas en las palmas vy las plantas. Es una
afeccién rara con prevalencia estimada de 1 por
cada 100,000 habitantes, con predominio en
el sexo masculino,** a diferencia del caso que
comunicamos, que se trata de una muijer.

A su vez, la queratodermia palmoplantar
punctata se subdivide en: tipo 1A (Buschke-
Fisher-Brauer), tipo 1B, tipo Il o poroqueratdsica
y tipo lll: acroqueratoelastoidosis. La diferencia
entre el subtipo IA y IB radica en la anomalia
genética asociada, porque la clinica es indistin-
guible. La tipo IA se asocia con mutacion en el
gen AAGAB, mientras que la tipo Ib se relaciona
con mutacion en el gen COL14A1.%7

Este tipo de queratodermia palmoplantar tiene
importante heterogeneidad genética. Dos re-
giones se han registrado, una en el cromosoma
15922-24 en el que se encontraron mutacio-
nes en el gen AAGAB vy otra en el cromosoma
80124.13-q24.°
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Se desconoce su origen exacto, pero se ha des-
crito asociacion genética e influencia de factores
ambientales, que conllevan al incremento en la
expresion de queratinas, que forman parte de los
filamentos intermediarios del citoesqueleto de
los queratinocitos, favoreciendo el incremento
en la proliferacién y diferenciacion epidérmica.
La forma de transmision es autosémica domi-
nante, que tiene penetrancia variable y rara vez
autosémica recesiva.>®

Se han usado analisis de inmunotransferencia, en
los que se demostré que ambas mutaciones resul-
tan en la terminacién prematura de la traduccion
de proteinas.® En particular, la cantidad de tincion
en los queratinocitos de los individuos afectados
fue menor en el citoplasma, pero mas alta alre-
dedor del nicleo que en los queratinocitos de los
individuos control. AAGAB codifica la proteina
de unién alfa y gamma-adaptin p34, la identifi-
cacioén de mutaciones, junto con los resultados
de estudios adicionales, define la base genética
de la queratodermia palmoplantar punctata y
proporciona pruebas de que AAGAB juega un
papel importante en la integridad de la piel.2°

En términos clinicos, se manifiesta por la
aparicion progresiva de multiples lesiones que-
ratésicas de color translicido a amarillo, de
2-8 mm de diametro, la edad de inicio general-
mente es a partir de los 20 afos, la dermatosis
comienza con lesiones finas puntiformes, trasli-
cidas, que se agrupan formando placas opacas
y verrugosas. En ocasiones el centro de la lesién
se elimina dejando una depresion central. Las
lesiones empeoran con la fricciéon mecanicay el
trauma fisico, pueden ser dolorosas en zonas de
mayor presion e incrementan de severidad con
la edad."® Las manifestaciones coinciden con el
cuadro clinico de la paciente.

La queratodermia palmoplantar punctata no se
ha relacionado con enfermedades sistémicas,
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pero reportes recientes sefalan relacién con en-
fermedades malignas, como linfoma de Hodgkin
y adenocarcinomas renales, de mama, pancreé-
ticos y de colon, aunque no se ha confirmado
su relacion. '

El estudio histolégico revela en el estrato crneo
columnas compactas con hiperortoqueratosis
masiva, sin paraqueratosis, epidermis con hi-
pergranulosis y acantosis marcada, sin signos
de inflamacién en la dermis. En ocasiones se
observa un tapén cérneo que comprime la epi-
dermis produciendo depresion de la misma en
forma de copa o de V."*5

El diagnéstico diferencial debe establecerse con
queratosis arsenical, verrugas vulgares, acro-
queratoelastoidosis, hiperqueratosis focal acral,
liqguen plano palmoplantar, milium coloide y
otras formas de queratodermias palmoplantares
punctatas.'"'?

El tratamiento es sintomatico, el principal ob-
jetivo es reducir la hiperqueratosis, por lo que
es comun la aplicacién de emolientes y quera-
toliticos. Se han prescrito tratamientos topicos
(urea, acido salicilico, retinoides) y sistémicos
(alitretinoina y acitretin), ambos con resultados
variables.” La paciente del caso comunicado
tuvo buenos resultados con el rasurado de las
lesiones exofiticas mas tratamiento tépico con
analogos de la vitamina D.

CONCLUSIONES

Comunicamos el caso de una paciente con
diagnostico de queratodermia palmoplantar
punctata, de aparicién en la edad adulta
temprana con progresion del cuadro clinico
hasta provocar sintomas escasos de dolor a
la presién, con respuesta al tratamiento con
rasurado de las lesiones y andlogos de vita-
mina D tépicos.
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