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CASO CLÍNICO

diseminada no actínica en una 
paciente con miocardiopatía 
dilatada

RESUMEN

La poroqueratosis es una genodermatosis de herencia autosómica do-
minante con penetrancia variable. Es un trastorno de la queratinización, 

borde queratósico. La característica histológica patognomónica es la 
laminilla cornoide, que representa una invaginación epidérmica que 
contiene una columna de paraqueratosis descrita de manera informal 
como “pila de platos”. Comunicamos el caso de una paciente de 53 

múltiples comorbilidades. 
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porokeratosis in a patient with dilated 
cardiomyopathy

ABSTRACT

Porokeratosis is a genodermatosis of autosomal dominance with vari-
able penetrance. This is a disorder of keratinization, which presents 

of porokeratosis is the cornoid lamella, which represents an epidermal 
invagination containing a column of parakeratosis, informally described 
as a “stack of dishes”. This paper reports the case of a 53-year-old female 

porokeratosis. 

Key words: porokeratosis, cornoid lamella, dilated myocardiopathy.
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ANTECEDENTES

La poroqueratosis es un trastorno genético de 
queratinización con herencia autosómica domi-
nante de morfología clínica variable.1-3 Mibelli 
la describió en 1893.4,5 Puede afectar cualquier 
raza y sexo con predominio en niños y adultos 
jóvenes. Se han descrito pocos casos en la bi-
bliografía mundial.2-4 Se comunica el caso de 
una mujer con múltiples comorbilidades cardio-
vasculares y metabólicas con poroqueratosis de 

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 53 años de edad con una 
dermatosis diseminada al tronco y las extremida-
des superiores que afectaba de manera bilateral 
y asimétrica el tórax, el abdomen, la espalda, 
las caras externas de los brazos, los antebrazos 
y el dorso de las manos (Figuras 1 y 2). No afec-
taba las palmas. Se caracterizaba por múltiples 
pápulas queratósicas de 1 a 2 mm de diámetro, 
aisladas entre sí, bien delimitadas, color marrón, 
algunas de ellas eran ligeramente más amplias 

y cuyo borde era discretamente elevado y pig-
mentado. La dermatoscopia mostró una lesión 
no melanocítica, color marrón, queratósica, con 
borde regular acentuado. El resto de la piel tenía 

lesiones un año previo, que inició en los brazos 
con extensión posterior al tronco, con evolución 
asintomática. No había tenido tratamiento pre-
vio. La paciente estaba hospitalizada por una 
miocardiopatía restrictiva, lesión aórtica doble 

antecedentes familiares de relevancia. Tenía 
antecedentes de diabetes mellitus controlada y 
psoriasis referida por la paciente sin evidencia 
clínica de lesiones. La biopsia de una lesión del 
antebrazo izquierdo mostró en ambos extremos 
paraqueratosis columnar en “pila de platos” con 
queratinocitos disqueratósicos en la base (Figura 

Figura 1. Pápulas queratósicas en el tronco y la extre-

Figura 2. Pápulas queratósicas en el antebrazo izquier-

con borde bien delimitado y puntos blanquecinos 
en el centro.

3). La epidermis mostraba aplanamiento de los 
procesos interpapilares y leve hiperpigmenta-
ción de la capa basal. En la dermis papilar y 

-
mento, colágena laxa, telangiectasias y discreto 

el diagnóstico clínico e histopatológico de poro-

paciente evolucionó de manera tórpida debido a 
las comorbilidades mencionadas y falleció una 
semana después de nuestra primera valoración. 
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Figura 3. Estudio histopatológico que muestra para-
queratosis columnar en “pila de platos” con querati-
nocitos disqueratósicos en la base.

DISCUSIÓN

La poroqueratosis es una genodermatosis con 
patrón de herencia autosómico dominante y 
penetrancia variable, aunque hay casos que 
resultan de mutaciones espontáneas, así como 
de múltiples reordenamientos y proliferación 
anormal de origen clonal de los queratinoci-
tos.2-10 Los factores que juegan un papel en la 
génesis de las lesiones poroqueratósicas son: 
genético, a la fecha se han demostrado múltiples 
anomalías genéticas para cada una de las formas 
clínicas de poroqueratosis3 y aun es controverti-
do el aumento en la expresión del gen de factor 
de supresión p53;11-13 exposición a radiación, 
aunque estudios in vitro sólo han podido de-

14,15 en 
especial en las formas actínicas; traumático, por 

-
ner, demostrado en la poroqueratosis clásica de 
Mibelli y en la lineal; de inmunosupresión, que 
aumenta en 7.5 a 10% la frecuencia de poro-
queratosis en pacientes postrasplantados o con 
linfomas, neoplasias hematológicas, infección 

que requieren tratamiento inmunosupresor3,7 y, 

de poroqueratosis realizado simultáneamente 
a la aparición de una neoplasia maligna se ha 
reportado en la bibliografía, lo que sugiere un 
origen paraneoplásico.16 Se ha reportado que el 
periodo de latencia entre el inicio de la inmuno-
supresión y la instalación de la poroqueratosis 
puede variar de una semana a 16 años.11,14-21 Exis-
ten estudios que demuestran baja expresión de 
ARN mensajero regulador de hiperproliferación 
de queratinocitos que comparten similitudes 
en la poroqueratosis y la psoriasis, que podrían 
explicar asociación entre ambas. La psoriasis 
que la paciente mencionó padecer no pudo 
corroborarse ante la ausencia de lesiones. La 
exposición a la luz solar y la inmunosupresión 
alteran la expresión de los antígenos HLA-DR en 

determina una falla de la inmunovigilancia, con 
la consiguiente proliferación de queratinocitos 
anormales.20,21 La única comorbilidad presente 
en esta paciente con una posible relación con 
la poroqueratosis es la diabetes mellitus que 
causa inmunosupresión debido a alteración 
vascular, neuropatía, retraso en la cicatrización 

CD4, disminución de la actividad de linfocitos 

alteración de la función de complemento C3,22 
algunas de éstas compartidas con los estados de 

Las diferentes formas de poroqueratosis son 
trastornos con queratinización defectuosa que 
en general se distinguen morfológicamente por 
múltiples placas que incrementan su tamaño 

1,5,23 Las lesiones generalmente apa-
recen en las piernas y en los brazos, aunque el 
tronco también puede estar afectado; de manera 
aislada se describió un caso localizado en los 
genitales.6,24 
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función de su apariencia clínica.2-5 Las diferen-
cias entre unas formas y otras se establece según 
la edad de inicio, la morfología y la distribución 
de las lesiones (Cuadro 1).

reportado que la dermatoscopia de una lesión 
muestra un borde blanquecino que rodea múl-
tiples vasos irregulares puntiformes, lineales o 
ambos y, a su vez, la microscopia confocal de 

córnea, un patrón de panal atípico y trastorno 
arquitectónico de los queratinocitos.28

A pesar de la gran variedad clínica de las po-
roqueratosis, todas las variantes tienen una 
característica histopatológica común que les 
otorga el sello distintivo: la laminilla cornoide, 
que es una columna de paraqueratosis en “pila 
de platos” ubicada sobre una invaginación 
epidérmica, que se extiende a través de todo 
el espesor del estrato córneo rodeada de or-
toqueratosis. Para visualizarla, la biopsia debe 

tomarse del límite del borde periférico. En las 
formas reticulada y lineal pueden observarse 
laminillas cornoides múltiples.17 La epidermis en 

mostrar hiperqueratosis y a veces acantosis. La 
capa granulosa está disminuida o ausente, con 
frecuencia se evidencian queratinocitos disque-
ratósicos con licuefacción y degeneración de 
la capa basal. En la dermis subyacente pueden 

inflamatorio perivascular superficial, leve a 
moderado, compuesto por linfocitos e histioci-
tos. Ocasionalmente se ha descrito depósito de 
amiloide en las lesiones crónicas y en pacientes 
de edad avanzada, que se explica por el prurito 
y la cronicidad, sin que pueda descartarse una 
implicación racial o genética, dada la gran 
frecuencia de esta característica en pacientes 
asiáticos.29 

actínica es una forma poco frecuente que no se 
relaciona con la exposición a radiación solar. 
Se ha descrito únicamente un gen relacionado 

en el cromosoma 18p11.3.30 Afecta a mujeres 
en la tercera o cuarta década de la vida. Las 
manifestaciones clínicas son similares a las 
formas actínicas, pero con afección bilateral y 
asimétrica en zonas no fotoexpuestas,1,2 como 
el tronco y las extremidades. Se distingue por 
placas queratósicas, pequeñas de 1 a 3 mm de 
diámetro con el borde acentuado y pueden ser 
hipo o hiperpigmentadas. No muestran fenóme-
no de Köebner.1,2,4

El tratamiento de las poroqueratosis cons-
tituye uno de los principales motivos de su 
estudio porque no se ha descrito un tratamiento 

-
roqueratosis; además de que ningún tratamiento 
tiene algún nivel de evidencia elevado, por lo 
que esta enfermedad aún representa un desafío 
para los médicos dermatólogos. La elección del 
tratamiento depende del tamaño, de la topografía 

Cuadro 1. Variantes clínicas de poroqueratosis

Poroqueratosis clásica de Mibelli 

Actínica
No actínica 

-
matoria) 

Poroqueratosis punctata palmaris et plantaris 
Poroqueratosis palmoplantar diseminada 
Poroqueratosis lineal 
Variantes segmentarias tipo II 

actínica y poroqueratosis lineal

actínica y poroqueratosis verrugosa
Formas menos frecuentes

Verrugosa,3,7 facial atípica,4 reticulada,25 minuta digita-
da,26 eruptiva papulosa y pruriginosa,24,27 facial actínica, 
zosteriforme31 y síndrome CAP (craneosinostosis, anor-
malidades anales y poroqueratosis)4,17,21
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y de la extensión de las lesiones según sus dife-
rentes formas clínicas.1 En primer lugar, deben 
indicarse medidas generales, como lubricación, 
queratolíticos y protectores solares. En las formas 
localizadas se recomiendan tratamientos tópicos 
con respuesta variable; los glucocorticoides 
no han proporcionado resultados muy satis-

con recurrencia luego de suspender el trata-
miento.16,23,31 Imiquimod en crema a 5% también 
se ha probado con éxito en el tratamiento de 
la poroqueratosis; su probable mecanismo de 
acción parece ser el estímulo de la respuesta 
inmunitaria local.1 Los análogos de la vitamina 
D3, como calcipotriol y tacalcitol, han resultado 

32 Otras opciones 
terapéuticas descritas de manera aislada son: 
antralina, inhibidores de calcineurina y diclo-
fenaco en gel.1,3 Para las formas diseminadas 
se ha descrito buena respuesta al tratamiento 
sistémico con retinoides, como isotretinoína y 
acitretín,1,13-16 con los que se observó un efecto 
supresor de la carcinogénesis, al desaparecer la 
atipia citológica hallada en algunas lesiones de 
poroqueratosis lineal, pero al igual que con la 
aplicación tópica, hay recurrencia de las lesiones 
luego de suspender el tratamiento.17 En los casos 
secundarios a tratamiento inmunosupresor se ha 
descrito remisión completa después del cese del 
mismo.8 

sintomático en los casos con prurito. La escisión 
quirúrgica puede realizarse en lesiones pequeñas 
y circunscritas, sola o combinada con injertos 
de piel para optimizar los resultados estéticos.1 
Otras alternativas incluyen procedimientos 
como curetaje, electrocoagulación, criociru-
gía, dermoabrasión y láser ablativo de CO2. En 

con terapia fotodinámica, además de que induce 
hiperpigmentación secundaria.5 Conviene evitar 
la exposición a radiaciones ionizantes o UV, 
sobre todo en formas actínicas.

La transformación maligna de las lesiones hacia 
carcinoma espinocelular y carcinoma basocelu-
lar documentada en todas las variantes se estima 
en 7%.21 En una revisión de 281 individuos con 
poroqueratosis desde 1964 a 1994, la inciden-
cia más alta de carcinomas cutáneos fue en 
pacientes con poroqueratosis lineal (19%). La 
incidencia de carcinoma en las otras formas es la 
siguiente: poroqueratosis de Mibelli (8%), poro-

poroqueratosis palmar y plantar (9%) y poroque-
ratosis punctata (0%). Ninguno de los individuos 
con carcinoma originado de poroqueratosis 
estaba iatrogénicamente inmunosuprimido. 
Un paciente tenía síndrome de Bloom y otro, 
síndrome de Werner. Los carcinomas afectaron 
a individuos de mediana edad con lesiones gran-
des y enfermedad de larga duración.33

Existen múltiples factores asociados con esta 
entidad; en este caso que comunicamos la única 
relación entre las comorbilidades de la paciente 
y la poroqueratosis era la diabetes mellitus que 
causa inmunosupresión de manera multifac-
torial, aunque hasta la fecha no se ha descrito 
una correlación directa entre ambas enferme-
dades. En este caso no fue posible sustentar la 
asociación con psoriasis. Hasta el momento 
no hay reportes de cardiopatía asociada con 
poroqueratosis. En todas las formas el riesgo de 
malignización se considera bajo, por lo que es 
importante reconocerlas para establecer con-
ductas de protección, tratamiento y seguimiento 
continuo de la enfermedad, con insistencia en 
los pacientes inmunodeprimidos. En este caso, 
por la evolución fatal secundaria a la cardiopa-
tía, no se prescribió ningún tratamiento contra 
la dermatosis.
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