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INTRODUCCIÓN

Se considera que el nevo poroqueratósico de los
ostios y ductos ecrinos es un hamartoma del conducto
sudoríparo de las glándulas ecrinas que suele estar
presente al nacimiento. En 1980 Abell y Read1 publi-
caron un caso de esta alteración acuñando esta no-
menclatura, pero fue un año antes cuando Marsden
et al2 hicieron la primera descripción clara de esta en-
tidad.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Una niña de un mes de edad fue remitida a nues-
tras consultas por parte del servicio de Pediatría por
presentar desde el nacimiento una erupción consis-
tente en pequeños tapones hiperqueratósicos distri-
buidos de forma lineal en las manos y los pies, tanto
en palmas y plantas como en dorso, los antebrazos y el
tronco (figs. 1, 2 y 3). Esta erupción seguía de forma

apreciable una distribución según las líneas de Blasch-
ko. En ningún momento desde el nacimiento se ha-
bían formado ampollas o vesículas. Sobre el dorso de
la mano y la muñeca izquierdas presentaba, además,
un hemangioma de unos 3 cm que estaba creciendo
lentamente, pero de forma constante. No presentaba
antecedentes de erupciones similares en la familia ni
otros antecedentes familiares de interés. Durante el
embarazo, se manifestó hipertensión arterial materna,
y el parto se realizó por cesárea debido a bradicardia
fetal.

Se practicó una biopsia «en sacabocados» de 4 mm
de una zona de lesiones en el antebrazo derecho. Con
la tinción de hematoxilina-eosina (fig. 4) se observó
una lámina paraqueratósica sobre una invaginación
epidérmica que coincidía con la desembocadura de
un conducto ecrino. En el fondo de la invaginación
destacaba la ausencia de granulosa. No se observaron
alteraciones en los conductos ecrinos ni en las glán-
dulas sudoríparas. Con técnicas inmunohistoquímicas
para antígeno carcinoembrionario (CEA) se detectó
positividad en el conducto sudoríparo coincidente
con la invaginación epidérmica, pero no en los bor-
des internos de ésta (fig. 5). Clínicamente no se ob-
servaron alteraciones en la sudoración de las áreas
afectadas. La exploración clínica neurológica y pe-
diátrica resultaron normales y se pautó tratamiento
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con crema de urea al 5 %. En los meses siguientes y
hasta la fecha actual las lesiones fueron involucionan-
do de forma progresiva, de forma que a los 3 años de
edad sólo existían algunas placas levemente hiper-
queratósicas en las palmas de las manos, leves altera-
ciones ungueales y áreas hipopigmentadas en donde
se situaban las lesiones en el tronco y en las extremi-
dades.

DISCUSIÓN

Hasta la fecha se han publicado en la literatura al
menos 32 casos clínicos de NPODE (tabla 1). Este
trastorno ha recibido diversas nomenclaturas, desde
la acuñada por Marsden et al2 en 1979 como «nevo
comedoniano de la palma», pasando por las nomen-
claturas francesas de «Hamartoma poroqueratósico

Fig. 1.—Pequeños tapones hiperqueratósicos distribuidos según las
líneas de Blaschko en dorso de manos, dedos, antebrazos y emi-
nencias hipotenares de las palmas. Se puede apreciar un heman-

gioma sobre el dorso de la mano y muñeca izquierdas.

Fig. 2.—Lesiones en la pierna y talón derechos.

Fig. 3.—Lesiones en la planta del pie izquierdo.

Fig. 4.—Tinción con hematoxilina-eosina (magnificación original,
×100). Invaginación epidérmica en cuyo fondo se puede apreciar la
pérdida de la capa granulosa. En la parte más profunda se observa
un conducto sudoríparo desembocando. En el interior de la invagi-
nación se aprecia un tapón paraqueratósico.

Fig 5.—Tinción con CEA (magnificación original, ×100). Obsérvese
cómo se tiñe el conducto sudoríparo que se encuentra justo por
debajo de la invaginación epidérmica y, sin embargo, no lo hacen

las paredes de la misma.



lineal palmoplantar»3 o «nevo sudoral ecrino palmar
seudocomedoniano»4,5 hasta el actual y más extendi-
do nombre de «nevo poroqueratósico de los ostios y
de los ductos ecrinos»2,6-27, que puede usarse para to-
das las localizaciones independientemente de que
sea o no palmoplantar. En dos de los casos revisados
se especifica en la nomenclatura que los tapones pa-
raqueratósicos no sólo afectan a la desembocadura
de las glándulas ecrinas sino también a los folículos
pilosos28,29.

Lo que define a esta enfermedad es sobre todo su
anatomía patológica característica, que consiste en
la aparición de una lámina paraqueratósica (tipo la-
mela cornoide) que se dispone a modo de tapón en
una invaginación epidérmica que coincide con la de-
sembocadura de un ducto ecrino (fig. 4). En el fondo
de la invaginación no aparece la capa granulosa. El
anticuerpo anti-CEA permite evidenciar la reactivi-

dad en el borde luminal de las células de los conduc-
tos sudoríparos tanto dérmicos como intraepidérmi-
cos3. En los 9 casos clínicos incluyendo el nuestro en
los que se han realizado este tipo de tinciones inmu-
nohistoquímicas3,7,10,12,13,24,28 se aprecia que la epider-
mis de la invaginación sobre la que se sitúa la lámina
paraqueratósica no se tiñe con esta tinción, sino que
sólo lo hace su zona más profunda. En algunos casos
se ha encontrado con hematoxilina-eosina un acrosi-
ringio atravesando la lámina paraqueratósica3 y en
otros tres trabajos7,13,24 se ha encontrado un conducto
que tiñe para CEA en el espesor de la lámina para-
queratósica. En nuestro caso no pudo encontrarse en
ningún corte el acrosiringio a través del tapón poro-
queratósico, pero sí encontramos un ducto desem-
bocando en la zona más profunda de la invaginación
epidérmica, así como la pérdida de la capa granulo-
sa en la misma zona. Con la tinción para CEA se ob-
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TABLA 1. REVISIÓN DE CASOS CLÍNICOS DE NPODE

N.º Referencia Edad de aparición Sexo 1 o 2 palmas 1 o 2 plantas Otras localizaciones CEA

I 1 Nacimiento � X –
II 2 Nacimiento � X –
III 3 Nacimiento � X Sí
IV 4 Nacimiento � X X X –
V 5 Nacimiento � X –
VI 6 Nacimiento � X X X Sí
VII 7 Infancia � X X X –
VIII 8 Nacimiento � X X Sí
IX 9 17 años � X X X –
X 10 Nacimiento � X X X –
XI 11 Nacimiento � X X X Sí
XII 12 Nacimiento � X X X –
XIII 13 Nacimiento � X Sí
XIV 13 Nacimiento � X Sí
XV 14 Nacimiento � X Sí 
XVI 15 Infancia � X X –
XVII 16 Edad adulta � X –
XVIII 17 2 años � X X –
XIX 18 Nacimiento � X X X –
XX 19 Edad adulta � X –
XXI 20 Nacimiento � X –
XXII 20 Nacimiento � X –
XXIII 21 ? � X X –
XXIV 22 2 años � X X –
XXV 23 12 años � X –
XXVI 24 Adulto � X –
XXVII 25 Nacimiento ? X –
XXVIII 26 Nacimiento � X Sí
XXIX 27 2 años � X X –
XXX 29 Nacimiento � X X –
XXXI 30 Edad Adulta � X –
XXXII Nuestro Nacimiento � X X X Sí

NPODE: nevo poroqueratósico de los ostios y ductos ecrinos; CEA: antígeno carcinoembrionario.
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servó que los bordes de la invaginación epidérmica
no se teñían.

Según Bergman et al13, el resultado de las técnicas
inmunohistoquímicas, junto con el hallazgo en va-
rios casos de acrosiringios cruzando a través de la
lámina paraqueratósica, parecen sugerir la posibi-
lidad de que no sea un acrosiringio anormal que
queratiniza de forma paraqueratósica, lo cual provo-
ca el ensanchamiento del ostio ecrino, sino que en
esta alteración, se produce una invaginación epi-
dérmica con queratinización anormal que coincide
con la desembocadura de los conductos sudoríparos
y, por tanto, es atravesada por un acrosiringio. Ade-
más, el hecho de que existan casos donde se afecta
también el ostio folicular podría ir también a favor
de esta hipótesis. 

Clínicamente, la erupción sigue una distribución
según las líneas de Blaschko, por lo que se puede ad-
mitir que esta alteración corresponde a un mosaicismo
genético. El nevo poroqueratósico de los ostios y duc-
tos ecrinos corresponde probablemente a una muta-
ción genómica de un gen letal que sobrevive en forma
de mosaico, ya que no se ha descrito ningún paciente
que presente toda la superficie de su piel afectada por
la lesión26. Es poco probable que se deba a un mosai-
cismo funcional, entre otras razones porque, en ese
caso, la proporción de mujeres afectadas debería ser
sensiblemente mayor a la de varones. Las lesiones sue-
len aparecer al nacimiento o en la infancia aunque en
algunos casos se desarrollan en la edad adulta22-30. Pue-
den permanecer estables en el tiempo o tender a de-
saparecer10-29 como en el caso que nosotros aportamos.

A la vista de los casos analizados, la aparición de esta
anomalía no se asocia de forma llamativa a ninguna al-
teración relevante de otros órganos y sistemas. En par-
ticular, nuestra paciente desarrolló alrededor de los
13 meses de edad un cuadro de diarreas que asociaba
anticuerpos antigliadina positivos con biopsia intesti-
nal no concluyente. Los anticuerpos antigliadina se
han normalizado a pesar de no haber eliminado el
gluten en la dieta y en el momento actual la niña está
sana y se desarrolla normalmente.
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