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Resumen.—Presentamos el caso de una paciente con
antecedentes de linfedema cronico primario desde su
juventud, que desarrollé posteriormente lesiones clinicamente
compatibles con poroqueratosis actinica superficial
diseminada principalmente en extremidades inferiores. Tras
muchos afios de evolucion, la paciente consultd por presentar
lesiones  hipertroficas y  elefantiasicas localizadas
exclusivamente sobre las lesiones previas de poroqueratosis.
Después de un exhaustivo seguimiento no se han detectado
signos de degeneracion maligna de estas lesiones a pesar
del riesgo de malignizacién sobreafadido al padecer un
linfedema cronico.

Esta infrecuente asociacion, hasta ahora no descrita, de
linfedema crénico con poroqueratosis actinica superficial
diseminada, cursa con unas manifestaciones clinicas
especiales.

Palabras clave: linfedema croénico primario, poroqueratosis
actinica superficial diseminada, laminilla cornoide.
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INTRODUCCION

La poroqueratosis, descrita por Mibelli en 1893!, es
una enfermedad especifica de la queratinizacion, con
diferentes formas de presentacion clinica entre las
que se encuentra la poroqueratosis actinica
superficial diseminada (PASD). Su etiologia atin es
desconocida, a pesar de que en ciertas formas se ha
demostrado un cardcter autosémico dominante. Los
altimos estudios sugieren que esta alteracion en la
queratinizacion se debe a una apoptosis prematura de
los queratinocitos?. Actualmente se considera que las
diversas formas clinicas de poroqueratosis,
caracterizadas histopatolégicamente por la llamada
laminilla cornoide, pueden tratarse de diferentes
expresiones fenotipicas de una misma alteracién
genética, debido a la coexistencia de dos diferentes
tipos de poroqueratosis en el mismo paciente o en
varios miembros de una familia®.
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DISSEMINATED SUPERFICIAL ACTINIC
POROKERATOSIS ASSOCIATED WITH PRIMARY
CHRONIC LYMPHEDEMA

Abstract.—\\Ve present the case of a female patient with a
history of primary chronic lymphedema since youth, who later
developed lesions clinically compatible with disseminated
superficial actinic porokeratosis, mainly on the lower limbs.
After many years of evolution, the patient consulted her
physician because of hypertrophic elephantiasic lesions
localized exclusively over the prior porokeratosis lesions. After
exhaustive follow up, no signs of malignant degeneration of
these lesions were detected, despite the additional risk of
malignization because of the chronic lymphedema.

This infrequent association of chronic lymphedema with
disseminated superficial actinic porokeratosis, which had not
previously been described, presents with some special clinical
manifestations.

Key words: primary chronic lymphedema, disseminated
superficial actinic porokeratosis, cornoid lamella.
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El linfedema es la aparicién de un edema crénico e
indoloro en las extremidades secundario al drenaje
inadecuado del liquido intersticial por los vasos
linfaticos, y puede clasificarse como primario o
secundario a procesos muy diversos (tabla 1).

El linfedema crénico primario adquirido afecta
fundamentalmente a mujeres adolescentes (precoz),
o a partir de la cuarta década de la vida (tardio)*. Se
instaura de forma lenta e insidiosa y afecta con mayor
frecuencia a los miembros inferiores con tumefaccion

TABLA 1. CLASIFICACION DEL LINFEDEMA

Primario
Congénito
Familiar (enfermedad de Milroy)
Idiopatico
Precoz
Tardio

Secundario

Infiltraciéon tumoral

Extirpacién ganglionar
Traumatismos

Fibrosis por radiacién
Infecciones (bacteriana o filaria)
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bilateral de intensidad variable, desde una fase leve
con edema reversible limitado al tobillo, hasta un
edema irreversible de consistencia duray fibrosa que
conlleva una hinchazén monstruosa de toda la
extremidad (elefantiasis)®.

Presentamos un caso de linfedema primario
idiopatico asociado a PASD, en el que las lesiones de
PASD coincidian con lesiones verrugosas debidas al
linfedema.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 74 anos de edad, con antecedentes
personales de hipertension arterial, padecia un
linfedema crénico idiopatico desde los 30 anos, sin
relaciéon con traumatismo o cirugia previa y en
tratamiento con diuréticos tiacidicos y nifedipino.
Carecia de habitos téxicos y habia trabajado en el
campo tan s6lo durante su juventud.

Consult6 por presentar, junto a las manifestaciones
cronicas del linfedema, lesiones en ambas piernas y
brazos de unos 20 anos de evolucion

Fig. 1.—Linfedema crénico en fase Ill en ambas extremidades
inferiores conjuntamente con multiples papulas hiperqueratosicas,
redondeadas de pequeio tamafo discretamente hiperpigmentadas.

aproximadamente, que se habian hecho mas
prominentes y le ocasionaban discreto prurito
coincidiendo con periodos de exacerbacion durante
los meses de verano.

Ala exploracion fisica se observé una piel rugosa,
aspera, con edema duro, sin févea e irreductible en
ambas extremidades inferiores (linfedema crénico en
fase III) conjuntamente con numerosas papulas hi-
perqueratosicas, redondeadas de pequeno tamano
(1-3 mm de diametro), discretamente
hiperpigmentadas (fig. 1). Estas lesiones papulosas
habian crecido adoptando un aspecto circinado de
bordes netos, queratésicos, delimitados por un
pequeno surco acanalado, dejando un centro atréfico
de aproximadamente 1 a 3 cm de diametro con
coloraciéon marronacea. Algunas de estas lesiones
circinadas estaban ocupadas total o parcialmente por
areas hipertréficas con perfecta delimitacion de la piel
sana circundante, manteniendo un borde lesional de
aspecto queratésico (fig. 2). En algunas areas,
principalmente en el tercio inferior, estas lesiones
hipertréficas presentaban un componente vegetante y
verrugoso de aspecto tumoral, de consistencia firme y

Fig. 2.—Areas hipertréficas dentro de las lesiones circinadas que
delimitan perfectamente la piel sana circundante y manteniendo en
el borde lesional el aspecto tipico de una poroqueratosis.
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Fig. 3.—Estudio histopatolégico de una lesion hipertrofica
superpuesta a la poroqueratosis, aprecidandose ademas de la
laminilla cornoide una notable elevacion de la epidermis por un
intenso edema dérmico. (Hematoxilina-eosina, x40.)
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de bordes bien delimitados, que borraban las lesiones
hiperqueratosicas previas.

Se tomaron biopsias de las diferentes lesiones
cutaneas objetivadas clinicamente. En primer lugar
se realiz6 una biopsia de un borde de la lesiéon
maculosa, apreciandose una delgada columna de
células paraqueratosicas estrechamente apiladas que
se extendia a través del estrato corneo, es decir, una
laminilla cornoide, con un infiltrado inflamatorio
linfocitico sublamelar. En segundo lugar, se biopsio
una lesion  hipertréfica bajo una lesién
hiperqueratésica, apreciandose ademas de la laminilla
cornoide y una notable elevacién de la epidermis por
un intenso edema dérmico (fig. 3). En tercer lugar,
se biopsié una lesion verrugosa, en la que estaba
también presente la laminilla cornoide, junto con
atrofia epidérmica en sus proximidades y un
importante dano solar. La paciente fue valorada por el
servicio de cirugia vascular y tras realizar un estudio
con eco-Doppler se confirmé el diagnostico de
linfedema cronico, con ausencia de alteraciones en el
sistema venoso profundo y en el sistema arterial.

Se instaur6 tratamiento conservador para el
linfedema, evitando el ortostatismo, el sobrepeso y
los largos periodos de sedestaciéon y manteniendo
reposo con piernas elevadas. Se realiz6 tratamiento
con 4cido retinoico en crema al 0,05 %, lubricantes
con urea al 20% vy proteccién solar para la
poroqueratosis junto con un tratamiento antibiético
de amplio espectro. Después de 3 meses de tra-
tamiento la paciente presentaba un aplanamiento
importante de las lesiones mads hipertroéficas y no
presentaba molestias.

DISCUSION

La PASD, descrita en 1966 por Chernoski y
Freeman® es la forma mas frecuente de
poroqueratosis que comienza hacia la tercera o cuarta
década de la vida. Se transmite con un patrén de
herencia autosémica dominante, con penetrancia
reducida en edades jovenes y con una incidencia
similar en ambos sexos’. Se observa con mayor
frecuencia en dreas geograficas con mayor grado de
exposicion solar®, y es extremadamente rara en la raza
negra’. Su etiologia es atiin desconocida; Reed y Leone
en 1970 postularon la existencia de un clon mutante
de células epidérmicas que se extiende hacia la
periferia originando la laminilla cornoide. Esta
tendencia a desarrollar clones anémalos seria
hereditaria, y como factores desencadenantes del
desarrollo de las manifestaciones clinicas se
encuentran la luz ultravioleta, bien sea natural'l,
artificial'*!* o de fototerapial® y la inmunodepresion
producida por trasplante de o6rganos'®!® o por
infeccién por el virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH)!*!5 La inmunodepresién grave

reduciria la inmunovigilancia?’, facilitando el
surgimiento de clones de queratinocitos anémalos y
su transformacién maligna?!. Recientemente se ha
mapeado el defecto genético de PASD en el
cromosoma 15q 25.1-26.1%? y se cree que es una
reacciéon inmunolégica debida a la presentacién de
antigenos desconocidos como se comprueba en el
incremento en las células de Langerhans en el epitelio
sublamelar y en intimo contacto con el infiltrado
inflamatorio linfocitico subyacente®**!.

Las lesiones de PASD son persistentes y no suelen
resolverse de forma espontdnea, carecen de
tratamiento especifico; sin embargo, resulta esencial
considerar su potencial premaligno®. Se piensa que
esta  posible malignizacién esta  causada
probablemente por una sobreexpresiéon de la
proteina pb532?°, pudiendo aparecer carcinomas
espinocelulares y basocelulares o enfermedad de
Bowen. Las lesiones de mayor tiempo de evolucion,
las de gran tamano y las que se presentan en pacientes
de edad avanzada e inmunodeprimidos parecen
asociarse a un mayor riesgo de degeneracion
maligna?’.

Aunque la PASD tipicamente se ha asociado con
inmunosupresion y radiacion solar, también se han
descrito casos de asociados a cicatrices?*, irradiacion
con bano de electrones®, psoriasis*** y con el
tratamiento con tiazidas, firmacos potencialmente
fototéxicos®'. En nuestro caso, queremos destacar la
coincidencia del desarrollo de lesiones tipicas de
PASD sobre un linfedema crénico primario
idiopatico de anos de evolucién, asociacién no
descrita hasta ahora, con la peculiaridad clinica de
que todas las lesiones hipertroéficas y verrugosas se
desarrollaron selectivamente sobre las lesiones de
poroqueratosis. Creemos que una posibilidad que
explique este hecho es que en las lesiones de PASD
existe un infiltrado inflamatorio con dilatacién
capilar y un edema dérmico, que conllevaria a una
mayor filtracioén capilar por aumento de la presién
hidrostdtica. Por otra parte, tampoco podemos
descartar que las lesiones de PASD pudieran haber
producido algtn estimulo para la produccién de
lesiones verrugosas sobre un linfedema crénico
de base.

No se ha encontrado en nuestra paciente
degeneracion maligna de estas lesiones, presentando
hasta la actualidad una evolucién favorable con el
tratamiento. No obstante, la paciente esta sometida a
controles periodicos, dado el potencial riesgo anadido
de malignizacion como consecuencia del linfedema
crénico.
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