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pio interferdén beta. Segln esta teoria, la presencia de estas
reacciones indicaria una activacion del sistema inmunitario
y podria ser un signo de efectividad del tratamiento®.

Respecto al manejo de estos pacientes cabe decir que
es poco satisfactorio. Es imprescindible educar al paciente
acerca de la correcta forma de autoinyeccion, que debe ser
subcutanea, nunca intradérmica, asi como de la rotacion
diaria de las zonas de autoinyeccion. Con estas medidas, la
mayoria de las lesiones suelen mejorar?, si bien existen casos
en que es necesaria la suspension del tratamiento con inter-
feron beta, decision que debe ser tomada en colaboracion
con los demas especialistas que traten al paciente.
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Poroqueratosis de Mibelli, juna nueva
indicacion de la terapia fotodinamica?

Porokeratosis of Mibelli: A New Indication for
Photodynamic Therapy?

Sr. Director:

Las poroqueratosis son un grupo de trastornos de la que-
ratinizacion cutanea, de caracter adquirido o hereditario.
Su expresion clinica consiste en una macula o placa anular
de centro atrofico y bordes bien definidos e hiperqueratdsi-
cos, cuya imagen histologica es una columna paraquerato-
sica compacta, denominada laminilla cornoide. El nimero y
la distribucion de las lesiones definen las diferentes formas
clinicas: poroqueratosis de Mibelli, poroqueratosis acti-
nica superficial diseminada (PASD), poroqueratosis lineal,
poroqueratosis palmo-plantar y poroqueratosis punctata.
Aunque son lesiones benignas, existen ciertas caracteristi-
cas que asocian un mayor riesgo de malignizacién, de ahi
la importancia de conocer la actitud ante estas lesiones
cutaneas y las diferentes opciones terapéuticas.
Presentamos el caso de una mujer de 82 anos, sin
antecedentes personales de interés, que consultaba por la
presencia de una lesion cutanea en la cara anterior de la
piernaizquierda, con un crecimiento progresivo a lo largo de
2-3 anos. Se trataba de una placa solitaria, redondeada, de

bordes bien definidos, de 4 x 3cm de tamano, eritematosa
y cubierta por una escama blanquecina (fig. 1). La biopsia
cutanea mostro la existencia de laminillas cornoides, sin sig-
nos de atipia celular (fig. 2). Y asi en conjunto, con la clinica
y la histologia, se establecio el diagndstico de poroquerato-
sis de Mibelli. Dados la localizacion y el tamafo de la lesion,
se propuso la terapia fotodinamica (TFD) como una buena
opcion terapéutica. Se aplico sobre la lesion, de forma oclu-
siva, una crema de 5-metilo aminolevulinato (MAL, Metvix®).
Tres horas después, su vision bajo la luz ultravioleta mostro
una fluorescencia rojo intensa en toda ella, y a continuacion
se expuso a la luz roja de una lampara tipo LEDs (Aktilite®,
37J/cm? durante 9 min). A las 2 semanas, la zona de piel
tratada estaba ulcerada, quizas como consecuencia de la
exposicion a la luz solar de la lesion pocas horas después del
tratamiento; por ello se descartd una nueva sesion de TFD y
se pautaron curas locales. Tres meses después de la sesion
de TFD la lesion practicamente se habia resuelto, quedando
solo una pequena zona levemente eritematosa y costrosa
(fig. 3).

La patogenia de las poroqueratosis continta siendo des-
conocida y se piensa que se originan por la proliferacion
de clones atipicos de queratinocitos, inducidos por la inte-
raccion de factores genéticos, alteraciones inmunitarias y
factores ambientales como la exposicion solar, lo que explica
que las lesiones se localicen con mayor frecuencia en las
areas fotoexpuestas y sean mas evidentes en verano"Z2. Son
lesiones benignas de curso cronico, pero todas las formas
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Figura 1  Placa eritematosa de 4 x 3cm de tamano, cubierta
por una gruesa escama blanquecina.

clinicas presentan cierto riesgo de malignizacion, siendo las
lesiones lineales, de gran tamano, de mucho tiempo de evo-
lucion y de aparicion en ancianos e inmunodeprimidos las
que asocian un mayor riesgo de transformacién maligna?.
Las neoplasias descritas, en orden de frecuencia, son la
enfermedad de Bowen, el carcinoma epidermoide y el carci-

Laminilla cornoide

Hematoxilina-eosina 20x.
(columna de paraqueratosis asociada a hipogranulosis y
disqueratosis.

Figura 2

Figura 3  Leve eritema y descamacion a los 3 meses de la
sesion de terapia fotodinamica.

noma basocelular'-2. Por lo anterior, es importante decidir la
conducta a adoptar ante esta dermatosis y conocer las dis-
tintas opciones terapéuticas.

La existencia de multiples tratamientos es reflejo de la
falta de un tratamiento ideal que sea seguro y eficaz, por
lo que cada caso debera ser evaluado de forma individual.
Asi, en el caso de multiples lesiones diseminadas, lo mas
adecuado podria ser el seguimiento clinico de las mismas
y la realizacion de una biopsia en aquellas con sospecha
de malignizacién?. Entre los tratamientos empleados se
encuentran: calcipotriol, tacalcitol, 5-fluorouracilo, imi-
quimod, retinoides tdpicos y sistémicos, laser, crioterapia,
dermoabrasién y exéresis quir(rgica?. La TFD estd apro-
bada para el tratamiento de las queratosis actinicas, los
carcinomas basocelulares superficiales y nodulares, y la
enfermedad de Bowen, y en los Ultimos afnos se ha ampliado
su uso a diferentes afecciones cutaneas: infecciosas, infla-
matorias y tumorales, con una mayor o menor evidencia
de su eficacia’. Sobre la base de las similitudes clinicas e
histologicas de la poroqueratosis con la queratosis actinica
se ha empleado la TFD en su tratamiento, ademas de
por ser una técnica segura y bien tolerada, con buena
respuesta cosmética y minimos efectos secundarios, pero
los resultados de los pocos casos documentados son contra-
dictorios. La mayor parte de los trabajos se han realizado en
pacientes con PASD; se han empleado diferentes fotosensi-
bilizantes (acido 8-aminolevulinico, MAL e hipericina) y los
resultados son pobres. Solo en uno de ellos las lesiones se
resolvieron*, mientras que en el resto las lesiones mejora-
ron levemente o permanecieron inalteradas®’. Solo hemos
encontrado en la literatura un caso de poroqueratosis de
Mibelli tratado con TFD y curacion de la lesion. A diferencia
de nuestro caso, combinaron una Unica sesion de TFD, que
empled MAL como fotosensibilizante y luz azul, con una
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crema de 5-fluorouracilo aplicada a diario’. Mientras que la
mayoria de las dermatosis se tratan con mas de una sesion
de TFD, en nuestro caso solo se pudo aplicar una sesion por
la aparicion de efectos secundarios, y ello podria explicar
que la respuesta no fuera completa. Por otro lado, el efecto
inmunomodulador inducido por la TFD, junto con la inflama-
cion ya existente en la lesion, visible en las imagenes clinica
e histoldgica, posiblemente favorecieron la buena respuesta
terapéutica con solo una sesion. La ulceracién es un efecto
adverso infrecuente® y probablemente el hecho de que se
tratara la pierna de una mujer anosa y se expusiera a la luz
solar después de la sesion, no siguiendo las recomendaciones
de fotoproteccion, influyé en su aparicion.

En conclusién, aportamos un nuevo caso de poroque-
ratosis de Mibelli tratado con TFD y respuesta parcial.
No obstante, dado que existe una gran disparidad en los
resultados terapéuticos de su empleo en esta dermatosis,
pensamos que se requieren mas estudios con series de casos
mas largas para poder establecer conclusiones claras sobre
su utilidad o no en el tratamiento de las poroqueratosis.

Bibliografia

1. Levitt J, Emer JJ, Emanuel PO. Treatment of porokeratosis of
Mibelli with combined use of photodynamic therapy and fluorou-
racil cream. Arch Dermatol. 2010;146:371-3.

2. Ruiz de Casas A, Moreno-Ramirez D, Camacho-Martinez F.
Poroqueratosis actinica superficial diseminada. Piel. 2006;21:
193-6.

3. Fernandez-Guarino M, Garcia-Morales |, Harto A, Montull C,
Pérez-Garcia B, Jaén P. Terapia fotodinamica: nuevas indicacio-
nes. Actas Dermosifiliogr. 2007;98:377-95.

4. Nayeemuddin FA, Wong M, Yell J, Rhodes LE. Topical photody-
namic therapy in disseminated superficial actinic porokeratosis.
Clin Exp Dermatol. 2002;27:703-6.

5. Cavicchini S, Tourlaki A. Successful treatment of disseminated
superficial actinic porokeratosis with methyl aminolevulinate-
photodynamic therapy. J Dermatolog Treat. 2006;17:190-1.

6. Fernandez-Guarino, Harto A, Pérez-Garcia B, Martin-Gonzalez M,
Urrutia S, Jaén P. Photodynamic therapy in disseminated super-
ficial actinic porokeratosis. JEADV. 2009;23:176-7.

7. Boiy A, de Witte PA, Roelandts R. Topical treatment of
disseminated superficial actinicporokeratosis with hypericin-
photodynamic therapy: a case report. Photodiagnosis Photodyn
Ther. 2010;7:123-5.

8. Strauss RM, Ogden S, Sheehan-Dare RA, Goulden V. Leg ulcera-
tion after aminolaevulinic acid photodynamic therapy in a patient
with peripheral vascular disease. Dermatology. 2003;207:85.

E. Gutiérrez Paredes*, R. Bella Navarro,
E. Montesinos Villaescusa y E. Jorda Cuevas

Servicio de Dermatologia, Hospital Clinico Universitario de
Valencia, Universidad de Valencia, Valencia, Espana

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: ev_gutierrez@hotmail.com
(E. Gutiérrez Paredes).

http://dx.doi.org/10.1016/j.ad.2012.04.016

Enfermedad de Fabry: espectro clinico
de los angioqueratomas

Fabry Disease and the Clinical Spectrum
of Angiokeratomas

Sr. Director:

La enfermedad de Fabry es la mas frecuente por depo-
sito de glucoesfingolipidos después de la enfermedad de
Gaucher. Presenta una gran variabilidad clinica, siendo
las manifestaciones en muchos de los drganos que se
ven afectados inespecificas'. Por este motivo, el diag-
nostico de la enfermedad es dificil y suele retrasarse,
como media unos 10 afos después del inicio de la
sintomatologia?. La afectacion cutanea en la enferme-
dad de Fabry es habitual y puede ser decisiva a la
hora de sospechar el diagndstico de la misma. Incluye
la presencia de angioqueratomas, telangiectasias, altera-
ciones de la sudoracion y linfedema. En trabajos recientes
sobre las manifestaciones cutaneas en esta enfermedad se
ha demostrado que el espectro clinico de los angioque-
ratomas es variado®. En este estudio, tras una revision
retrospectiva, se describen las lesiones cutaneas presen-
tes en 5 pacientes diagnosticados de enfermedad de Fabry,
prestando especial atencion en la expresion clinica de los
angioqueratomas.

Se trata de 5 pacientes, una mujer y 4 varones, afectados
de una enfermedad de Fabry. Las principales caracteristi-
cas clinicas de cada uno de ellos se recogen en la tabla 1.
La mayoria de ellos, incluida la Unica paciente mujer, pre-
sentaba una clinica extracutanea clasica. La edad media
de aparicion de los angioqueratomas fue de 17,2 anos. En
los casos 4 y 5, estos se distribuian de manera clasica,
«en banador», y en el caso 5 se observaron, ademas, unas
lesiones vasculares menos hiperqueratdsicas en ambas pal-
mas. En los 3 casos restantes los angioqueratomas resultaron
menos tipicos. En el caso 1 se observaron lesiones aisladas
en forma de minimos angioqueratomas en la zona peribucal
y periumbilical (fig. 1). En el caso 3, los angioqueratomas
se distribuian de forma extensa, pero casi exclusivamente
en el hemicuerpo izquierdo. Finalmente, la paciente hete-
rocigota presentaba lesiones en forma de angioqueratomas
en la hemivulva izquierda (fig. 2) y minimas lesiones aisla-
das en la parte anterior del tronco. Unicamente en 2 casos
habia hipohidrosis como otra manifestacion cutanea de la
enfermedad. Todos los pacientes, a excepcion del caso 1,
recibian tratamiento enzimatico sustitutivo (con una media
de tratamiento ininterrumpido de 9 afnos) y en estos no se
observo desaparicion o disminucion de los angioqueratomas,
ni mejoria del resto de la clinica cutanea.

Dentro de los 5 subtipos de angioqueratomas que se
reconocen* se encuentra el denominado «angioqueratoma
corporis difusum», muy caracteristico de la enfermedad de
Fabry aunque no exclusivo, ya que también puede verse


mailto:ev_gutierrez@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.ad.2012.04.016

	Poroqueratosis de Mibelli, ¿una nueva indicación de la terapia fotodinámica?
	Bibliografía
	Argiria cutanea localizada. A propsito de 2 casos
	Agradecimientos

	Bibliografía
	New Perspectives in the Treatment of Leg Ulcers
	Acknowledgements

	References
	Radiodermitis secundaria a procedimiento diagnstico con signos de siringometaplasia escamosa ecrina
	Bibliografía
	Paniculitis mixta secundaria al uso de interfern beta 1A en una paciente con esclerosis mltiple
	Bibliografía
	Poroqueratosis de Mibelli, ¿una nueva indicacin de la terapia fotodinamica?
	Bibliografía
	Enfermedad de Fabry: espectro clinico de los angioqueratomas
	Bibliografía
	Arteritis macular: ¿en el espectro de la poliarteritis nudosa cutanea?
	Bibliografía

