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Resumen.—La queratodermia palmoplantar punctata heredi-
taria o enfermedad de Buschke-Fisher-Brauer es una forma
poco frecuente de queratodermia que sigue un patrén de he-
rencia autosémico dominante con penetrancia variable. La
edad de inicio suele estar comprendida entre los 12 y los
30 afios de edad.

Clinicamente se caracteriza por la aparicion progresiva de
multiples papulas hiperqueratésicas puntiformes de distribu-
cion irregular a nivel de palmas y plantas asi como por su po-
sible asociacion con diversas enfermedades, fundamental-
mente con procesos malignos.

Presentamos un paciente de 43 afios con esta enfermedad,
sin otra sintomatologia asociada, que tenia un familiar de pri-
mer grado afectado y fallecido de cancer de colon, y plantea-
mos el diagnostico diferencial con otras entidades nosolégi-
cas.

Palabras clave: queratodermia, hiperqueratosicas, palmo-
plantar.
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INTRODUCCION

Las queratodermias palmoplantares (QPP) consti-
tuyen un grupo muy heterogéneo de enfermedades
caracterizado por un engrosamiento a nivel de las pal-
mas y de las plantas como consecuencia de anomalias
en la queratinizacion. La clasificaciéon en funcion de
las manifestaciones clinicas (difusa, focal, punctata) y
los cambios histolégicos es bastante compleja, pues
suele existir solapamiento entre entidades. Se han
descrito casos de asociacion entre QPP y cdncer, en
ocasiones con patrén de herencia autosémico domi-
nante.

DESCRIPCION DEL CASO

Un varén de 43 anos, cocinero de profesion, con an-
tecedentes patologicos de hiperuricemia y dislipemia,
en tratamiento con colchicina, consulté por lesio-
nes en palmas y plantas, de aproximadamente 6-8 anos
de evolucion, asintomaticas y de curso progresivo. En-
tre los antecedentes familiares, el paciente referia que
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AUTOSOMAL DOMINANT PUNCTATE
PALMOPLANTAR KERATODERMA

Abstract.—Hereditary punctate palmoplantar keratoderma or
Buschke-Fisher-Brauer disease is a rare form of keratoderma
that follows a pattern of autosomal dominant inheritance with
variable penetrance. The age of onset is usually between 12 and
30 years of age.

Clinically, it is characterized by the gradual appearance of mul-
tiple punctate hyperkeratotic papules, irregularly distributed
on the palms and soles, as well as by its possible association
with several diseases, primarily with malignant processes.
We present the case of a 43-year-old male patient with this
disease, with no other associated symptoms, who had a
first-degree relative who was affected and died of colon can-
cer. We also discuss the differential diagnosis with other noso-
logic entities.
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su madre, fallecida por un cancer de colon, habia pre-
sentado el mismo problema sin que hubiera consulta-
do ni recibido tratamiento por este motivo. El pacien-
te no referia ninguna otra sintomatologia sistémica, ni
tampoco contacto o ingesta de componentes arseni-
cales.

En la exploracion fisica, en ambas palmas y plantas
se apreciaban numerosas papulas hiperqueratésicas
redondeadas, poligonales, de tonalidad amarillenta-
traslicida (figs. 1y 2). En el estudio histolégico, con
hematoxilina-eosina, se observé hiperqueratosis or-
toqueratosica, acantosis y ausencia de laminilla cor-
noide (fig. 3), cambios compatibles con los de una
queratodermia punctata palmoplantar. Se realizé de-
terminacion de marcadores tumorales (CEA, Cal9.9,
B-HCG, o-FP, PSA, Cifra 21.1), que fueron normalesy
una radiografia de térax donde no se encontraron ha-
llazgos patologicos de interés. Se recomendo evitar los
traumatismos locales en la medida de lo posible y tra-
tamiento con calcipotriol tépico, que mejoro leve-
mente las lesiones.

DISCUSION

Existen cuatro tipos de QPP: difusa, focal, punctatay
displasia ectodérmica palmoplantar. Asimismo, las
QPP punctata pueden ser adquiridas (arsenicales, idio-
paticas, poroqueratética filiforme, paraneoplasicas,
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Fig. 1.—Lesiones hiperqueratésicas y deprimidas en la zona de la
cabeza de los metatarsianos y de apoyo de los dedos de los pies.

etc.) y hereditarias (tipo I: QPP de Buschke-Fisher-
Brauer; tipo II: poroqueratosis punctata PP; tipo III:
acroqueratoelastoidosis liquenoide).! La queratosis
punctata de Buschke-Fisher-Brauer es una genoderma-
tosis muy infrecuente, con una incidencia estimada de
1.17/100.000% Fue descrita por Buschke y Fischer en
1910% y Brauer en 1913 También se ha denominado
keratoma disipatum hereditarium palmar y plantar de
Brauer, queratoma diseminado, queratodermia macu-
losa diseminada simétrica palmoplantar de Busch-
ke-Fischer, queratodermia punctata hereditaria y que-
ratodermia palmoplantar papulosa, entre otras. El
patréon de herencia es autosémico dominante, si bien
aun no ha sido identificado el gen responsable, posi-
blemente debido al escaso niimero de familias afecta-
das recogido en la literatura médica®.

Los trastornos en la queratinizacién que se produ-
cen en la QPP punctata, se podrian justificar por de-
fectos en genes que intervienen en el desarrollo del
epitelio y en la regulacién de la expresion de la que-
ratina. La asociacion entre la QPP punctatay el de-
sarrollo de los tumores se explicaria por una estrecha
relacion entre dos mutaciones, como puede ser una
mutacion en genes que regulan la produccion de la
queratina combinada con otra mutacién en genes su-
presores de tumores®.

La edad de inicio del proceso suele ser en la ado-
lescencia o a partir de los 20 anos, siendo muy rara su
manifestaciéon en ninos. Se caracteriza por la pre-
sencia de multiples lesiones queratoésicas focales de
2-8 mm de diametro, que comienzan como papulas
finas puntiformes, traslicidas, las cuales evolucionan
haciéndose opacas y verrucosas. En ocasiones, el cen-
tro queratésico central se elimina dejando una depre-
sién central. En otros casos, las papulas crecen y for-
man lesiones hiperqueratésicas de mayor tamano que
empeoran con el trabajo manual y pueden resultar
dolorosas en las zonas de presion. No obstante, la ma-

Fig. 2.—Lesiones papulosas amarillentas en las palmas de las manos.

IR
Fig. 3.—Acantosis, hiperqueratosis ortoqueratdsica. (Hematoxili-
na-eosina, x10.)

yoria de los pacientes estan asintomaticos y el diag-
noéstico suele ser casual.

Las alteraciones que a continuacién se enumeran
se han visto asociadas con la queratodermia punctata
palmoplantar: distrofia ungueal’, malignidad®, para-
lisis espastica, anodontia, artropatia HLA-B27, ce-
guera para los colores, ulcus duodenal y sindactilia’.
El tumor maligno que con mayor frecuencia se asocia
es el adenocarcinoma de colon, si bien se han descri-
to pacientes que han desarrollado linfomas de Hodg-
kin y adenocarcinomas renales, de mama y pancrea-
ticos!®.

El estudio histolégico revela columnas compactas
de hiperqueratosis masiva e hipergranulosis sobre un
area bien delimitada, sin signos de inflamacién en
dermis y sin laminilla cornoide, dato que permite el
diagnostico diferencial con la poroqueratosis punctata
palmoplantar. El diagnéstico diferencial incluye, ade-
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mas de la poroqueratosis punctata palmoplantar, las
hiperqueratosis de roce, las verrugas virales, y la acro-
queratoelastoidosis 5. La poroqueratosis punctata pal-
moplantar, también de herencia autosémica domi-
nante y con manifestaciones clinicas superponibles,
presenta paraqueratosis y laminilla cornoide en el es-
tudio histologico, mientras que en la acroqueratoe-
lastoidosis se suelen observar fibras elasticas desorga-
nizadas®.

En cuanto al tratamiento, se han utilizado querato-
liticos, calcipotriol, retinoides topicos y sistémicos, con
resultados variables®.

En el presente caso, la afectacion idéntica en la ma-
dre del paciente, las caracteristicas clinicas de las
lesiones y los hallazgos histol6gicos, con ausencia de
laminilla cornoide, han permitido realizar el diagnos-
tico del subtipo I de QPP hereditaria.
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