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Queratodermia palmoplantar varians (striata et areata)
tipo acroqueratosis esencial cronica de Degos

A. Padial, V. Morales, J.C. Armario-Hita, J.L. Ingunza y J.M. Fernandez-Vozmediano
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Puerto Real. Universidad de Cadiz. Espafa.

Paciente var6n de 15 afios de edad con lesiones hiperqueratdsicas con disposicion lineal o estriada en
las palmas y numular en plantas. Era el inico miembro afecto conocido de su familia, por lo que se podria tra-
tar de una mutacién de novo o de la forma recesiva de queratosis palmoplantar es¢riata varians, denominada
por Degos «acroqueratosis esencial cronica». Las lesiones no mejoraron con los tratamientos topicos instaura-
dos (queratoliticos, emolientes y corticoides) ni con retinoides orales. Se pudo constatar que el rozamiento o
friccién de las zonas afectas era el principal factor de empeoramiento de las mismas.

Palabras clave: queratodermias palmoplantares, queratodermia estriada, queratodermia varians, queratosis

palmoplantaris varians, queratodermia de Wachters.

We report a case of a 15-year-old boy with hyperkeratotic lesions that were linear or striated on the

palms and nummular on the soles. He was the only family member known to be affected, suggesting that
the condition could be attributed to a de novo mutation or the recessive form of keratoderma palmoplantaris
striata, described by Degos as chronic idiopathic acrokeratosis. The lesions did not improve with topical
treatments (keratolytic agents, emollients, or corticosteroids) or oral retinoids. We observed that scratching of
the affected areas was the main reason for deterioration of the lesions.

Key words: palmoplantar keratoderma, keratoderma striata, keratoderma wvarians, keratosis palmoplantaris

varians, keratoderma of Wachters.

La queratodermia palmoplantar (QPP) tipo varians es una
enfermedad hereditaria poco frecuente, caracterizada por el
engrosamiento de la piel de palmas y plantas. Por lo gene-
ral estos pacientes asocian dos formas clinicas de hiperque-
ratosis, una estriada en palmas y una areaza o en islotes en
plantas. Sin embargo, existen multiples variaciones inclu-
so dentro de una misma familia, lo cual es una caracteristi-
ca de esta QPP. En general las lesiones no mejoran con los
tratamientos habituales y parecen estar relacionadas con la
friccién o rozamiento de las zonas afectas, que producen un
empeoramiento de la hiperqueratosis.
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Paciente varén de 15 afios de edad, sin antecedentes perso-
nales ni familiares de interés, que consulté por presentar
desde el nacimiento lesiones hiperqueratésicas localizadas
en palmas y plantas. Estas lesiones eran mds intensas en
zonas de rozamiento o friccién. En las plantas se observa-
ba una queratodermia gruesa y compacta con predomino
en la cabeza del primer y quinto metatarsianos, dedo Aallux
y talones, donde adoptaba forma de herradura. El arco
plantar estaba respetado y las zonas con menor friccién
mostraban una piel de aspecto papiriceo (fig. 1). En las
palmas adquiriria una disposicién lineal, afectando con
preferencia las zonas de apoyo y las caras flexoras de los de-
dos. Las lesiones tenian un claro predominio por la mano
derecha (fig. 2). Ademis, el paciente tenia una onicodistro-
fia de las 20 usas (fig. 3).

En los exdmenes complementarios realizados no se de-
tectaron anomalias en el hemograma y la bioquimica. El
estudio dermatopatoldgico fue inespecifico y sélo puso de
manifiesto la existencia de una hiperqueratosis marcada
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con paraqueratosis focal, intensa hipergranulosis y acanto-
sis (fig. 4). Todos estos hallazgos eran sugestivos de quera-
todermia palmoplantar estriada y areata o queratodermia
palmoplantar focal varians.

Se realizaron tratamientos locales con agentes queratoli-
ticos, emolientes y corticoides, asi como terapia sistémica
con retinoides orales, pero no se obtuvo ninguna respues-
ta. En su evolucién el proceso ha seguido un curso variable,
mis influenciado por los factores mecénicos que por los
tratamientos realizados.

Discusion

Las primeras descripciones de este cuadro se hicieron en
varias familias que sufrian distintos procesos de hiper-
queratosis palmoplantar. Fueron efectuadas por Brinauer
(1923)%, Fuhs (1924)? y Siemens (1929)%. Siemens deno-
miné a este cuadro keratosis palmoplantaris striata et areata.
Briinauer habia descrito en los adultos que las lesiones si-
guen en las palmas un patrén de queratosis estriada aso-
ciada a bandas queratésicas ungueales (eponiquio) y perio-
nixis queratésica fisurada, mientras que en las plantas las
lesiones se disponen en islotes en los puntos de apoyo, y en
los talones pueden adoptar forma de herradura, como ha-
bia descrito Siemens, constituyendo la eratosis palmoplan-
taris striata et areata. Sin embargo, la denominacién de
queratodermia palmoplantar varians fue introducida por
Wachters*. Este autor realiz6 una tesis doctoral de 1963
tras estudiar los miembros de tres familias y revisar todos

Figura 1. Queratodermia plantar compacta que afecta de forma
predominante a la cabeza del primer y quinto metatarsianos,
dedo hallux y talones, donde adquiere forma de herradura.

los casos publicados con anterioridad. Observé una gran
variabilidad clinica entre un paciente y otro, incluso den-
tro de la misma familia. Sin embargo, Wachters no llegé a
definir ningtin proceso nuevo, sino que se limité a englobar
bajo el término de varians entidades ya descritas.

En la actualidad existe una falta de uniformidad en las
diferentes clasificaciones de las QPP debido a la multitud
de nombres y sinénimos que recibe cada forma clinica’.
Dentro de la clasificacién de Lucker®, la QPP wvarians se
incluye dentro del grupo de QPP areata et striata'y se define

Figura 2. Disposicion lineal en palmas con afectacion preferente de las zonas de apoyo y caras flexoras de los dedos (A). Las
lesiones tienen un claro predominio por la mano derecha (B).
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Figura 3. Onicodistrofia de las 20 ufias.

Figura 4. Hiperqueratosis ortoqueratética marcada con intensa
hipergranulosis y acantosis. Hematoxilina-eosina, x100.

como QPP numular hereditaria, de herencia autosémica
dominante sin otros hechos asociados. Esta clasificacién no
independiza el sindrome de Wachters del ya conocido sin-
drome de Brinauer-Fuhs-Siemens, aunque sefiala la varia-
bilidad clinica como la principal caracteristica de este cua-
dro. Otros nombres que ha recibido este proceso son QPP
tipo Siemens, QPP estriada y QPP acral.

Se ha establecido que se trata de una forma autosémica
dominante debida a mutaciones en las proteinas desmosé-
micas, que afectan a la desmogleina 1 que se codifica en los
cromosomas 18q12.1-q12.2 y 12q13 y a la desmoplaqui-
na’’, localizada en 6p21%1°, aunque otros autores la locali-
zan en 18g%'>12, También se ha vinculado a una mutacién
en el dominio V2 de la queratina tipo 1. Es posible que esta
heterogenicidad genética sea la responsable de la variabili-
dad clinica que caracteriza a esta forma de QPP3. Se ha
descrito una mayor tendencia al desarrollo de lesiones tras

traumatismos prolongados en los pacientes que expresan
HLA B18*.

En publicaciones recientes®! se han establecido dos for-
mas de QPP striata:

1. En primer lugar la llamada forma 1 o sindrome de Brii-
nauer-Fuhs-Siemens, con lesiones en islotes o lineales
en palmas y plantas, con sordera asociada en algunos ca-
sos, considerada autosémica dominante con mutacio-
nes localizadas en los locus 18q12.1-q12.2 y 12q13 de
DSG1 (desmogleina-1) y desmoplaquina, constituyen-
tes de la queratina 1 (KRT1).

2. En segundo lugar la forma 2, presente desde la infan-
cia, también considerada autosémica dominante y vin-

culada sélo al locus 12q13 del gen de la KRT1.

En nuestro caso no se ha podido demostrar la existencia
de casos previos, por lo que podria tratarse de unos de los
casos descritos aislados, sin antecedentes familiares, que
Degos denominé como acroqueratosis esencial crénica'é, y
para algunos autores serian consecuencia de una mutacién
de novo o de una herencia autosémica recesiva'.

Las lesiones son inaparentes en los primeros meses de
vida, se van desarrollando en la infancia como lesiones hi-
perqueratdsicas multiples en las manos y evolucionan en
los siguientes afios hasta simular una forma difusa o un as-
pecto de membrana papirdcea en las palmas. Las lesiones
plantares son mds precoces y tienen el aspecto de hiperque-
ratosis numular o en islotes. Con posterioridad van progre-
sando y forman una queratodermia difusa. En las palmas
las lesiones adoptan un patrén lineal o estriado, aunque hay
autores que consideran que puede ser variable y tener una
forma lineal, numular, membranosa o fisurada'’. El aspec-
to membranoso o papirdceo de las palmas es muy caracte-
ristico en personas con poca actividad fisica. El grosor de la
hiperqueratosis es considerable y puede crear cierto grado
de incapacidad por el desarrollo de grietas y fisuras dolo-
rosas. Ademds los pacientes pueden presentar otras mani-
festaciones clinicas, como hiperqueratosis subungueal y
surcos transversales ungueales, aunque no son hallazgos
constantes. La afectacién de codos y rodillas es menos fre-
cuente y algunos pacientes presentan cuadros de hiperhi-
drosis leve. Hay casos descritos en los que se asocia pelo la-
noso.

La dermatopatologia es inespecifica y presenta hiper-
queratosis ortoqueratésica con focos de paraqueratosis e
hipergranulosis, cierto grado de acantosis y papilomatosis
sin evidencia de epidermolisis. Por tanto, el diagnéstico es
clinico en funcién de los criterios morfolégicos y evoluti-
vos. El avance en la biologia molecular nos permitird en
un futuro el diagnéstico genético determinando la muta-
cién especifica, permitiendo incluso el screening prenatalls,

El tratamiento es poco efectivo y sélo sintomadtico. No
hay tratamiento curativo definitivo'®. Se ha descrito la uti-
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lizacién tépica de queratoliticos, corticosteroides, calcipo-
triol y tratamientos sistémicos con retinoides?>, pero los
resultados son escasos.

Se trata de un caso de QPP varians o striata y areata, en la
forma descrita por Degos como acroqueratosis esencial
crénica, ya que no tiene antecedentes familiares de un cua-
dro similar, por lo que se trata bien de una mutacién o bien
de una forma autosémica recesiva. En la actualidad no
existen criterios claros a la hora de definir la QPP striata
como entidad independiente o como sinénimo del tipo
Briinauer-Fuhs-Siemens, salvo las determinaciones gené-
ticas, que no siempre son de ficil disponibilidad. Desde el
punto de vista clinico se trata de un mismo proceso, pero
los estudios de biologia molecular y de genética parecen
haber establecido al menos dos formas diferentes. Es de es-
perar que futuras investigaciones permitan realizar una cla-
sificacién mds precisa.
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