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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Papulas queratésicas multiples acrales

A. Alcaide-Martin, N. Lépez-Navarro, M.V. Barrera-Vigo, M.V. Mendiola-Fernandez y E. Herrera-Ceballos
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario Virgen de la Victoria. Malaga. Espafa.

Historia clinica

Presentamos el caso de un varén de 58 afios, sin antece-
dentes personales de interés, que consulta por lesiones cu-
tineas distribuidas por el dorso de los pies y las manos, las
piernas y los antebrazos, de aproximadamente 20 afios de
evolucién. Estas lesiones eran totalmente asintomadticas y
se hacfan mds manifiestas en verano con la pigmentacién
de la piel circundante. En los tltimos afios habian aumen-
tado en nimero y en extensién. No existian antecedentes
de enfermedades dermatolégicas en la familia.

Exploracion fisica

Figura 1.
A la exploracién presentaba multiples papulas bien delimi-
tadas, de aspecto queratdsico, del tamafio de una lenteja y
de color parduzco, distribuidas por el dorso de los pies y las
manos, las piernas y los antebrazos (figs. 1y 2). El resto de
la piel, mucosa y ufias no mostraba alteraciones.

Pruebas complementarias

El hemograma y la bioquimica de rutina que aportaba fue-
ron rigurosamente normales. Se practicé una biopsia de
una de estas lesiones.

Histopatologia

Figura 2.

El estudio histolégico revel6 una hiperqueratosis promi-
nente con hipergranulosis, acantosis y papilomatosis, dan-
do una apariencia ondulada en la superficie que se describe
como en «campanario de iglesia». No existia paraquerato-
sis, disqueratosis ni vacuolizacion epidérmica (fig. 3).

¢Cuil es su diagndstico?
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Diagnéstico

Acroqueratosis verruciforme (AV) de Hopf.

Comentario

La AV es un trastorno raro de la queratinizacion descrito
por primera vez por Hopf en 1931'. Es un trastorno here-
ditario con cardcter autosémico dominante?, aunque tam-
bién se han descrito casos esporddicos’. Suele aparecer en
el nacimiento o en la primera infancia, aunque puede re-
trasar su aparicién hasta la quinta década de la vida?.

Se caracteriza por la presencia de multiples papulas de
aspecto verrugoso, pequefias y del color de la piel, localiza-
das fundamentalmente en el dorso de las manos y los pies
y en las superficies extensoras de los antebrazos y las pier-
nas. Puede existir también queratodermia palmoplantar
punteada y afectacién ungueal’.

Para su diagnéstico se requiere confirmacién mediante
biopsia y examen histopatoldgico, donde se observa hiper-
queratosis, papilomatosis y acantosis, formando frecuente-
mente (aunque no siempre) elevaciones circunscritas de la
epidermis que se describen como en forma de «campana-
rio de iglesia».

La AV y la enfermedad de Darier (ED) se asocian® con
frecuencia y presentan caracteristicas clinicas similares.
Estas similitudes han llevado a muchos autores a postular
una relacién entre ambas enfermedades. Recientemente,
Dhitavat et al’ han identificado una mutacién heterocigé-
tica (P602L) en el gen ATP2A2 que codifica la bomba
ATPasa Ca? del reticulo sarcopldsmico, gen que también
estd defectuoso en la ED. Esto puede llevar a pensar que
ambas enfermedades son fenotipos diferentes de una
misma alteracién genética. Por otro lado, Wang et al®, estu-
diando una poblacién china con AV, no encontraron mu-
tacion del gen ATP2A2 en ninguno de sus pacientes,
mientras que si identificaron dos nuevas mutaciones en
una familia y un caso esporddico afectados de ED. Esto
evidencia la gran heterogeneidad genética de ambos desér-
denes y que son necesarios mds estudios antes de llegar a

una conclusién definitiva sobre la relacién entre ambos
procesos.

Sin embargo, aunque las dos enfermedades pueden ser
clinicamente similares, la AV y la ED pueden distinguirse
en base a los hallazgos histolégicos: hiperqueratosis, acan-
tosis y papilomatosis estdn presentes en la AV pero no
existen ni paraqueratosis ni disqueratosis que si estdn pre-
sentes en la ED3. Bdsicamente, el proceso de queratiniza-
cién en la AV es exagerado pero normal, mientras que en la
ED estd acentuado y alterado?®.

Ademis de la ED, otras enfermedades que deben in-
cluirse en el diagnéstico diferencial de la AV son la epider-
modisplasia verruciforme, las verrugas planas, el nevo de
Unna y las queratosis seborreicas®*.

Aunque, por lo general, las lesiones de la AV no requie-
ren tratamiento, éste puede realizarse por motivos estéticos
mediante destruccién (retinoides tépicos, crioterapia, laser)
o escisién quirtrgica. Se han descrito también varios casos
con buena respuesta a acitretino.
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