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[Articulo traducido] Papulas
hiperqueratosicas con
disposicion lineal en un recién
nacido a término

Linear Hyperkeratotic Papules in a Full Term
Newborn

Presentamos el caso de recién nacido vardn, el segundo
de padres sanos no consanguineos, nacido de un parto
espontaneo a término. Al nacer presentaba lesiones cuta-
neas de distribucion lineal de Blaschko que afectaban la
mitad derecha del cuerpo, extendiéndose a tronco, extre-
midades y genitales, y se caracterizaban por pequenas
papulas queratdsicas blanquecinas, con formacion de pla-
cas hiperqueratosicas en plantas y palmas. Las mucosas eran
normales (figs. 1y 2).

La exploracion fisica completa no reveld otras anomalias.
La biopsia cutanea mostré acantosis, hiperparaqueratosis
focal centrada en los infundibulos foliculares y en los acro-
siringios, y finas columnas de paraqueratosis emergiendo de
los segmentos intraepidérmicos de los anejos (fig. 3). Las
lesiones mejoraron de forma espontanea durante el primer
mes, permaneciendo solo en la planta del pie, la palma de

Figura 1 Micropapulas lineales que siguen la distribucion de
las lineas de Blaschko.
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Figura 2
cho.

Placas hiperqueratésicas en la planta del pie dere-

Figura 3 Acantosis, hiperparaqueratosis focal y acrosiringios
(Hy E, x20).

la mano y el brazo. Se realizé una ecografia transfontanelar
que no reveld anomalias. El paciente continu6 su desarrollo
normal y recibe seguimiento en los servicios de dermatologia
y pediatria.

¢Cual es el diagnostico?
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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Diagnéstico

El diagnostico obtenido fue nevus ostial anexial porogquera-
tosico (NOAP).

Comentario

Desde el inicio, y debido a que en la exploracion fisica se
observaban lesiones de distribucion lineal que seguian las
lineas de Blaschko, se sospechoé la presencia de NOAP. Sin
embargo, no se realizo el diagndstico definitivo hasta obte-
ner los resultados de la biopsia.

El NOAP es una rara malformacion hamartomatosa
benigna, generalmente de patrén blaschkoide'. Suele ser
congénito, pero no en todos los casos se presenta en el
periodo neonatal y se han descrito algunos casos de NOAP de
aparicion tardia. Clinicamente, el NOAP puede manifestarse
mediante dos tipos diferentes de lesiones: papulas palmo-
plantares que presentan tapones queratosicos con cavidades
centrales, y papulas queratdsicas con una distribucion lineal
en el resto del cuerpo. Es mayoritariamente unilateral, pero
se han descrito algunos casos de afectacién bilateral’. La
patogenia exacta no se ha establecido con certeza, pero
puede estar producido por mutaciones en el gen GJB2 que
codifica para la conexina 26, una proteina gap junction que
participa en los procesos de crecimiento y diferenciacion de
los queratinocitos. Esta mutacion esta asociada al sindrome
de queratitis-ictiosis-sordera, considerandose el NOAP una
forma en mosaico de este sindrome. Aunque puede expre-
sarse como una mutacién de novo, NOAP tiene un patrén
de herencia autosomica dominante. En algunos pacientes
pueden coexistir trastornos como convulsiones, hemipare-
sia, hipertiroidismo, polineuropatia, escoliosis, sordera o
retraso del desarrollo’™. Sin embargo, en la mayoria de
los casos, el NOAP se presenta como lesion solitaria®. Se
debe realizar el diagnostico diferencial con la poroque-
ratosis lineal, el nevus epidérmico lineal inflamatorio, la
incontinencia pigmenti, la enfermedad de Darier, la hipo-
melanosis de Ito y el liquen estriado lineal, entre otros.

Ante lesiones con distribucion blaschkoide en recién naci-
dos debemos tener en cuenta esta entidad y realizar el
estudio histopatologico para obtener el diagnostico.

Conflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
Bibliografia

1. Leung CS, Tang WY, Lam WY, Fung WK, Lo KK. Porokera-
totic eccrine ostial and dermal duct naevus with derma-
tomal trunk involvement: Literature review and report on
the efficacy of laser treatment. Br J Dermatol. 1998;138:
684-8.

2. Llamas-Velasco M, Hilty N, Kempf W. Porokeratotic adnexal ostial
naevus: Review on the entity and therapeutic approach. J Eur
Acad Dermatology Venereol. 2015;29:2032-7.

3. Goddard DS, Rogers M, Frieden IJ, Krol AL, White CR Jr,
Jayaraman AG, et al. Widespread porokeratotic adne-
xal ostial nevus: Clinical features and proposal of a new
name unifying porokeratotic eccrine ostial and dermal
duct nevus and porokeratotic eccrine and hair folli-
cle nevus. J Am Acad Dermatol. 2009;61:1060.e1-14,
http://dx.doi.org/10.1016/j.jaad.2009.03.036.

4. Asch S, Sugarman JL. Epidermal nevus syndromes: New insights
into whorls and swirls. Pediatr Dermatol. 2018;35:21-9.

5. Maghfour J, Kane J, DiMarco C, Robinson-Bostom L, Chai S. Mul-
tiple proliferating pilar tumors with porokeratotic adnexal ostial
nevus: A rare association. JAAD Case Rep. 2020;6:344-7.

B. Diez de los Rios Quintanero®*, S. del Pozo Arribas?,
C. Martinez-Mera® y L. Najera©

@ Unidad Neonatal, Departamento de Pediatria, Hospital
Universitario Puerta de Hierro-Majadahonda, Madrid,
Espana

b Departamento de Dermatologia, Hospital Universitario
Puerta de Hierro-Majadahonda, Madrid, Espafia

¢ Departamento de Patologia, Hospital Universitario
Puerta de Hierro-Majadahonda, Madrid, Espafia

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: blancadiezdelosrios@gmail.com
(B. Diez de los Rios Quintanero).

T498


http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0035
dx.doi.org/10.1016/j.jaad.2009.03.036
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0001-7310(24)00181-9/sbref0050
mailto:blancadiezdelosrios@gmail.com

	[Artículo traducido] Pápulas hiperqueratósicas con disposición lineal en un recién nacido a término
	Diagnóstico
	Comentario
	Conflicto de intereses

	Bibliografía

