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CAsoO CLiNICO das, de centro discretamente deprimido, borde periférico
Varén de 7 anos de edad, sin antecedentes familiares ni elevado y la superficie descamativa (fig. 2).
personales de interés, que presentaba desde hacia 7 me- Se realiz6 biopsia cutianea de una de las lesiones, el es-
ses varias placas eritematosas, asintomaticas, en la pierna tudio histopatolégico mostré una columna de células para-
izquierda. Las lesiones habian aparecido progresivamente queratosicas sobre una capa granulosa disminuida o lami-
siguiendo las lineas de Blaschko (fig. 1). No existian an- nilla cornoide, sin otras alteraciones significativas (fig. 3).
tecedentes de traumatismo o quemaduras en la zona.
En la exploracion, se observaron, en la cara externa del PREGUNTA
miembro inferior izquierdo, varias placas bien delimita- 1. jCudal es su diagnostico?

Figura 2. Placa con borde hiperqueratosico y centro atro-

Jfico.

N )

Figura 1. Poroqueratosis lineal siguiendo las lineas de Figura 3. Lami-
Blaschko. nilla cornoide.
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POROQUERATOSIS LINEAL

Se inici6 tratamiento isotretinoina al 0,05% por via tépi-
ca, apreciandose una discreta mejoria a los 6 meses de
tratamiento.

La poroqueratosis es un trastorno de la queratinizacion,
caracterizado clinicamente por la aparicion de lesiones
anulares de centro atréfico y borde elevado e histolégica-
mente por la aparicién de la laminilla cornoide, que fue
definida por Reed y Leone en 1970 como una banda de
células paraqueratdsicas estrechamente compactadas que
atraviesa todo el espesor del estrato corneo ortoqueratd-
sico circundante!. En la actualidad se reconocen 5 tipos:
poroqueratosis clasica o de Mibelli (PM), poroqueratosis
superficial actinica diseminada (DSAP), poroqueratosis
palmoplantar diseminada (PPPD), poroqueratosis palmo-
plantar punctata y poroqueratosis lineal (PL)?, y pueden
coexistir varios tipos en un mismo individuo.

La PL es una variante poco frecuente de poroquerato-
sis, que afecta fundamentalmente a individuos de piel cla-
ra. Suele aparecer en la infancia, aunque puede hacerlo
a cualquier edad, como una erupcion de papulas o placas
con borde hiperqueratdsico que en la histologia se co-
rrelaciona con la laminilla cornoide y se expande peri-
féricamente dejando un centro atréfico. Las lesiones se
distribuyen de forma lineal siguiendo un nervio, un der-
matomo o las lineas de Blaschko y afectan fundamental-
mente a las zonas distales de las extremidades, aunque
puede aparecer en la cabeza, el cuello y el tronco. Suele
ser unilateral y a diferencia de otras formas de poroque-
ratosis no suelen existir antecedentes familiares?.

Se han descrito dos formas de PL, la localizada y la ge-
neralizada, esta ultima caracterizada por la presencia de
numerosas lesiones que afectan al tronco y a las extremi-
dades?.

La PL se asocia con cdncer cutineo con mas frecuen-
cia que otras formas de poroqueratosis. Tras una revision,
Sasson y Krain® observan que el 19% de los casos de PL
se malignifican frente al 7,6 % de la PM, el 3,4% de la
DSAP y el 9,5% de PPPD. Los tumores que aparecen con
mis frecuencia son los carcinomas espinocelulares y en
menor proporcion los carcinomas basocelulares.

La etiopatogenia de la PL es desconocida. Reed y Leo-
ne! creen que puede deberse a la existencia de un clon
mutante de células epidérmicas que estarfa determinado
genéticamente, aunque no se ha establecido el patrén de
herencia. Algunos estimulos como la radiacion actinica, la
inmunosupresion y los factores mecinicos podrian actuar
como factores desencadenantes. Apoyando esta teoria se
han descrito poliploidias®, y mutaciones de la protei-
na p53 en el nicleo de los queratinocitos lesionados. La
P53 es una nucleoproteina que actia como supresor tu-
moral inhibiendo la replicaciéon del ADN, regulando la
transcripcion y controlando el ciclo celular. La mutacion
del gen de la p53 puede intervenir en la patogenia y con-
tribuir a la transformacién maligna observada en la PL7.
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Happle® cree que la pérdida de la heterozigosidad po-
dria representar el paso inicial del proceso de carcino-
génesis. Esta pérdida alélica se puede producir por un
fenomeno de recombinacion, conversion, mutacion pun-
tiforme, delecion o no disyuncion.

El diagnéstico clinico es dificil, pues debe distinguirse
de otras enfermedades como el liquen striatus, el nuevo
epidérmico lineal, hiperqueratosis lenticular persistente
de Flegel, elastosis perforante serpinginosa, verrugas pla-
nas, queratosis actinicas, etc. Por lo tanto, es esencial la
realizacién de una biopsia del borde de la lesién para
confirmar el diagnostico.

El tratamiento de la PL no debe indicarse exclusiva-
mente con fines estéticos, también para prevenir el cin-
cer. Deben evitarse los factores que aumentan su poten-
cial maligno (irradiacién, inmunosupresion y exceso de
exposicion a radiacion UV). Es obligado realizar una vi-
gilancia periodica, y biopsiar las lesiones papulonodula-
res o ulceradas que asienten sobre la PL. Ademas, en caso
de exacerbacién brusca es conveniente descartar enfer-
medades que causan inmunodepresion.

El tratamiento debe ser individualizado segtn el tama-
1o, la localizacion, las implicaciones cosméticas y el ries-
go de malignificacién, que es mayor sobre las lesiones
extensas y de larga evolucion.

En las lesiones Unicas o poco extensas, se han utiliza-
do: la escision quirtrgica (de eleccion en caso de trans-
formacion quirtrgica), electrocoagulacion, dermoabra-
sioén, crioterapia o laser colorante pulsado de 585 nm’. En
lesiones multiples se han utilizado queratoliticos, retinoi-
des t6picos y sistémicos, imiquimod y 5-fluorouracilo!?.
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