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Poroqueratosis lineal
de Mibelli

Sr. Editor:

Las poroqueratosis se incluyen dentro de las genodermatosis
caracterizadas por un trastorno de la queratinizacién que histo-
logicamente tienen en comun la presencia de la lamela o lami-
nilla cornoides. En la actualidad se admiten cinco variedades
diferentes de poroqueratosis, entre las que destaca la poroque-
ratosis lineal de Mibelli, la poroqueratosis actinica superficial
diseminada, la poroqueratosis palmar y plantar, la poroquerato-
sis punctata y la poroqueratosis lineal, cuyo comentario es el
objeto del presente caso.

Se presenta el caso de un varén de 12 anos que acude a la con-
sulta de Dermatologia por presentar en el curso de los tGltimos
5 anos una erupcion cutinea de caracteristicas zoniformes, general-
mente asintomadtica, que causa gran preocupacion a sus padres. No
refiere antecedentes personales ni familiares de interés, salvo pade-
cer una dermatitis atépica que controla con emolientes y corticoi-
des tépicos de baja potencia en fase de brote.

En la exploracion clinica se apreciaban mdltiples papulas erite-
matosas de borde geogrifico bien caracterizado con un centro dis-
cretamente atréfico que seguian un trayecto metamérico intercostal
en el flanco dorsal izquierdo (fig. 1). No se apreciaban lesiones cu-
tineas ni mucosas en el resto del tegumento cutdneo.

Las exploraciones complementarias solicitadas, hemograma, bio-
quimica general, sedimento urinario, perfil tiroideo, autoanticuer-
pos, inmunoglobulinas, complemento y serologias viricas (virus de
Epstein-Barr, citomegalovirus) no mostraron alteraciones significati-
vas. El estudio histologico de una de las lesiones mostré paraque-
ratosis en chimenea (lamela cornoides) situada sobre una epidermis
donde destacaba la ausencia de capa granulosa y discreto infiltra-
do linfohistiocitario en la dermis papilar. Con los datos clinicos e
histologicos se llego al diagnéstico de poroqueratosis lineal de
Mibelli.
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Figura 1. Erupcion de pdapulas eritematosas de borde so-
breelevado y centro atrofico en flanco intercos-
tal izquierdo.

La variante lineal de las poroqueratosis fue descrita inicial-
mente por Rahbari! en 1974 como un subtipo clinicamente bien
diferenciado, que se presenta de forma preferente en la infancia.
Se caracteriza por una erupcion de papulas anulares que siguen
un trayecto que se dispone siguiendo las lineas de Blaschko?.
Estas papulas suelen coalescer formando auténticas placas que
dejan un centro atréfico y un borde discretamente sobreelevado,
el cual se remarca mediante la aplicaciéon de povidona yodada,
signo diagnostico recientemente descrito como caracteristico
aunque no patognomonico de las poroqueratosis.

El auténtico interés de esta variedad radica en la posibilidad
descrita de malignizacion cutinea, ya que se han comunicado
casos de enfermedad de Bowen3, carcinoma espinocelulart y
carcinoma basocelular, aunque de forma mds rara. Esto, unido
a la edad de presentacion de esta dermatosis debe hacernos
plantear un cuidadoso plan de revisiones de nuestros pacientes
afectados y proceder a un estudio histolégico ante la minima
sospecha de malignizacion.

El abordaje terapéutico de estos pacientes es infructuoso, ya
que no existe una terapia de consenso. Crioterapia, electrocoa-
gulacion, laser de CO, y dermoabrasion son las medidas fisicas
referidas en mayor nimero de ocasiones en la literatura médi-
ca. No obstante, y con el planteamiento de revisiones adecuado,
la mayoria de los padres suelen decantarse por tratamientos mas
conservadores a base de corticoides o retinoides topicos, aun-
que la mejoria no suele ser muy destacada.

Desde el punto de vista fisiopatologico® su origen sigue
siendo incierto, aunque parece clara la existencia de un clon
de células alteradas, responsables del desarrollo de la lamini-
lla cornoides y ausencia de la capa granulosa descritas en los
estudios anatomopatolégicos. Se aboga por considerar a la
poroqueratosis lineal como una genodermatosis de herencia
autosémica dominante de penetrancia incompleta y expresivi-
dad variable, si bien los casos esporddicos podrian responder a
mutaciones puntuales. Es preciso realizar diagnostico diferen-
cial con el nevo verrugoso epidérmico lineal, el liquen plano
lineal y el liquen estriado, siendo la histologia la clave diag-
nostica esencial.
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