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RESUMEN:

Las queratodermias palmoplantares son un grupo clinica
y genéticamente heterogéneo de trastornos poco comunes
caracterizados por un engrosamiento epidérmico excesivo
de las palmas y las plantas.

El objetivo principal y la importancia de esta revision
bibliografica es el brindar una orientacion clinica acerca de
la patologia, enfocada al diagndstico y tratamiento.

Presentamos el caso de una paciente con queratodermia
poroqueratosica palmoplantar de reciente diagnostico,
asi como también la conducta clinica y la evolucion de
la atencion a la salud realizada en Consulta externa de
Dermatologia el afio 2024.
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INTRODUCCION

Las queratodermias palmoplantares (QPP)son un grupo
heterogéneo de patologias de la piel con un elevado
componente hereditario. Se caracterizan por presentar un
engrosamiento de las capas dérmicas de las palmas de
las manos y plantas de los pies como consecuencia de un
proceso andmalo en la queratinizacion'2.

La clasificacion de las queratodermias palmoplantares
contempla: edad de aparicion, antecedentes familiares y
examen fisico. Se establecen dos grupos: Queratodermias
hereditarias y adquiridas, las primeras se presentan en
edades tempranas mientras que las segundas presentan
sintomatologia tardia, sin antecedentes familiares
relacionados y con un agente externo causante >4,

En la mayoria de los casos, las QPP hereditarias son
causadas por mutaciones en genes que codifican proteinas
que son componentes del citoesqueleto intracelular (p. ej.,
queratinas) o participan en la adhesion intercelular (p. ¢j.,
proteinas desmosOmicas), la comunicacion entre células
(p. ¢j., conexinas) y sefializacion celular (por ejemplo,
SLURPI1)'3.

ABSTRACT:

Palmoplantar keratodermas are a clinically and genetically
heterogeneous group of rare disorders characterized by
excessive epidermal thickening of the palms and soles.

The main objective and importance of this bibliographic
review is to provide clinical guidance about the pathology,
focused on diagnosis and treatment.

We present the case of a patient with recently diagnosed
palmoplantar porokeratotic keratoderma, as well as the
clinical behavior and the evolution of health care performed
in the Dermatology Outpatient Clinic in 2024.
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Las queratodermias palmoplantares pueden provocar una
importante alteracion funcional del paciente, debido a las
placas de hiperqueratosis y las complicaciones secundarias
como: inflamacion, fisuras, grietas, heridas o micosis *.

La edad de inicio suele ser en la adolescencia o a partir
de los 20 afios de edad, siendo muy rara en niflos. Se
caracteriza por multiples lesiones queratdsicas focales de
entre 2 y 8 mm de didmetro, aunque se han descrito de hasta
20 mm, las lesiones varian de entre una hasta mas de 40.
Comienzan como papulas finas puntiformes, translucidas,
las cuales se transforman en opacas y verrugosas. En
ocasiones, el centro queratdsico central se elimina dejando
una zona deprimida. En otros casos, las papulas crecen y
forman lesiones hiperqueratosicas de mayor y pueden
resultar dolorosas en las zonas de presion. No obstante, la
mayoria de los pacientes permanecen asintomaticos y el
diagnostico suele ser casual '> 13,

Las queratodermias adquiridas se pueden clasificar segiin el
agente 0 mecanismo responsable de su desarrollo:

- Quimica: sustancias y farmacos como ser le hierro,
mercurio, arsénico, estreptomicina, litio, bleomicina,
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verapamilo.
- Climatérica

- Traumatica: por microtraumatismos de repeticion y/o traumatismos de
mayor energia que afecte a las diferentes capas dérmicas.

- Enfermedades sistémicas: Hipotiroidismo, mixedema, linfedema y
trastornos circulatorios.

- Metabélicas: Hipovitaminosis tipo A o C, diabetes mellitus.
- Idiopatica

- Neoplasica o paraneoplasica: cancer de colon, pulmon, piel, mama,
esofago, vejiga o estomago

- Dermatosis: psoriasis, eczematica, blemorragica, parasitaria.
- Infecciosa: Sifilis, papilomavirus humano, sarna.
Las queratodermia palmoplantares de caracter hereditario son muy diversas.

- Queratodermia palmoplantar punctata tipo 1: también llamada QPP
tipo Buschke-Fischer-Brauer, es una QPP autosomica dominante causada
por mutaciones heterocigotas en AAGAB (que codifica la proteina p34 de
union a alfa y gamma-adaptina) ®’. Aparece desde la nifiez tardia hasta la
adolescencia, con multiples queratosis puntiformes pequefias en las palmas
y las plantas que aumentan en niimero y tamafio con la edad.

Se ha identificado una mutacion heterocigética en COL14A1 (que codifica
el colageno 14) en una gran familia china con QPP puntiforme tipo 1B 7.

- Queratodermia palmoplantar punctata tipo 2: tambi¢n llamada
poroqueratosis punctata palmar y plantar, es probablemente un trastorno
autosémico dominante que se presenta con numerosas espinas queratosicas
diminutas en las palmas y las plantas de los pies. Los estudios histologicos
mostraron distintas depresiones epidérmicas que contienen laminillas
cornoides *°. Se desconoce el gen causante.

-Queratodermiapalmoplantarpunctatatipo3 (acroqueratoelastoidosis):
la QPP punctata tipo 3, también llamada acroqueratoelastoidosis , es un
trastorno autosdmico dominante caracterizado por lesiones papulares,
amarillentas o marrones con una superficie hiperqueratdsica en las caras
lateral y dorsal de las palmas y las plantas '°. Los hallazgos histologicos
incluyen hiperqueratosis, acantosis leve y degeneracion de las fibras
elasticas. Se desconoce el gen causante.

El diagnostico de un tipo especifico de QPP es un desafio debido a la gran
heterogeneidad de fenotipos y genotipos, y se basa en una combinacion de
caracteristicas clinicas e histopatologicas y pruebas genéticas °.

Un examen fisico cuidadoso, que incluya toda la superficie de la piel,
membranas mucosas, ufias, 0jos y cabello, y una historia personal y familiar
detallada, especialmente para detectar la presencia o ausencia de canceres de
esofago y boca, son el primer paso en el enfoque diagndstico > ',

Puede ser necesario un enfoque multidisciplinario si se detectan o sospechan
anomalias extracutaneas en el examen fisico. El examen histopatologico
y, biopsia de piel puede ser valioso para respaldar el diagnostico clinico y
dirigir las pruebas genéticas > ',
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El tratamiento de la QPP es dificil. Los principales objetivos del tratamiento
son suavizar la piel hiperqueratosica, reducir su grosor y hacerla menos
notoria, y controlar el malestar y el dolor. Sin embargo, en la mayoria de los
casos, el tratamiento produce una mejoria limitada y temporal.

Medidas generales: ciertos tipos de paciente con QPP se benefician con
bafios diarios seguido de eliminacién mecanica suave, ademas del uso de
emolientes 2.

Terapias farmacologicas: incluyen farmacos queratoliticos topicos,
retinoides topicos ademas de retinoides sistémicos, ninguno brinda beneficio
a largo plazo y la recurrencia es comun cuando se suspende '.

Queratoliticos: Se utilizan cremas o ungiientos topicos que contienen urea,
acido lactico, acido salicilico o propilenglicol en diversas concentraciones y
en diversas combinaciones para suavizar el estrato corneo hiperqueratosico.
Los pacientes con una respuesta insatisfactoria a los queratoliticos unicos
pueden beneficiarse del uso de ungiientos que contengan una combinacion
de queratoliticos, como acido lactico al 5% con urea al 10% o acido salicilico
al 2% con urea al 20%. Los preparados queratoliticos deben utilizarse con
precaucion en nifios, debido al riesgo de absorcion sistémica 2.

Retinoides tépicos: los retinoides topicos, como el tazaroteno (crema al
0,05 % 0 0,1 %) o la tretinoina topica (crema del 0,025 % al 0,1 %), pueden
ser una opcion de tratamiento para los casos leves de QPP. Deben probarse
gradualmente para asegurarse de que la irritacion no sea excesiva. Luego se
puede aumentar el area de tratamiento y la frecuencia de aplicacion segiin
se tolere.

Retinoides sistémicos: en pacientes con queratodermias espesas o
queratodermias puntiformes que causan dolor debilitante al caminar o
contracturas en las manos que limitan la destreza o las actividades de la vida
diaria, se puede intentar una prueba con retinoides orales *”.

Los retinoides orales pueden iniciarse con una dosis de 0,5 mg/kg por dia
y ajustarse hacia arriba o hacia abajo, dependiendo de la respuesta clinica
y la tolerabilidad. El tratamiento debe continuarse durante varios meses. Si
se nota una mejoria, la dosis se puede reducir gradualmente hasta la dosis
eficaz mas baja >>.

Los efectos adversos comunes de los retinoides incluyen sequedad
mucocutanea, queilitis, caida del cabello y elevacion de los niveles séricos
de triglicéridos. Los retinoides orales son teratogénicos. Se recomienda
extrema precaucion con el uso de acitretina en mujeres en edad fértil y en
nifas antes de la edad fértil debido a la preocupacion por la teratogenicidad
y su vida media méas larga en comparacion con la isotretinoina. El embarazo
esta contraindicado durante tres afios después de suspender la acitretina ' '6.

Las queratodermias palmoplantares adquiridas muestran una respuesta al
tratamiento mas favorable, ya que al conocer su etiologia se pueden realizar
unas medidas terapéuticas, preventivas y un seguimiento para mejorar la
sintomatologia. En las de origen hereditario es relevante la informacion al
paciente, educacion sanitaria y el seguimiento de la evolucion para establecer
los cuidados paliativos que sean precisos.

PRESENTACION DE CASO

Paciente mujer de 62 afios, de ocupacion ama de casa, con antecedente de
Hemitiroidectomia de nodulos tiroideos en 2019, sin antecedentes familiares,
negd estar en contacto con arsenicales refiere cuadro clinico de 30 afios de
evolucion caracterizado por aparicion de lesiones cutaneas puntiformes a
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nivel de ambas palmas y plantas de curso asintomatico.

A la exploracion fisica se apreciaba una dermatosis localizada en ambas
palmas y plantas caracterizada por papulas puntiformes hiperqueratosicas
normocroémicas, monomorfas, sin otras lesiones en el resto del tegumento.

Se realizé una biopsia cutanea de una de las lesiones, observandose a nivel
del estrato corneo columnas focales de hiperqueratosis ortoqueratosica con
capa de la granulosa subyacente adelgazada, el resto de la epidermis, dermis
congestivas con hallazgos compatibles con Queratodermia poroqueratdsica
punctata.

Se solicito una analitica completa donde se evidencia dislipidemia mixta
(Colesterol 213 mg/dl, triglicéridos: 230 mg/dl), marcadores tumorales
dentro de parametros normales, perfil tiroideo alterado presentando
hipotiroidismo subclinico (TSH: 6 ulU/ml, T4 libre: 9 ug/dl), es derivada a
Endocrinologia quien inicia tratamiento con levotiroxina y fenofibrato.

RESULTADOS Y SEGUIMIENTO

Segtin evolucion clinica, datos al examen fisico y resultados de los examenes de
laboratorio confirman el diagndstico definitivo de Queratodermia palmoplatar
punctata, para ello se impone tratamiento especifico seglin pilares terapéuticos
establecidos en guias, se indico proteccion de la zona y se prescribi6 una crema
de urea al 20%, con leve mejoria clinica de la queratosis.

Se pueden observar las multiples lesiones que el paciente presentaba durante la
primera consulta a Dermatologia (Figura 1, 2y 3).

Figura 1. Dermatosis localizada en palmas. caracterizadas por presentar papulas

puntiformes hiperqueratdsicas normocromicas, monomorfas.

Fuente: Elaboracion propia

Figura 2. Dermatosis localizada en plantas, caracterizadas por presentar

pdpulas puntiformes hiperqueratosicas normocrémicas, monomorfas.

Fuente: Elaboracion propia

Figura 3. Lesiones papulosas puntiformes hiperqueratosicas normocrémicas en las

palmas de las manos. eonato con remision de ictericia en su dia de alta.

Fuente: Elaboracion propia

En la Figura 4 vemos las multiples lesiones encontradas durante su evolucion
del paciente en controles por consulta externa de Dermatologia.

Figura 4. Evolucion de la dermatosis al mes de tratamiento. Dermatosis localizada

en palmas, caracterizadas por presentar pdpulas puntiformes hiperqueratosicas

Fuente: Elaboracion propia

DISCUSION

Existen cuatro tipos de QPP: difusa, focal, punctata y displasia ectodérmica
palmoplantar. La queratodermia poroqueratosica punctata también conocida
como queratodermia espinulosa, hiperqueratosis filiforme palmoplantar
o music box spine keratoderma, es una entidad rara caracterizada por la
aparicion de proyecciones hiperqueratosicas filiformes en palmas y plantas,
de 2-8 mm de diametro. En otros casos, las papulas crecen y forman lesiones
hiperqueratdsicas de mayor tamafo que empeoran con el trabajo manual en
las zonas de presion, la mayoria de los pacientes estan asintomaticos y el
diagnostico suele ser casual.

Esta queratodermia puede ser hereditaria, como en el caso de nuestra paciente
o adquirida, clasificandose dentro de las queratodermias palmoplantares
punctatas, concretamente el tipo II o poroqueratosica.

Los trastornos en la queratinizacion que se producen en la QPP punctata,
se podrian justificar por defectos en genes que intervienen en el desarrollo
del epitelio y en la regulacion de la expresion de la queratina. La asociacion
entre la QPP punctata y el desarrollo de los tumores se explicaria por una

Estrecha relacion entre dos mutaciones, como puede ser una mutacion
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en genes que regulan la produccion de la queratina combinada con otra
mutacion en genes supresores de tumores !> 1°,

La importancia de esta entidad radica en que ha sido asociada a multiples
enfermedades como tuberculosis pulmonar, procesos linfoproliferativos,
enfermedad de Darier o poliquistosis renal, entre otros y diversas neoplasias
tanto solidas como hematologicas.

Existe controversia sobre si la queratodermia espinulosa es realmente
un fendmeno paraneoplasico, no obstante, cabe resaltar la descripcion de
diversos casos en los que el tratamiento de la neoplasia subyacente resolvio
la queratodermia.

Es conveniente distinguir las particularidades de cada una de las
quedatodermias para hacer un correcto diagnostico diferencial y evitar
errores de juicio clinico inicial y fracaso.

CONCLUSIONES

En cuanto al tratamiento se han utilizado queratoliticos, retinoides topicos y
sistémicos, con resultados variables.

En el presente caso, la afectacion de larga evolucion, las caracteristicas
clinicas de las lesiones y los hallazgos histopatologicos, han permitido
realizar el diagnostico del subtipo II de queratodermia palmoplantar
hereditaria.

En conclusién, y pese a que no se ha visto una asociacion clara con los
procesos descritos, consideramos importante conocer esta entidad, que es
facilmente reconocible y podria ayudarnos a detectar una enfermedad o
neoplasia subyacente, de otra manera asintomatica.
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