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RESUMEN

Paciente femenina de 80 afios de edad, procedente de Lima, con un tiempo de enfermedad de 10 afios cursa con multiples
papulas planas discoides de diferentes tamarios, color pardo rojizo, de bordes bien delimitados, que al desprender deja
un centro ligeramente deprimido y hemorragico localizadas en cara anterior de ambas piernas. En la histopatologia se
evidencia hiperqueratosis, atrofia epidérmica, degeneracion vacuolar leve, infiltrado linfocitario perivascular superficial e

incontinencia pigmentaria.

PALABRAS cLAVE: Enfermedad de Flegel, lesiones hiperqueratosicas

ABSTRACT

80-year-old female patient, original from Lima, with
10 years of disease, has multiple discoid flat papules of
different sizes, reddish brown, with well-defined edges, that
when they detach a slightly depressed and hemorrhagic
center is left on the front of both legs. Histopathology
shows hyperkeratosis, epidermal atrophy, mild vacuolar
degeneration, superficial perivascular lymphocyte infiltrate
and pigmentary incontinence.

Kkey worps: Flegel s disease, hyperkeratotic lesions.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Flegel o hiperqueratosis lenticularis
perstans (HLP), descrita por un médico aleman, Flegel,
en 1958, es un trastorno de la queratinizacion de
herencia autosomica dominante o aparicion esporadica'
que afecta por igual a hombres y mujeres de 40-50 afios.
Se ha descrito su asociacion con alteraciones endocrinas
(diabetes e hipertiroidismo), tumores digestivos y
cutaneos®”.

La etiologia es desconocida; sin embargo, puede ser el
resultado de un trastorno de queratinizacion y puede ser
provocado por la radiacion ultravioleta®.

Algunos autores describieron la presencia de cuerpos
de Odland estructuralmente alterados, carentes de su
estructura lamelar interna, los lipidos derivados de los
cuerpos de Odland estdn implicados en la regulacion
de la descamacion del queratinocito y por lo tanto, las
alteraciones en la estructura y la funcioén de los cuerpos
de Odland pueden originar menos descamacion del estrato
corneo y en definitiva, hiperqueratosis por retencion®®,
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El cuadro clinico se caracteriza por la presencia de
numerosas papulas queratosicas de color pardo rojizo, de
forma discoide, asintomaticas y que al desprenderse, dejan
una depresion hemorragica caracteristica. Generalmente
afectan de forma simétrica al dorso de los pies, piernas y
ocasionalmente brazos, antebrazos, palmas y plantas e
incluso a la mucosa oral’.

Histologicamente, la afeccion se caracteriza por
hiperqueratosis, adelgazamiento o ausencia de la capa
granular, atrofia epidérmica y un infiltrado en forma de
banda en la dermis superior®,

Se han descrito multiples opciones terapéuticas como los
retinoides topicos y sistémicos, derivados de la vitamina
D, la terapia PUVA (psoraleno mas radiacion UVA), la
escision y la dermoabrasion de las lesiones. Actualmente
todas ellas se consideran insatisfactorias por las frecuentes
recidivas. Sin embargo el tratamiento con 5-fluorouracilo al
5% en crema, ha dado buenos resultados en muchos casos
y por ello algunos autores lo consideran el tratamiento
mas eficaz. En ocasiones debe suspenderse por su efecto
irritante®!°,

CASO CLIiNICO

Paciente femenina de 80 afios de edad, procedente de Lima,
quien consulta por presentar lesiones hiperpigmentadas,
asintomaticas, de 10 afos de evolucion. Las lesiones
aparecieron en la cara anterior de ambas piernas.

Al examen fisico, se evidencian multiples péapulas de
diferentes tamafios, color pardo rojizo, de bordes bien
delimitados, forma discoide, que al desprender deja un
centro ligeramente deprimido y hemorragico localizado en
cara anterior de ambas piernas. (Figura N° ).

Figura N° I. Lesiones hiperpigmentadas en miembro inferior.

Figura N° 2. Multiples papulas queratosicas de color pardo rojizo con bordes
bien delimitados y centro ligeramente atrofico.

Antecedentes personales de fibromialgia y artrosis.
Antecedentes familiares no contributorios.

A la paciente se le practicO una biopsia de piel con
resultado histopatologico de epidermis con hiperqueratosis,
atrofia epidermica, degeneracion vacuolar leve, infiltrado
linfocitario perivascular superficial e incontinencia
pigmentaria. (Figura N° 4-7)

Figura N° 3. A mayor aumento se observa centro atrofico hemorragico.
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Figura N° 4. Hiperqueratosis superficial. 10X H-E.

COMENTARIO

Aunque la mayoria de autores sefialan a la HLP como un
trastorno autosdmico dominante, la mayoria de los casos
son esporadicos y aparecen en forma tardia en la edad
adulta, tal como ocurri6 en la paciente.

La primera descripcion de la HLP realizada por Flegel en
1958 fue de la siguiente manera: «escamas corneas, de
color rojo-parduzco, de bordes irregulares, generalmente de
1 a 5 mm de didmetro y hasta 1 mm de grosor localizadas
primariamente en el dorso de los pies y piernas''.

Desde su primera descripcion, se han reportado otras
localizaciones incluyendo miembros superiores, palmas,
plantas, dorso de manos y antebrazos e incluso la mucosa
oral. La evolucién es cronica, los pacientes son por lo
general asintomaticos, aunque pueden referir prurito.

Figura N° 5. Histologicamente se aprecia atrofia epidérmica. 20X H-E.
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Figura N° 6. A mayor aumento de observa infiltrado linfocitario perivascular.
40X H-E.

Se describe el caso de una paciente del sexo femenino,
sin antecedentes familiares, con aparicion de lesiones
desde hace 10 afios, localizadas en forma simétrica en
ambos miembros inferiores, sobre todo en piernas, no
pruriginosas.

El diagnostico diferencial clinico incluye otros trastornos
localizados de la queratinizacion tales como la enfermedad
de Kyrle, estucoqueratosis, poroqueratosis actinica
superficial diseminada, la acroqueratosis verruciforme de
Hopf'y el liquen nitidus."

Las alteraciones histologicas fueron las siguientes:
Hiperqueratosis paraqueratosica compacta, por debajo de la
cual la epidermis estaba algo atréfica, con desaparicion del
estrato granular y discreta espongiosis, asimismo la dermis
papilar subyacente mostraba un infiltrado inflamatorio
linfocitario e incomtinencia pigmenti.

Figura N° 7. Degeneracion vacuolar e incontinencia pigmentaria. 100X H-E.
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En conclusién, este caso es de presentacion esporadica
de hiperqueratosis lenticularis perstans o enfermedad
de Flegel. A pesar de ser una enfermedad infrecuente,
constituye una entidad clinico-patologica bien definida y
se debe pensar en esa posibilidad diagnostica al observar
pacientes con lesiones hiperqueratdsicas numerosas y
localizadas en miembros inferiores.
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