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RESUMEN

Paciente femenina de 43 arios de edad, procedente de Lima, con un tiempo de enfermedad de 2 afios cursa con multiples papulas
queratosicas pequerias en palmas y plantas ,poco dolorosas.Tiene una hermana con lesiones similares.En la dermatoscopia
se evidencia lesiones color amarillento homogéneo translucidas de 2 a Smm sin vasos trombosados.En la histopatologia se
evidencia depresion epidérmica con una columna suprayacente de hiperqueratosis ortoqueratosica compacta

PALABRAS cLAVE: Queratodermia Buschke-Fischer-Brauer, Queratodermia palmoplantar.

ABSTRACT

43-year-old female patient from Lima, with a disease time of two
years, has multiple small keratotic papules on palms and soles,
not very painful. She has a sister with similar lesions. In the
dermotoscopy, Translucent homogeneous yellowish lesions of 2
to Smm without thrombosed vessels are evident..Hystopathology
shows epidermal depression with an overlying column of compact
orthokeratosic hyperkeratosis.

KEy worps: Buschke-Fischer-BrauerKeratoderma, Palmoplantar
Keratoderma.
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INTRODUCCION

La queratodermia palmoplantar es un grupo heterogéneo
de alteraciones caracterizados por hiperqueratosis de
las palmas y las plantas ,que pueden ser hereditarios o
adquiridos. La QPP hereditaria se puede clasificar en
tres categorias principales: QPP difusa, focal y punteada
(QPPP) Se han descrito tres tipos distintos de queratodermia
palmoplantar punteada (QPPP): la tipo 1: la de Buschke-
Fischer-Brauer; la tipo 2: la de tipo porokeratotico y la tipo
3: la acroqueratoelastoidosis de Costa. Estas se diferencian
segiin el patron de herencia, la edad de comienzo, la
localizacion y morfologia de las lesiones ademads de los
hallazgos histopatologicos. Aqui informamos un caso raro
de QPPP tipo 1 en palmas y plantas'.

CASO CLINICO

Una mujer de 43 afios, con antecedente de trastorno ansioso
depresivo en tratamiento de psicoterapia, se presentd con
un historial de 2 afios de lesiones cutaneas poco dolorosas
persistentes y de progresion lenta en las manos y pies. Tiene
una hermana que tuvo lesiones similares. El examen de la
piel revelo multiples papulas queratoticas puntiformes de
color piel en ambas palmas y plantas (Figura N° 1 y 2).
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Figura N° 1. Mltiples papulas queratosicas puntiformes de color amarillo en
palmas.

A la dermatoscopia se evidencia lesiones color amarillento
homogéneo translucidas de 2 a Smm sin vasos trombosados
(Figura N° 3).No hubo lesiones similares en otras partes de
su cuerpo. El examen fisico del resto de sistemas dentro de
parametros normales. El cabello, las ufias y las membranas
mucosas eran normales. El recuento sanguineo completo
con diferenciales, frotis de sangre periférica, enzimas

Figura N° 2. Multiples papulas queratosicas de color amarillo en planta y talon.
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Figura N° 3. Dermatoscopia areas circunscirtas amarillentas.

hepaticas, urea, creatinina, electrolitos, fueron normales.
Se le realizo una biopsia de un nédulo lcm de la mama
izquierda el cual fue una neoplasia fibroepitelial compatible
con fibroadenoma.

La biopsia cutanea punch de las lesiones de palmas revelo
la depresion epidérmica con una columna suprayacente de
ortoqueratosis compacta (Figura N° 4).

En base a los hallazgos clinicopatologicos anteriores,
se realizo un diagnostico de QPPP tipo 1. En el presente
caso, la afectacion idéntica de la hermana de la paciente,
las caracteristicas clinicas de las lesiones y los hallazgos
histologicos, con ausencia de laminilla cornoide, han
permitido realizar el diagnostico del subtipo I de QPP
hereditaria.

Comentario (Revision de la literatura)

La Queratodermia palmoplantar punteada de tipo Buschke-
Fischer-Brauer también llamada keratoma disipatum
hereditarium palmar y plantar de Brauer, queratoma
diseminado, queratodermia maculosa diseminada simétrica
palmoplantar de Buschke- Fischer?, es una genodermatosis
muy infrecuente, con una incidencia estimada de
1.17/100.000. Fue descrita por Buschke*y Fischer en 1910
y Brauer en 1913°.

Tiene herencia autosdmico dominante y se ha relacionado
con dos loci en los cromosomas 15q22 15q24 y 8q24.13-
8q24.21°. Las 2 mutaciones reconocidas hasta ahora son
AAGAB y COL14A1". El defecto en el AAGAB determina
el deterioro del reciclaje de tirosina cinasas receptoras,
como EGFR y Axl, lo que incrementa la sefializacion y
la proli-feracion celular® ademas se ha relacionado con
displasia congénita de la cadera’.La mutacion en el gen
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Figura N° 4.

COLI14A1 que codifica la cadena al del colageno XIV se
encontr6 en una familia china.'’

En estudios pasados indicaban una posible asociacion entre
QPP punteada y desarrollo de carcinomas de mama y colon,
pero en la actualidad aun no esta claro."

Las lesiones consisten en multiples y pequefias
papulas queratdsicas descritas como queratosis en
"gota de lluvia",empiezan a aparecer en las superficies
palmoplantares generalmente durante los 20 a 30 afios,
aunque incluso hay reportes que inician a los 60 afios'?, son
mas frecuente en varones. '

El ndacleo queratosico central, que inicialmente es
transliicido, puede tornarse opaco o verrugoso con el tiempo,
que deja una depresion puntiforme cuando se extrae. Las
papulas pueden ser dolorosas o sensibles a la palpacion y
pueden aumentar de tamafio y confluir, formando placas
sobre los puntos de presion,en especial en las plantas.'*
Hay predileccion por los pliegues de palmas y los dedos, en
personas de fototipos altos."

En la histopatologia se aprecia una leve depresion
epidérmica, cubierta por una columna de hiperqueratosis
ortoqueratdsica compacta. En algunos casos se evidencia
una hipogranulosis focal con paraqueratosis. No hay
signos de inflamacion en dermis, ni indicios citoldgicos de
infeccion por el virus del papiloma humano (VPH).!°

El diagnéstico diferencial incluye las verrugas,
caracterizadas por puntos hemorragicos, la poroqueratosis
punteada palmoplatar, que en la histologia, muestraa una

lamina cornoide en vez de una columna de hiperqueratosis
ortoqueratosica. En la acroqueratoelastoidosis de costa las
lesiones se presenta en el rebode dorsopalmar y se observa
fibras elasticas desorganizadas. En la exposicion al arsénico
0 a la dioxina y en pacientes con enfermedad de Darier y
sindrome de Cowden, se pueden ver lesiones similares.

Todavia no se ha establecido un tratamiento estandarizado
para QPPP. El manejo conservador consiste en uso de
calzado comodo. El desbridamiento mecanico solo
ofrece una mejoria a corto plazo."” Pocos numeros de
casos reportados demostraron un tratamiento exitoso con
queratoliticos y acitretina sistémica. Sin embargo, las
recaidas son comunes.'® Se puede usar para mantenimietno
acitretin a dosis bajas combinado con calcipotriol topico.

También se ha wusado nitrogeno liquido, PUVA,
retinoides topicos’, analogos de la vitamina D,
fluoracilo topico®,esteroides topicos. Los inhibidores de
las tirosina cinasas son una posible opcion terapéutica de
cara al futuro.”!
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