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RESUMEN

La acroqueratoelastoidosis es una rara genodermatosis de herencia autosomica dominante, familiar o esporddica, y menor
relacion a dafio solar y trauma. Tiene curso cromico, aparece en la segunda y tercera décadas de la vida, mds frecuente
en mujeres, pero también se ha descrito en nifios. Se presenta el caso de un paciente masculino de 45 arnos con lesiones
papuloqueratosicas en region palmar y estudio histopatologico tipico de esta enfermedad.

PALABRAS CLAVES: Acroqueratoelastoidosis, genodermatosis.

ABSTRACT

The acrokeratoelastoidosis is a rare genodermatosis of autosomal
dominant, familial or sporadic Inheritance, and less frequently
associated with sun damage and trauma. Condition of chronic
course that appears in the second and third decades of life, more
often in women, but has also been described in children. The case
of a 45-year-old male patient with papulokeratotic lesions in
palmar region and typical histopathological study of this disease
is presented.

KEy worbps: acrokeratoelastoidosis, genodermatosis.
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INTRODUCCION

La acroqueratoelastoidosis (AqE) fue descrita por primera
vezen 1953 por el dermatdlogo de origen brasilefio Oswaldo
Costa. Es una genodermatosis de herencia autosémica
dominante, familiar o esporadica, y con menor frecuencia
relacionada a dafio solar y trauma local. Condicion rara de
curso cronico que aparece en la segunda y tercera décadas
de la vida, mas a menudo en mujeres, pero que ha sido
descrita también en niflos y adolescentes.!

Se caracteriza por la presencia de multiples papulas
pequefias, redondas o poligonales, traslucidas, de color
piel normal o blanco amarillentas, en el borde marginal de
manos o pies, que pueden coalescer para formar placas de
disposicion lineal, con aspecto empedrado, generalmente,
asintomaticas.’

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 45 afios, mestizo, sin antecedentes
patoldgicos personales o familiares de interés, consultd por
lesiones papulosas queratosicas, con diametro variable y
asintomaticas en ambas palmas de manos que se extendian
al dorso de las articulaciones interfalangicas desde hace
alrededor de 10 afios. No se obtienen antecedentes de
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traumas ni exposicion solar intensa. Llega al servicio de
Dermatologia del Hospital Clinico Quirargico “Hermanos
Ameijeiras®, para estudio de biopsia y posterior tratamiento.
Se realiza toma de muestras para estudio histologico.

Se plantea como primera hipotesis diagnostica: dermatitis
alérgica de contacto, psoriasis palmo-plantar.

El estudio histopatologico reveld una hipergranulosis,
acantosis e hiperplasia epidérmica, en el dermis, las fibras
elasticas se encuentran disminuidas y fragmentadas, lo
que se demuestra con la tincion especial de Verhoeff. Se
diagnostica acroqueratoelastoidosis y se indica tratamiento
queratolitico con mejoria discreta de sus lesiones.

DISCUSION

La Acroqueratoelastoidosis es una genodermatosis rara,
de etiologia desconocida, pero se plantea que pueda ser
el resultado de una sobreproduccion de filagrina, que se
acumula como una banda densa por encima de la capa
granular, antes de ser incorporada a la matriz proteica de la
queratina epidérmica madura.?

Los estudios con microscopia electronica han demostrado
que los fibroblastos dentro de la dermis reticular se reducen
en numero y contienen granulos densos anormales en
la membrana plasmatica o cerca de ella. Estos granulos
pueden ser precursores de las fibras elasticas, por lo
que este hallazgo ha sugerido que el proceso patologico
subyacente es la elastorrexis (una anomalia en la secrecion
de material elastico por los fibroblastos, generando la
fragmentacion y disminucion de las fibras eldsticas) y no
elastoidosis (degeneracion del tejido elastico), como su
nombre lo indica.’

Figura N° 1. Caracteristicas clinicas compatibles con Acroqueratoelastoidosis.
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Al ser la elastorrexis una caracteristica de la piel lesionada
y de la piel aparentemente normal en pacientes con AgE, el
trastorno podria considerarse un defecto generalizado del
tejido elastico que, de alguna manera, se limita a la dermis.*

Clinicamente, se caracteriza por multiples papulas
pequefias que miden de 2-4 mm de didmetro, queratodsicas,
firmes, color piel o ligeramente amarillentas, traslucidas,
ubicadas simétricamente en el margen lateral de las palmas
y plantas. Generalmente, las lesiones de las palmas son
aisladas y en plantas pueden llegar a confluir en placas,
pudiendo observarse también en el dorso de manos, pies
y parte inferior de piernas. Se han descrito formas atipicas,
localizadas o unilaterales. La hiperhidrosis es un hallazgo
frecuente, pero no caracteristico y raramente puede cursar
con pruito leve.>

El examen anatomopatologico se caracteriza por cambios
epidérmicos como hiperortoquetatosis y acantosis, con o
sin depresion concava, siendo su caracteristica primordial
la alteracién morfologica de las fibras elasticas, ya sea
por disminucion o fragmentacion de las mismas (término
denominado elastorrexis). El compromiso observado con la
coloracion de hematoxilina eosina puede sugerir la entidad,
sin embargo, las alteraciones significativas de las fibras
elasticas se evidencian con tinciones especificas, como la
orceina y Verhoeff-Van Gieson.’

Los principales diagndsticos diferenciales se establecen
con la hiperqueratosis focal acral, las placas de coldgeno
degenerativas de las manos, la queratoelastoidosis
marginal de las manos y la queratodermia palmoplantar
punctata, siendo la hiperqueratosis acral focal la de mayor
importancia, debido a que, clinicamente, se presenta de
manera indistinguible, pero sin la presencia de elastorrexis.’



Figura N° 2. Figura 2 ( HE 10x).

Es posible encontrar entidades superpuestas que
comparten papulas queratdsicas, de ahi la importancia
de conocer los diagnosticos diferenciales. Muchas veces
cuando hay cuadros de lesiones papulares crateriformes
que no se engloban con las caracteristicas conocidas o
descripcion morfologica de queratodemias marginales
deben ser seguidos en el tiempo pues pueden desarrollar
lesiones tipicas de psoriasis, siendo factores predictivos
de esta entidad.

Por otro lado cabe sefialar que se han reportado variantes
de AgE asociadas a esclerodermia sistémica, por lo que se
debe tener en cuenta para el seguimiento de los pacientes e
indagar por signos o sintomas asociados.

El establecimiento de caracteristicas diferenciales con las
placas colagenas y elastoticas degenerativas de las manos

Figura N° 3. Figura 3 (HE 40)

El estudio histopatologico revelo una hipergranulosis, acantosis e hiperplasia
epidérmica.
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Figura N° 4 (Verhoeff 10x). En el dermis las fibras elasticas se encuentran
disminuidas y fragmentadas, lo que se demuestra con la tincion especial de
Verhoeff.

(PCEDM) es importante; en dicha entidad la posible
etiologia se atribuye al trauma repetido y dafio actinico,
mas frecuentemente se presenta en varones mayores de 50
afios y con una histologia que puede superponerse, pero que
caracteristicamente presenta alteraciones en el colageno.®

La AqE, hiperqueratosis acral focal y PCEDM son
clinicamente similares con cierta superposicion de
la apariencia histologica lo que lleva a debatir sobre
su categorizacion, sugiriéndose que algunos de estos
desordenes pueden ser variantes de la misma entidad. Es
importante mencionar que las localizaciones de las lesiones
sobre la region de la union de articulaciones interfalangicas
pueden ser muy similares a los knuckle pads o pueden
presentarse asociadas a esta patologia.®

La AqE generalmente no requiere tratamiento especifico.
Se han intentado diversos métodos: la crioterapia,
queratoliticos (como &cido salicilico) retinoides, corticoides
orales y topicos y laser Erbium YAG, entre otros, con
resultados variables, siendo los retinoides orales con
los que se consigue alguna mejoria, pero con recaida al
suspenderlos.’

CONCLUSIONES

Se presenta un caso de paciente masculino con lesiones
papulosas queratosicas en region palmar que al estudio
histopatologico con tincion especial de Verhoeff muestra
lesiones caracteristicas de acroqueratoelastoidosis.

La acroqueratoelastoidosis es una genodermatosis rara
que debe estar en el pensamiento de los dermatologos
ante la presencia de lesiones papulo-queratosicas en
palmas y plantas.
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