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RESUMEN

La poroqueratosis de Mibelli es un trastorno de la queratinizacion con una expresion
morfolégica muy variada que permite distinguir al menos seis variantes clinicas. Se
caracteriza por papulas o placas queratosicas, con extension centrifuga y borde elevado,
Unicas o multiples, de evolucion cronica. No se conoce un tratamiento eficaz. La mas
frecuente es la forma clésica (de Mibelli). Se presenta una paciente femenina de 23 afos
de edad, que acude a consulta de Dermatologia por presentar lesiones en piel de larga
evolucion (mas de 10 afos), localizadas en miembro inferior izquierdo y cara interna del
muslo. No refiere sintomas acompafantes. El estudio histologico confirma diagnostico
de poroqueratosis de Mibelli. Se presenta el caso por lo poco frecuente de este diagnostico
en nuestro medio, con solo 4 casos publicados hasta la fecha en Cuba.
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ABSTRACT

Mibelli’s porokeratosis is a keratinization disorder with highly diverse morphological
expression that makes it possible to distinguish a least six clinical variants. It is
characterized by single or multiple papules or keratotic plaques, with centrifugal

extension and raised border, of chronic evolution. There is no known effective treatment.
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The classical or Mibelli form is the most frequent. A 23-year-old female patient is
reported because she came to the dermatology clinic for presenting skin lesions of more
tan 10 years evolution; the lesions were located on the left lower limb and inner thigh.
She did not refer accompanying symptoms. The histological study confirmed the
diagnosis of Mibelli’s porokeratosis. The case reported due to the rare nature of this
diagnosis in our environment, with only 4 cases published to date in Cuba.
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Introduccién

La poroqueratosis es un trastorno de la queratinizacién con una expresién morfologica
muy variada, que permite distinguir al menos seis variantes clinicas. Se caracteriza
por papulas o placas queratosicas, con extension centrifuga y bordes elevados, unicos
o multiples, de evolucién crénica.®

Las lesiones de la poroqueratosis clasica fueron descritas en 1893 por Mibelli, un
dermatologo italiano, quien le asignd el nombre de poroqueratosis porque creyd que
estas lesiones comenzaban en las glandulas sudoriparas.®

Afecta a cualquier raza, de ambos sexos, y predomina en varones durante la nifiez y
en adultos jovenes y suele haber antecedentes familiares.*

Es una enfermedad rara, de la cual se conocen solo 250 casos en la bibliografia
mundial.®

Se presenta como un trastorno genético heterogéneo o por mutacion de patogenia
desconocida. Los estudios ultraestructurales sugieren que las diferentes formas
clinicas son variantes de una misma enfermedad. Se postula una teoria de clonas
anormales de queratinocitos epidérmicos, que sugiere inestabilidad cromosdmica.
Esta expansion clonal se presenta en individuos susceptibles, o con alteraciones
inmunitarias como sindrome de inmunodeficiencia adquirida (Sida), receptores de

trasplantes, o tratamiento con medicamentos bioldgicos, y queda activada por
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diferentes estimulos, entre ellos la luz solar, PUVA, UVB y UVB de banda angosta.
No se conoce bien la participacion citotoxica de los linfocitos en el epitelio clonal. La
herencia parece ser autosémica dominante, de penetrancia variable, o multifactorial
con expresividad variable. En el &mbito ultraestructural se observan trastornos de la
maduracién de los queratinocitos y sobreexpresion del gen P53 que podria explicar el

potencial oncogénico.%23456)

Caso clinico

Paciente femenina de 23 afios de edad, de procedencia urbana, estudiante universitaria
con antecedentes patologicos personales (APP) de obesidad. Acude a consulta por
presentar lesiones en piel de larga evolucion, de mas de 10 afios, localizadas en la cara
interna del muslo izquierdo. No refiere sintomas acomparfiantes.

Al interrogar a la paciente, refiere que el padre presenta lesiones similares, pero hasta

el momento sin diagndstico, pues se ha negado a realizarse estudios.

Examen fisico dermatoldgico:

Paciente con fototipo Il que presenta lesidon localizada en el miembro inferior
izquierdo, en forma de una placa anular queratosica e hiperpigmentada de color rojizo,
con bordes elevados y centro atrofico, de tamano variable de 4 a 6 cm, en la cara

interna de muslo izquierdo (fig. 1).

Fig. 1- Placa anular queratésica e hiperpigmentada de color rojizo, con bordes elevados y centro

atrofico.
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Mucosas y anejos: sin alteraciones.
Complementarios realizados: hemograma y quimica sanguinea dentro de limites
normales. VDRL: no reactiva.

HIV: no reactivo.

Se discute el caso en colectivo, y por el tiempo de evolucion y las caracteristicas
morfoldgicas de la lesidn se sospecha poroqueratosis de Mibelli. Se indica biopsia de piel
para corroborar el diagnoéstico clinico.

Se realiza biopsia incisional con informe histopatolégico en la cual se describe una
invaginacion epidérmica llena de una columna de células poroqueratosicas en “pila de
platos” denominada laminilla cornoide. Por debajo falta la granulosa, hay licuefaccion y
degeneracion de la capa basal, con reaccion inflamatoria dérmica, constituida por un

infiltrado que destruye las células epidérmicas (figs 2 y 3).

Fig. 3 — Otro corte histolégico de la lesion.
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Comentarios

La forma clasica comienza durante la nifiez, puede localizarse en cara, tronco,
extremidades, genitales, palmas, plantas y mucosas, e incluso en ufias. Se observa un
namero variable de placas anulares queratésicas e hiperpigmentadas de color café
(marrdn) o rojizo, con bordes elevados y centro atrofico. A menudo son escasas, pero
pueden ser Unicas o multiples. Su tamafio varia de 4 a 20 cm (gigantes), y empiezan como
papulas queratdsicas, pocas veces pruriginosas, con fendmeno de Koebner, e influencia
tardia de la luz solar, que aumenta la pigmentacion y el prurito. No hay manifestaciones
generales y da origen a neoplasias (basocelulares o espinocelulares en el 7 % de los
pacientes.). La forma clésica puede mostrar una evolucion maligna.*®)

Dentro de los diagnosticos diferenciales se incluyen tifia del cuerpo, nevo epidérmico
lineal, liquen estriado, psoriasis, elastoma perforante y enfermedad de Kyrle. La laminilla
cornoide se puede encontrar en verrugas, ictiosis e hiperqueratosis nevoide.®®

Ningln tratamiento es eficaz. Se utilizan por via tdpica 5-fluorouracilo al 5 %, o
glucocorticoides, queratoliticos, acitretina o isotretinoina, antralina, calcipotriol,
tacalcitol, tacrolimus, pimecrolimus, imiquimod en crema al 5 %, o diclofenaco en gel al
3 %, asi como raspado (curetaje), criocirugia, terapia fotodindmica, laser de anilinas, rubi,
neodimio o de CO2. Recientemente se ha recurrido a terapia bioldgica.56.7:8.9.10)

En este caso iniciamos tratamiento con crioterapia una vez a la semana durante 6 semanas,
y luego continuar con crema de 5-fluorouracilo al 5 % una vez al dia durante 6 semanas.
Se le da seguimiento por la consulta de Dermatologia y, valoracion por genética para

asesoramiento genético.

Conclusiones

Se presenta el caso por lo poco frecuente de este diagnostico en nuestro medio, con solo

cuatro casos publicados hasta la fecha en Cuba.
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