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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Papulas queratodsicas acrales
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HISTORIA CLINICA

Presentamos ol caso de una mujer de 63 anos, sin
antecedentes personales de interes. que acude a nues-
tra Unidad por presentar pequenas papulas querato-
sicas en ¢l dorso de las manos v de los pics de mas de
10 anos de evolueion, que no le causan sintomatologia
alguna, Segtin nos comenta, s padre y su hermano
presentan el mismo rastorno, pero nunca han sido
vilorados ¢n una Unidad de Dermatologra.

No ha realizado ningun tratamiento previo v el mo-
tivo que le Heva a consultar en la actualiclad es com-
pletamente estético,

l{,\ll"‘l‘(")IL'-\(ZI(.'?)N FISICA Fig. 1—Papulas gqueratosicas de diferente tamano en el dorso del
pie de nuestra paciente.

En la exploracion fisica se aprecian pequenas pipu-
las queratosicas de diferentes didmetros, localizadas
en ¢l dorso de lus manos v los pies (fig. 1), sin que
existicse afectacion de palmas, plantas ni mucosas. Kl
resto de la exploracion por Grganos y aparatos [ue
compatible con la normalidac.

ENPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Los examenes complementarios solicitados: hemo-
arama, bioquimica general y sedimento urinario. no ‘
mostraron alteraciones signilicativas, Se realizo biop-
sialen sacabocados de una de las lesiones (fig. 2).

Carrespondoncia;
H. Huiz Villaverde. Or Lopez Font, 10-57 A4,
18004 Granada. Espana.

Correo elecuranico: ismenos@hotmal.cam Fig. 2—Hematoxilina-eosina, x40: hiperqueratosis con orto y para-

Recibido el 6 de junio de 2005. queratosis alternante, hipogranulosis e infiltrado linfocitico lique-
Aceptado el B de septiembre de 2005, noide en banda con edema en dermis papilar.
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DIAGNOSTICO

Hiperqueratosis lenticularis perstans (enfermedad de

Flegel).

HISTOPATOLOGIA

Ll estudio histolégico mostré una hiperqueratosis
compacta, ortoqueralosica y paraqueratosica, con la
epidermis adelgazada en la base de las placas de que-
ratina por disminucion del estrato granuloso. La der-
mis papilar subvacente se caracteriza por un discreto
edema e infiltrado inflamatorio cronico de patron li-
quenoide (fig. 2).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Comenzamos tratamiento con crema de calcipo-
triol, dos aplicaciones al dia, con discreta mejoria de
sus lesiones, v estamos pendicentes de realizar un co-
rrecto genograma familiar para valorar el grado de
afectacion familiar de nuestra paciente.

COMENTARIO

La enfermedad de Flegel es un desorden de la que-
ratinizacion descrito por primera vez por Flegel en
1958, que se caracteriza por presentar un patron de
herencia autosomico dominante, de penetrancia in-
completa y expresividad variable!, cuyas lesiones per-
sisten indelinidamente una vez adquiridas.

Se caracteriza desde el punto de vista clinico por la
presencia de papulas queratosicas de pequeno tama-
no y morfologra numular o discoide (normalmente
menores de 5 mm de diametro), que se localizan en
las zonas distales de miembros superiores e inferio-
res. Es rara su presencia en palmas y plantas, asi como
en mucosas y semimucosas. Estas lesiones suelen apa-
recer en la edad adulta avanzada, si bien se han des-
crito casos de desarrollo en edades mais tempranas.
No existe predisposicion por sexo o raza.

No existe una hipétesis fisiopatoldgica cominmen-
te aceptada, aunque las alteraciones descritas en la
configuracion de los cuerpos de Odland parccen res-
ponder a la hiperqueratosis que caracteriza a las le-
siones clinicamente visibles. Se han comunicado casos
en los que se asocia con diferentes tumores de piel o
del aparato digestivo, aunque no retne en la actuali-
dad criterios para ser considerada una dermatosis pa-
raneopldsica®. No parece sin embargo que exista una
relacion tan clara con diabetes mellitus o signos de
imsuficiencia renal crénica, como se produce en otros
trastornos de la queratinizacion.

El estudio histolégico muestra una hiperqueratosis
ortoqueratosica con paraqueratosis focal y epidermis

adelgazada con disminucién o desaparicion de la capa
granulosa®, La dermis se caracteriza por un discreto
edema, que cuando se hace intenso puede acom-
panarse con focos de espongiosis en la cpidermis.
Asimismo, existe un infiltrado de caracteristicas lique-
noides en la capa basal. Se han descrito casos de de-
generacion vacuolar de la basal®,

Precisa diagnostico diferencial con otros trastornos
de la queratinizacion, entre los cuales sefialamos: li-
quen nitidus, acroqueratosis verruciforme de Hopf,
colagenosis perforante reactiva, dermatosis perforan-
te adquirida, estucoqueratosis, poroqueratosis actini-
ca superficial diseminada, granuloma anular perfo-
rante y enfermedad de Kyrle. Aunque algunos autores
consideran que la enfermedad de Kyrle vy la enferme-
dad de Flegel son diferentes espectros de una misma
entidad clinica, parece que los hallazgos clinicos vy pa-
tologicos de una y otra permiten considerarlas como
enfermedades bien diferenciadas.

El tratamiento es complicado y en muchas ocasio-
nes resulta realmente infructuoso®®. Entre los agen-
tes terapéuticos utilizados se pueden mencionar:

1. Terapias topicas que incluyen retinoides topi-
cos, queratoliticos, corticoides t6picos, andlogos de la
vitamina D y 5-fluoroucilo.

2. Terapias sistémicas como PUVA-terapia ¢ isotre-
tinoina oral con resultados desiguales.

Sea como fuere, siempre es pertinente considerar
cada caso individualmente, valorando los riesgos v be-
neficios, asi como las alteraciones que la presente der-
matosis pucde causar en la calidad de vida del pacien-
te, como el caso que nos ocupa.
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