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RESUMEN

Las queratodermias palmo-plantares (QPP) son un grupo
de desordenes caracterizados por la formacion excesiva de
queratina en palmas y plantas. Su clasificacion es comple-
ja, pero desde el punto de vista etiolégico pueden ser here-
ditarias, adquiridas o relacionadas con otras enfermedades
dermatolégicas. La asociacion clinica entre QPP y enferme-
dades del colageno, especialmente lupus ertematoso ha sido
pocas veces reportada. Se presenta el caso de una paciente
con severa QPP adquirida, quien 5 afios mas tarde desarro-
lI6 lupus eritematoso sistémico. La revision de los casos
reportados en la literatura permitid observar diferencias con
respecto a la paciente presentada.

Palabras clave: queratodermia palmo-plantar, lupus eri-
tematoso sistémico.

SUMMARY

The palmar-plantar keratodermas are a group of
disorders characterized by excessive formation of
keratin on palms and soles. The classification of
keratodermas is complex, but etiologically they are
classified as hereditary, acquired or associated with
other cutaneous diseases. The clinical association
between  palmar-plantar  keratodermas  and
connective tissue disorders, especially lupus
erythematosus have not been reported frequently.
We present a female patient with severe acquired
palmar-plantar keratoderma who 5 vyears later
developed systemic lupus erythematosus. The
review of the literature showed differences between
our patient and the cases previously reported.

Key words: palmar-plantar keratodermas, systemic

lupus erythematosus.

INTRODUCCION

Las queratodermias palmo-plantares
(QPP) llamadas también tilosis o hi-
perqueratosis, constituyen un grupo
heterogéneo de enfermedades
caracterizado por un engrosamiento
de la piel de palmas y plantas
debido a un desorden de la
queratinizacion. Histolégicamente la
mayoria de las QPP se caracterizan
por ortohiperqueratosis,
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hipergranulosis y acantosis o
cambios epidermoliticos'.

Se clasifican de acuerdo a su
etiologia, morfologia, distribucion de
la  hiperqueratosis, transmision
genética, presencia de lesiones en
otras &reas de la piel y edad de
aparicion™?. Desde el punto de vista
etiolégico, se han clasificado las
QPP en 3 grupos: hereditarias,
adquiridas 'y sindromes con
queratodermias como  hallazgo
asocia-do. La forma adquirida de
QPP resulta frecuentemente de
infeccién (dermatofitosis y
queratolisis puntata), inflamacién
crénica (eczema) 0 mas raramente
puede ser una manifestacion
cutanea de una enfermedad
sistémica. La QPP climatérica’, la
asociada a
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arsenicismo crénico” y la QPP como
sindrome paraneoplasico asociada
a carcinoma escamocelular intra-
toracico de eséfago o pulmén son
ejemplos de QPP adquiridas®®
Existen reportes aislados de QPP
asociada a esclerosis sistémica
progresiva y linfoma no Hodgkin’
linfoma no cutaneo de células T® y
feocromocitoma®.

Las QPP pueden estar asociadas a
otras enfermedades cutaneas tales
como paquioniquia  congénita,
sindrome del nevus basocelular,
sindrome de Cowden, enfermedad
de Darier-White, displasia
ectodérmica hidrética, pitiriasis
rubra pilaris, acantosis nigricans,
enfermedad de Reiter, psoriasis,
hipomelanosis de Ito y sindrome
de
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Richner-Hanhart". La asociacién de
QPP con artritis usualmente ocurre
en la psoriasis y sindrome de Reiter.
Sin embargo se ha reportado un caso
de QPP tipo mal de Meleda asociada
con poliartritis reumatoidea®.

Las técnicas modernas de biologia
molecular han permitido detectar dis-
tintas mutaciones en los genes que
codifican los diferentes tipos de
gueratina en las QPP hereditarias,
indicando que estas entidades son
genéticamente  heterogénas. Por
ejemplo, en las QPP epidermoliticas
se han detecta-do mutaciones en el
gen de la queratina 9, mientras que
en las formas no epidermoliticas se
han detectado mutaciones en el gen
de la queratna™'*® En la
keratodermia hereditaria mutilans
(enfermedad de Vohwinkel) se ha
detectado un defecto molecular en la
loricrina, una importante proteina
constituyente de la envoltura lipo-
protéica del corneocito™. Asimismo,
recientemente se ha identificado una
anormalidad en la queratina en un
caso de sindrome de Olmsted™. El

mecanismo  fisiopatologico  que
produce QPP en desordenes
cutaneos y sistémicos es
desconocido

En este articulo se reporta el caso de
una paciente con QPP adquirida,
quien 5 afios mas tarde desarrollé
Lupus Eritematoso Sistémico (LES).

REPORTE DE CASO

Se trata de una paciente femenina de
37 anos de edad, natural vy
procedente de  Caracas, de
ocupacion secretaria, quien en el ano
1988 comenzd a pre-sentar prurito,
descamacion y xerosis en palmas y
plantas, evolucionando en el
transcurso de varios meses a una
QPP difusa. Recibe tratamiento
topico a base de emolientes y
gueratoliticos sin mejoria Desde el
ano 1991 nota coloracion violacea en
dorso de las manos. En Mayo de
1993 presenta feno-
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meno de Raynaud, debilidad, fatiga y
pérdida de peso no cuantificada. Tres
meses mas tarde, poliartralgias simé-
tricas y aditvas de pequefias,
medianas y grandes articulaciones
(interfalangicas  distales, mufiecas,
codos, hombros, rodillas y tobillos),
disfagia intermiten-te para alimentos
sélidos. En los dltimos dias, previos a
la consulta, episodios febriles
intermitentes de 38-39°C.

Entre los antecedentes personales de
importancia destacaban conizacién a
los 32 afios por neoplasia intraepitelial
cervical grado llI. Ultima citologia en
1992, reportada como normal. Fumado-
ra de media caja de cigarrillos desde los
16 afios de edad. No existian an-
tecedentes familiares de enfermedades
del colageno ni de QPP, pero la madre
sufria de osteoartritis y una hija de 4
anos de edad presentaba hipoplasia
congeénita de rifion y pulmon izquierdo.

Los hallazgos positivos al examen fi-
sico fueron QPP de consistencia dura,
bien delimitada, con poca o ninguna ex-
tension hacia el dorso de las manos y
dorso de los pies, de color ambarino,
gue le conferian un aspecto de mano y
pie "de goma" (Figuras 1y 2). Ademas,
cianosis distal y coloracion livedoide
en ambos muslos. A la exploracion ar-
ticular, sinovitis de articulaciones
interfalangicas proximales bilaterales y
de mufieca derecha. Dolor a la palpa-
cion del tendén cuadriceps y tendén de
Aquiles, articulacién sacro-iliaca dere-
cha y articulaciones metacarpofalan-
gicas, sin signos de sinovitis. El resto
del examen fisico fue normal.

Se plantean los siguientes diagndsti-

COs presuntivos:

1) Queratodermia palmoplantar ad-
quirida

2) Sindrome
descartar.

3) Colagenopatia a descartar. Se rea-
lizan los siguientes estudios:

paraneoplasico a

Examenes de laboratorio:

leucocitos:

5.300/mm3, linfopenia  absoluta
(18,9%,

Valor absoluto:1001/m3), aumento de
velocidad de sedimentacion globular
(lera. hora 28 mms y 2da hora 50
mms) y aumento de la LDH (239 U/lt).

Fig. 1 Queratodermia palmar difusa, con
aspecto de "mano de goma", limitada ala regién
palmar en paciente con lupus eritematoso
sistémico.

‘*._ &)
Fig. 2 Queratodermia plantar difusa, de
color ambarino que afecta también la regién

maleolar
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Hemoglobina, plaquetas, glicemia,
funcionalismo renal, bilirrubina, fos-

fatasa alcalina, transaminasas,
perfil lipidico, calcio, fosforo,
electrolitos  séricos,  proteinas

totales y fracciona-das y examen de
orina dentro de limites normales.

Perfil inmunolégico: anticuerpos
antinucleares (ANA) positivo 2 + pa-
tron difuso. Anti-DNA: positivo 4 +.
Anti Ro, Lay Sm: Negativo.

Complemento hemolitico
total: 71 UH/cc

(valor normal: 150-250
UH/cc) Anti- C3: 72 mgrs/dl
(valor normal: 102-202

mgrs/dl) Anti-C4: 5 mgrs/dl
(valor normal: 20-55 mgrs/dl)

Se tomo biopsia de piel de la palma
derecha para estudio histopatol6gico
con hematoxilina-eosina, el cual
reportd:  gruesa  hiperqueratosis
compacta y laminar, acantosis
irregular con hipergranulosis,
granulos gruesos de queratohialina y
un infiltrado mononuclear en dermis
superior, compatible con QPP
(Figura 3). Se tom6 muestra

Rt

Fig. 3 Hiperqueratosis laminar y compacta, hiperqueratosis y granos gruesos de queratohialina con

de piel sana no expuesta para
estudio de inmunofluorescencia
directa (IFD), el cual demostré
depdsitos de IgA a nivel de la uniéon
dermo-epidérmica, con un patrén
granular discontinuo.

Otros estudios realizados como
radio-grafia de tdrax, tomografia
lineal de térax, ecosonograma
abdémino-pélvico, electrocar-
diograma y evaluacion completa
otorrinolaringolégica fueron
normales. Se realiz6 TAC de
abdomen la cual report6 esteatosis
hepatica. La endoscopia digestiva
superior fue normal.

De acuerdo a los hallazgos al
examen fisico y de laboratorio, se
hace el diagndstico de LES en base
a la presencia de 4 de los siguientes
criterios de la Asociacion Americana
de Reumatologia'®: poliartritis no
erosiva de 2 o mas articulaciones,
linfopenia absoluta, anticuerpos
antinucleares positivos y
anticuerpos anti-DNA  positivos.
Ademas, la paciente presentaba
otros criterios compatibles con LES
tales como: presencia de banda
lipica en la IFD de piel sana no
expuesta, disminucién del

complemento hemolitico

I e

acantosis irregular, sin cambios histolégicos asociados a LES (tincién con hematoxilina/eosina).
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total, C3 y C4, aumento de la VSG y
fenbmeno de Raynaud".

Se inicia tratamiento con antiinfla-
matorios no esteroideos (naproxeno:
500 mgrs. vo TID) y blogueantes de
los canales de calcio para el
fenbmeno de Raynaud (nifedipina:
10 mgrs vo BID), con mejoria
importante de las artralgias vy
desaparicion de la fiebre, pero
persistencia del fendbmeno de
Raynaud. Se le plantea a la paciente
el uso de queratoliticos en altas
concentraciones y eventualmente el
uso de retinoides sistémicos, sin
embargo la paciente no regres6 a
las consultas sucesivas.

DISCUSION

El lupus eritematoso (LE) es una
enfermedad multisistémica cuyo
espectro varia desde una erupcién
cutanea auto-limitada relativamente
benigna, hasta una enfermedad
sistémica severa y con frecuencia
fatal'®. las manifestaciones muco-
cuténeas del LE son muy variadas y
pueden clasificarse a grandes
rasgos en lesiones de LE cutaneo
cronico (LECC), LE cutaneo
subagudo (LECSA) y LE cutaneo
agudo (LECA). Los pacientes con
LE sistémico (LES) pueden pre-
sentar lesiones cutaneas croénicas,
agudas o subagudas. Sin embargo,
las manifestaciones cutaneas mas
frecuentes del LES son: eritema

malar, eritema maculo papular
morbiliforme en areas
fotoexpuestas, alopecia difusa,
eritema palmar vy lesiones

vasculares tales como vasculitis,
livedo reticularis, urticaria vasculitis,
gangrena periférica, atrofia blanca,
Ulceras por vasculitis y fenémeno de
Raynaud'®*

El LE hipertréfico fue descrito por
Bechet en 1940 como una variante
poco frecuente de LE discoideo,
denominandolo lupus erythema-
tosus hypertrophicus et profundus®.
Se observa en aproximadamente el
2% de los pacientes con LECC'. En
estos pacientes, la escama gruesa
adherente es reemplazada por una
hiperquerato-
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sis severa, desarrolldndose lesiones
con apariencia de verrugas vulgares o
carcinomas espinocelulares. Estas le-
siones usualmente ocurren en
asociacion con lesiones tipicas de LE
discoideo, las manifestaciones
sisttmicas y las anormalidades de
laboratorio son poco frecuentes y las
lesiones son resistentes a la terapia
convencional'®*°

Las lesiones palmo-plantares en LE
usualmente son del tipo discoideo,
son poco frecuentes y usualmente no
presentan una correlacion clinica o se-
rolégica especifica. Los pacientes
pueden manifestar una enfermedad
crénica no sistémica o las lesiones
pueden estar presentes en pacientes

con LES'®. Parrish en 1967 reporta
dos casos de lesiones palmo-
plantares en LE y al revisar la

literatura, concluye que las lesiones
en esa localizacion son poco
frecuentes, especialmente lesiones
ex-tensas de tipo hiperqueratésico™

Wong, publica en 1969 un estudio que
reporta 52 casos de LES en Hong-

Kong. Curiosamente en  estos
pacientes se  observaron  con
frecuencia lesiones de tipo

hiperqueratésico tales como papulas
hiperqueratdsicas  foliculares  tipo
gueratosis  pilaris 0  pitiriasis
rubrapilaris (9 casos), hiperqueratosis
de palmas y plantas (6 casos) y
lesiones psoriasiformes (6 casos),
entre otras. La hiperqueratosis palmo-
plantar se caracterizaba por placas
hiperqueratésicas que en algunos
casos comprometia toda la superficie
palmo-plantar. La histopatologia de las
lesiones tipicamente  demostraba
hiperqueratosis y rasgos morfologicos
de LE. Wong concluye que la alta
incidencia de lesiones
hiperqueratésicas en pacientes chinos
con LES pudiera estar genéticamente
determinada®

Nuestro caso, presenta algunas di-
ferencias con respecto a los pacientes
de Parrish y Wong. En primer lugar, la
QPP aparece aproximadamente 5
anos antes del inicio de Ila
sintomatologia de LES, mientras que
en los casos reportados en la literatura
las lesiones se ma-
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nifiestan simultdneamente con los sin-
tomas de LE. En segundo lugar, el as-
pecto clinico de la misma, es decir, su
color ambarino, severo grosor, carac-
ter  no descamativo y no
transgrediens, difiere de los casos
previamente reportados. En tercer
lugar, la paciente no presentaba
lesiones hipertroficas, queratosicas o
de tipo discoideo crénico en otras
localizaciones. Por ultimo, la histologia
de la lesion palmo-plantar fue tipica de
una queratodermia palmo-plantar, sin
presentar las caracteristicas
histolégicas de LE, a diferencia de los
pacientes previamente reportados en
quienes se observan  simulta-
neamente la hiperqueratosis y la
histologia de LE. No se demostré en
esta paciente otra causa que pudiera
explicar la presencia de tan severa
QPP, de modo que concluimos que
las lesiones palmo-plantares fueron el
sintoma de presentacion inicial de su
enfermedad sistémica.
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