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Los hamartomas con diferenciacion ecrina son infrecuentes, e incluyen el nevo ecrino, el nevo centrado ecrino, el hamartoma angiomatoso ecrino, el
siringofibroadenoma ecrino y el nevo poroqueratésico de los ostios y ductos ecrinos.

Relatamos el caso de una mujer que presentaba desde el nacimiento una erupcién distribuida siguiendo las lineas de Blaschko en las extremidades
derechas, con clara afectacién palmoplantar. La biopsia de una de las lesiones mostré los hallazgos tipicos del nevo poroqueratésico de los ostios y
ductos ecrinos.

(Monteagudo Sanchez B, Ledn Muifios E, Durana C, Used Aznar M®M, De las Heras C, Cacharron JM2. Nevo poroqueratésico de los ostios y ductos ecrinos. Med Cutan Iber

Lat Am 2007;35:239-242)
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Summary

Hamartomas that have an eccrine differentiation are rare, and include eccrine nevus, eccrine-centered nevus, eccrine angiomatous hamartoma, eccri-
ne syringofibroadenoma and porokeratotic eccrine ostial and dermal duct nevus.

A woman who presented from birth an eruption following Blaschko's line on the right limbs, with clear palmoplantar involvement is reported. The
biopsy of one of the lesions showed findings typical of porokeratotic eccrine ostial and dermal duct nevus.

Key words: porokeratotic, eccrine, Blaschko, mosaicism.

El nevo poroqueratésico de los ostios y ductos ecrinos es un
hamartoma del conducto sudoriparo de las glandulas ecri-
nas[1]. Descrito inicialmente por Marsden en 1979[2], la
nomenclatura actual fue acufiada un afio mas tarde por
Abelly Read[3].

Se han empleado otros términos para describir esta
entidad como nevo comedoniano de la palma, nevo sudoral
ecrino palmar seudocomedoniano y hamartoma poroguera-
tosico lineal palmoplantar[1]. En la actualidad se encuen-
tran en la literatura menos de 40 casos publicados.

Caso clinico

Mujer de 17 aflos de edad que consulté por presentar
desde el nacimiento multiples papulas y depresiones
hipergueratésicas, distribuidas de forma lineal siguiendo
las lineas de Blaschko a lo largo del antebrazo y palma de
mano derechos, y planta y dorso del pie derecho (Figuras 1-3).
La paciente referfa que la intensidad y extension de las
lesiones habian disminuido con el paso de los afios. No
presentaba otras alteraciones cutdneas ni antecedentes
familiares de interés.
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Figura 3. Lesiones dispuestas de manera lineal en la cara lateral
interna del pie derecho, también se aprecian depresiones que-
ratosicas con aspecto similar a comedones en la planta del pie.

Comentario

Clinicamente el nevo poroqueratésico de los ostios y ductos
ecrinos presenta dos tipos de lesiones: depresiones querato-
sicas en palmas y plantas con aspecto similar a comedones,
y otras papulas hiperqueratésicas, algunas con aspecto
Figura 1. Distribucion de las lesiones en la piel de la paciente. verrucoso. Ambos tipos muestran los hallazgos histopatols-
gicos tipicos de esta entidad[4, 5].

Las lesiones se agrupan linealmente o en parches, que
se distribuyen de forma unilateral siguiendo las lineas de
Blaschko, aunque existen algunos casos de distribucion
bilateral[5, 6]. Suelen extenderse con mayor frecuencia en

Se realiz6 biopsia de una de las lesiones de cara interna
del pie derecho, cuyo estudio histopatolégico evidencié una
l&mina paraqueratésica sobre una invaginacion epidérmica,
con ausencia de granulosa, que coincidia con la desembo-
cadura de un ducto ecrino (Figuras 4y 5).

Figura 4. Discreta acantosis y papilomatosis. Hiperqueratosis
Figura 2. Papulas y depresiones hiperqueratdsicas localizadas ~ en espiculas, con depresién en “ondas” de la epidermis. Dis-
en la cara flexora de dedos y palma de mano derecha. creto infiltrado inflamatorio cronico en la dermis papilar.
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Tabla 1. Diagnéstico diferencial de distintas entidades con afectacion palmoplantar

Entidades

Clinica

Localizacién

Histopatologia

Nevo comedoniano

Mudltiples lesiones con aspecto de
comedones de distintos tamafos,
agrupados linealmente 0 en
parches, habitualmente de forma
unilateral.

Preferentemente en la cara, el cuello,
eltroncoy las extremidades superiores.
Menos frecuentes son las lesiones
palmares.

Multiples infundibulos foliculares
malformados y dilatados, rellenos de una
queratina laminar. No presenta la
columna de paraqueratosis ni el ducto
ecrino intraepidérmico y dérmico.

Poroqueratosis
palmoplantar

Péapulas queratosicas.

Palmas y plantas, posteriormente se
generalizan, llegando a afectar areas
no expuestas al sol.

Presenta la tipica laminilla cornoide.

Queratosis arsenicales

Multiples elementos papulosos
lenticulares amarillentos o rosados,
cubiertos por excrecencias
corneas muy duras.

Sobre todo en zonas de friccion de las
plamasy plantas.

Hiperqueratosis y papilomatosis. En
ocasiones con leve atipia.

Queratodermia
palmoplantar punctata

Elementos queratésicos, con una
pequefia umbilicacion en la parte
central.

Localizados de forma simétrica en
palmasy plantas.

Hiperqueratosis ortoqueratésica,
hipergranulosis, acantosis, papilomatosis
e infiltrado inflamatorio linfohistiocitario
en dermis papilar.

Queratodermia

espinosa palmar
(también denominada
poroqueratosis punctata
palmar o queratodermia
poroqueratdsica punctata)

Lesiones hiperqueratésicas de
pequefo tamafio y morfologia
filiforme.

Salpicadas por la superficie de ambas
palmas y/o plantas.

Columna paraqueratésica compacta
netamente separada del estrato corneo
normal, con una capa granulosa
subyacente adelgazada o ausente.

Acroqueratoelastoidosis

Multiples papulas pequenas,
firmes y transltcidas.

Afecta principalmente a la zona de
transicion de las superficies dorsal y
plantar o palmar en las manosy en los
pies.

Hiperqueratosis con una depresién poco
profunda en la epidermis subyacente,
que muestra una capa granulosa
marcada con leve acantosis. Las fibras
elasticas estan algo fragmentadas en la
dermis media y reticular.

Figura 5. Hiperqueratosis con leve paraqueratosis en el interior
de una invaginacion epidérmica, en cuyo fondo se puede
observar disminucion de la capa granulosa. En la parte mas
profunda se aprecia la desembocadura de un ducto ecrino.

la zona palmoplantar, pero también se hay casos con afecta-
cion del dorso de manos o pies[7], troncol1, 4, 5] o incluso
algunos sistematizados.

Las lesiones suelen aparecer al nacimiento o en la infancia
aunque en ocasiones se desarrollan en la edad adulta[8-10].
Pueden permanecer estables en el tiempo o tender a desapa-
recer[1, 4]. No se asocia con otras anomalias congénitas, aun-
que se ha descrito la coexistencia con psoriasis lineal[111.

El examen histopatologico es caracteristico, se observa
una lamina paraqueratésica localizada en una invaginacion
epidérmica con pérdida de la capa granulosa, semejante a la
lamela cornoide. La lamina paraqueratosica esta casi siem-
pre sobre la desembocadura de un ducto ecrino[7].

Se realiza tratamiento para minimizar los problemas
estéticos, sobre todo en pacientes con lesiones extensas y
generalizadas. La eficacia de las distintas modalidades tera-
péuticas es baja, como sucede con el calcipotriol, corticoi-
des y queratoliticos topicos, crioterapia y cauterizacion;
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Tabla 2. Diagndstico diferencial de algunas dermatosis que siguen las lineas de Blaschko

Nevus epidérmico verrucoso inflamatorio lineal

Pépulas queratésicas, a veces verrucosas o sésiles, agrupadas en una disposicion

lineal. Cuando se afecta una sola mitad del cuerpo se denominan nevus unius

laterales.

Poroqueratosis lineal

Lesion lineal compuesta de multiples placas tipicas de poroqueratosis.

Psoriasis lineal

Placas eritemato-descamativas lineales que pueden coexistir con placas aisladas

de psoriasis vulgar. Debe diferenciarse de la variante psoriasiforme de algiin nevo
epidérmico inflamatorio.

Liquen plano lineal

Pépulas poligonales violaceas con una distribucion lineal, generalmente en la

extremidad inferior. Suele coexistir con lesiones aisladas de lique ruber plano.

Liquen estriado

Papulas pequefias distribuidas de manera lineal, generalmente en una extremidad.

Presenta caracteristicas histopatolégicas liquenoides y espongiética. Hay autores
que consideran a la Blaschkitis del adulto dentro de esta entidad.

excepto en lesiones localizadas donde es valida la extirpa-
cion quirargica y el empleo de laser de CO,[5, 8, 121.

El diagnostico diferencial debe realizarse con entidades
que cursan con afectacion palmoplantar (Tabla 1): el nevo
comedoniano, la queratodermia espinosa palmar[13], la
porogueratosis palmoplantar, las queratosis arsenicales, la
queratodermia palmoplantar punctatal14]y la acroquerato-
elastoidosis. También debe diferenciarse de otras dermato-
sis congénitas o adquiridas que siguen las lineas de Blas-
chko, que difieren de otros patrones lineales como las lineas
de Voigt, las lineas de Langer o las lineas de inervacion de los
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