248

Localizador

06-070

Casos Clinicos

Acroqueratodermia acuagénica siringea

Aquagenic syringeal acrokeratoderma

X. Soria Gili, I. Bielsa Marsol, M. Ribera Pibernat, C. Ferrandiz Foraster
Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona. Uinversitat Autonoma de Barcelona.

Resumen

Correspondencia:

X. Soria Gili

Servicio de Dermatologia.

Hospital Universitari Germans Trias i Pujol
Universitat Autonoma de Barcelona

Cta. Canyet, s/n

08916 Badalona. Barcelona. Espafia

Tel.: 0034934978813 - Fax: 0034934978754
e-mail: 3691 1xsg@comb.es

La acrogueratodermia acuagénica siringea es una entidad poco frecuente. Consiste en una maceracion de la piel de las palmas, similar a la que ocurre
tras el contacto prolongado con el agua, pero que se manifiesta a los pocos minutos de exposicion y se resuelve también de forma rapida tras su
secado. La etiopatogenia es desconocida y su histopatologia variable. No obstante, la clinica muy caracteristica, hace facil su diagnéstico si se conoce
la entidad. El tratamiento no esté estandarizado pero el uso de cloruro de aluminio hexahidratado ha mostrado buena respuesta en algunos casos.

(X. Soria Gili, I. Bielsa Marsol, M. Ribera Pibernat, C. Ferrandiz Forester. Acroqueratodermia acuagénica siringea. Med Cutan Iber Lat Am 2008;36(5):248-251)
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Summary

Aquagenic syringeal acrokeratoderma is a rare entity characterized by the palmar maceration similar to that usually seen after a long exposition to
water. Nevertheless, this condition is manifested after a short contact with water and it also resolves rapidly after drying the hands. Despite its unclear
origin and variable histopathology, once it is known, it is easy to diagnose. The treatment is not standardized, although good responses with alumi-

nium chloride hexahidrate have been reported.
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La acroqueratodermia acuagénica siringea es una entidad
poco frecuente y a su vez poco conocida por los dermatélo-
gos. Hasta el momento, tenemos el conocimiento de 34 casos
mas descritos con diferentes nombres en la literatura anglosa-
jonay de habla hispana: Transient reactive papulotransiucent
acrokeratoderma, Aquagenic palmoplantar keratoderma,
Aquagenic syringeal acrokeratoderma, Aquagenic wrinkling
of the palms and Aquagenic keratoderma. Se describe un
caso que presentaba una clinica caracteristica.

Caso clinico
Mujer de 16 afios, estudiante, sin antecedentes personales
de interés, que consulté por notar desde hacia 1 afio, el arru-
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gamiento y la maceracion de la piel de ambas palmas tras el
contacto con el agua a temperatura ambiente durante pocos
minutos. En los primeros meses, estos cambios aparecian
de forma esporéadica, pero mas tarde se presentaron siem-
pre que habia contacto con el agua. Su presencia le conferia
una sensacion tactil desagradable acompafiada de una pér-
dida de sensibilidad, que le dificultaba las tareas cotidianas
en las que se requeria el contacto con el agua. El resto de
familiares directos no estaban afectados.

La exploracion fisica inicial fue normal, pero tras el con-
tacto con agua dulce a temperatura ambiente, durante 2
minutos, se observo un edema, con maceracion y arruga-
miento de la superficie palmar (Figura 1), acompahado de
unas papulas de aspecto blanquecino en la zona central de
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Figura 1. Aspecto macerado de las manos a los 2 minutos de
contacto con el agua.

las palmas (Figura 2). No se observaron alteraciones en las
plantas ni hiperhidrosis asociada. El resto de la exploracién
de la piel y de los anejos fue normal.

Dada la expresividad clinica de esta entidad y la variabili-
dad de los hallazgos anatomopatolédgicos descritos mas ade-
lante, no se realizd estudio histolégico, planteandose el diag-
naostico de acroqueratodermia acuagénica siringea.

Se indic6 tratamiento tdpico con cloruro de aluminio al
20% en alcohol etilico, 1 aplicacion cada 24 horas, obte-
niendo una respuesta clinica poco satisfactoria.

Comentario

La acroqueratodermia acuagénica siringea (AAS) fue des-
crita por primera vez en 1996 por English y McCollough(1],
en 2 hermanas que presentaban una queratodermia transi-
toria a los pocos minutos del contacto de las manos con el
agua y que se resolvia también en un periodo breve de
tiempo después de su secado. Los autores consideraron
esta entidad como una variante de la acroqueratodermia
papulotransltcida hereditaria (APH), descrita por Onwuk-
wue et al.[2] en 1973, que se inicia en la pubertad y afecta
de forma persistente y simétrica a los méargenes de las
manos y de los pies, donde la presion y los traumatismos son
més acentuados. Otro rasgo diferencial caracteristico de la
APH es su asociacion con una diatesis atopica y la presencia
de un pelo fino. Cabe remarcar que uno de los casos repor-
tados por Onwukwue et al.[2] presentaba en la fase inicial de
su historia, un arrugamiento palmar después del contacto
con el agua, pero en la actualidad, se tiende a aceptar que la
AAS es una entidad distinta y no una variante de la APH. A
diferencia de la APH, la AAS es esporéadica, salvo en las dos

Figura 2. Detalle de las lesiones palmares, en el que se obser-
van unos puntos blanquecinos en el centro de las palmas.

hermanas que dieron lugar a la descripcion de la entidad y
en un padre e hijo descritos por Saray y Secgkin [3]. Existe un
claro predominio de la AAS en el sexo femenino (93/ 27%) y
aunque el rango de la edad de inicio es variable (entre 6 y 44
afios), un numero no despreciable de pacientes son diag-
nosticados durante la edad infantil o juvenil (21 casos en
edades inferiores o iguales a los 20 afios) (Tabla 1).

La clinica es caracteristica, consiste en la aparicion de
papulas transltcidas o blanquecinas sobre la superficie pal-
mar y en ocasiones plantar, que le confieren un aspecto
macerado. Este fendémeno se produce tras el contacto
durante pocos minutos con el agua, ya sea dulce o salada, y
en muchos casos a cualquier temperatura. Se resuelve tam-
bién en un breve periodo de tiempo tras su secado. De
manera reciente, se han descrito casos atipicos. En uno de
ellos se observaba una afectacion del dorso y el borde cubi-
tal de las manos, el dorso de los dedos y la zona anterior de
las mufecas, sin afectacién visible palmar[4]y en otro caso
existia una afectacion unilateral[5]. Existen casos en los que
se asocia a hiperhidrosis palmar, aunque ésta no siempre
esta presente.

La histopatologia es variable. Se puede observar desde
una piel normal[6-8] hasta la presencia de una hiperquerato-
sis compacta con ortoqueratosis[1, 3, 9, 10-16] y una dilata-
cién de los ductos ecrinos[1, 9, 10-16] que, en algunos casos,
se acompana de espongiosis focal periductal[9, 11, 13]. En
un caso se observé una hiperplasia del epitelio glandular
ecrino con estratificacion focal[17]. No obstante, algunos
autores no consideran caracteristicos estos hallazgos histo-
patoldgicos, ya que también pueden observarse en la piel
normal de esta zona[6]. En ninguno de los casos descritos
hasta el momento se objetivaron alteraciones en la dermis.
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Tabla 1. Casos indexados en Medline en lengua castellana o inglesa (la respuesta al tratamiento se clasifica en (+) nula; (++) pobre; (+++)
moderada; (++++) excelente; (;7) no mencionado).

Caso Edad inicio Sexo Afectacion Hiperhidrosis Tratamiento Respuesta Fibrosis quistica/
(n.° referencia) (afios) (V/M) (Palmas/Plantas) (Si/No) p Inhibidores COX-2
1[1] 16-17 M Palmas Si &7 7 -
23] 44 V Palmas No Vaselina salicilica e+ -
20% + Urea 10%
3[3] 6 \% Palmas No Vaselina salicilica ++++ _
%
414] 19 V Dorso de manos No Cloruro de aluminio + ++ -
Cara anterior mufiecas crema barrera
5[5] 16 M Palmas 7 - o+t Aspirina
6[6] 13 M Palmas St Cloruro de aluminio ++ -
7171 B M Palmas/plantas Si Cloruro de aluminio + -
Toxina botulinica -+
818] 15 V Plantas S Cloruro de aluminio +H++ -
91[9] 31 M Palmas S Sulfato de zinc +++ Celecoxib
1/1.000 + eritromicina topica
10[10] 15 M Palmas Si Cloruro de aluminio + + Fibrosis quistica
emolientes
11[11] 15 M Palmas No Lactato amaénico 12% + -
Resolucién
espontanea
12[11] 19 M Palmas No Crema barrera Resolucion -
espontanea
13[12] 32 M Palmas No Cloruro de aluminio ++++ -
14[13] 41 V Palmas No Crema con &cido +H++ -
salicflico 5%
15[14] 7 V Palmas St Hidréxido de aluminio ++++ -
17[15] infancia M Palmas No Cloruro de aluminio + -
18[16] 20 M Palmas i? Cloruro de aluminio ++++ -
19(16] 16 M Palmas &7 Cloruro de aluminio o+ -
20(17] 21 V Palmas Si Cloruro de aluminio + -
21[18] 25 M Palmas Si Antihistaminicos ++ -
Resolucion
espontanea
22[18] & M Palmas Si - Variable -
23[19] 18 M Palmas No - Resolucion al Rofecoxib
suspender el
farmaco
24[20] &7 M Palmas No &7 i? -
25(21] 14 V Palmas Si Cloruro de aluminio + Fibrosis quistica
Amikacina
26[21] 13 M Palmas Si Eritromicina topica + Fibrosis quistica
Cloruro de aluminio
27(22] 28 M Palmas Si - + Fibrosis quistica
Tobramicina
28(23] 9 M Palmas Si Cloruro de aluminio + o+ -
crema barrera
29(23] 21 M Palmas/Plantas No Cloruro de aluminio ++ -
30[23] 14 M Palmas No Cloruro de aluminio -+ -
31[24] <14 M Palmas No &7 i? -
32[25] 7 M Palmas No Hidréxido de aluminio i? -
33[25] &7 M Palmas No Hidroxido de aluminio &7 -
34[25] &7 \% Palmas No Hidroxido de aluminio i? -
35[26] 19 M Palmas Si &7 i? -
Presente 16 M Palmas No Cloruro de aluminio ++ -
caso
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La patogenia de este proceso no esté aclarada. Existen
diversas teorias que se basan en los hallazgos microscépicos.
En esta linea, la clinica se atribuiria a una alteracion en la capa
cornea y/o los ductos ecrinos secundaria a la oclusién o la fric-
cion[11, 18], o bien a un aumento en la actividad de las glan-
dulas ecrinas[19]. Otra hipttesis avalada por los casos descri-
tos en los que se asociaba una fibrosis quistica, la toma de
inhibidores de la ciclooxigenasa 2 (COX-2) o la aspirinal5, 9,
10, 20, 211, consistiria en un aumento en la capacidad de
retencion de sodio por parte de los queratinocitos, que a su
vez, induciria por un mecanismo osmoético la absorcion de
agua procedente del medio extracelular. El edema celular seria
el responsable del aspecto macerado de la piel. De manera
reciente, se ha identificado en los pacientes con fibrosis quis-
tica, un defecto en la proteina transmembrana TRV4, presente
tanto en los queratinocitos como en las células del epitelio res-
piratorio. Esta molécula controlaria el volumen de agua de la
célula y estimularia su eliminacion en caso edema intracelular.
También se ha demostrado que los aminoglucésidos pueden
bloguear la funcién de distintas proteinas de la familia de la
proteina TRV4. Ello podria explicar un caso de AAS reciente-
mente descrito que se asociaba la toma de tobramicinal22].

El tratamiento de esta entidad no esta establecido y la
respuesta a las diversas opciones que se han utilizado ha
sido variable. Los productos que contienen cloruro de alu-
minio son la opcién terapéutica méas utilizada [4, 6-8, 10,
12, 14-17, 23, 20] y con la que se han obtenido buenas
respuestas en algunos pacientes. No obstante, esta
modalidad terapéutica no fue efectiva en nuestra
paciente. Otros tratamientos menos empleados son el uso
de cremas barreral[4, 23], emolientes[10], iontofore-
sis[10], vaselina salicilica al 20% y cremas de urea al
10%[3, 13]. Se ha comunicado un caso con hiperhidrosis
palmar asociada que respondi6 de manera favorable a la
administracion de toxina botulinical7].

Conclusiones

La acroqueratodermia acuagénica siringea es un trastorno
benigno, en la mayoria de los casos transitorio de la piel de
las palmas que tiene una clinica caracteristica que permite
un facil diagnostico. Las molestias que produce a algunos
pacientes han obligado a ensayar multiples tratamientos de
forma empirica con una respuesta variable.
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