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Resumen

La poroqueratosis lineal es una variante de la poroqueratosis 
poco frecuente, cuya distribución sigue las líneas de Blaschko. 
Presentamos el caso de un niño de 10 años con lesiones anula-
res, con borde queratósico en la extremidad superior izquierda 
de dos años de evolución.

Abstract

The linear porokeratosis is a rare variant of porokeratosis. The 
distribution of the lesions is following Blaschko’s lines. We report 
a 10-year-old child with annular lesions with keratotic edge in 
left upper extremity of two years of evolution.

La poroqueratosis es un trastorno de la que-
ratinización que se caracteriza por una o 

varias placas anulares con bordes queratósicos 
sobreelevados y centro en ocasiones atrófico, 
cuyas placas comparten histológicamente la 
presencia de la laminilla cornoide.1 Se han 
descrito cinco formas clínicas: poroqueratosis 
diseminada actínica superficial, poroquerato-
sis clásica (de Mibelli), poroqueratosis lineal, 
poroqueratosis palmar y plantar diseminada y 
poroqueratosis punctata.2

En cuanto a la etiología, numerosos estudios 
apoyan una herencia autosómica dominante 
con penetrancia incompleta, y como factores 
desencadenantes se menciona la radiación 
ultravioleta y la inmunosupresión.

Caso clínico

Se trata de un niño de 10 años de edad, sin 
antecedentes familiares ni personales de inte-
rés. Llegó a nuestra consulta por la presencia 
de lesiones en la extremidad superior izquierda 
de dos años de evolución, que comenzaron en 
el dorso de la mano y se fueron extendiendo 
hacia la cara externa del brazo y antebrazo.

A nivel del dorso de la mano, brazo y ante-
brazo, con distribución lineal, presentó lesiones 
anulares ligeramente deprimidas, eritematopar-
duzcas, con borde periférico sobreelevado y 
queratósico, no infiltradas. El tamaño osciló entre 

0.4 y 1 cm. El resto de la exploración cutánea 
fue normal (Figuras 1 y 2).

Se realizó entonces una biopsia de una de 
las lesiones del antebrazo, cuya descripción 
histopatológica fue de foco de depresión epi-
dérmica, con desaparición de la capa granulosa 
y columna de paraqueratosis focal, discreta 
vacuolización de la capa basal y presencia de 
cuerpos de Civatte y melanófagos en dermis 
superficial (Figura 3).

Figura 1. Lesiones con disposición lineal en antebrazo.
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El tratamiento con calcipotriol y retinoides tópicos fue in-
fructuoso. Posteriormente con crioterapia hubo una respuesta 
parcial con aplanamiento de las lesiones del dorso de mano.

Comentario

La poroqueratosis lineal es una variante poco frecuente de 
todas las poroqueratosis (entre 3.5 y 16%). Ésta se inter-
preta como un mosaicismo de la poroqueratosis clásica. Se 
presenta generalmente en el nacimiento o en la infancia 
como pequeñas placas anulares, de crecimiento centrífu-

go, con borde queratósico y en ocasiones centro atrófico, 
color eritematovioláceo o parduzco. Habitualmente sigue 
las líneas de Blaschko, que son asintomáticas y rara vez 
puede producir onicodistrofia.3

Existen dos tipos de poroqueratosis lineal: una localiza-
da y otra generalizada. La localizada es la más frecuente, 
las lesiones son unilaterales y habitualmente afectan a una 
extremidad; en la forma generalizada, las lesiones son más 
numerosas y afectan a más de una región anatómica.4

El hallazgo histopatológico que caracteriza a las poro-
queratosis es la «laminilla cornoide», la cual está formada 
por una columna de células paraqueratósicas, con au-
sencia de capa granulosa en su base; la epidermis vecina 
puede mostrar hiperqueratosis y acantosis. En el centro 
de la lesión se observa atrofia y licuefacción de la capa 
basal, mientras que en la dermis papilar puede encontrarse 
moderado infiltrado inflamatorio y dilatación capilar.5

El diagnóstico diferencial de la poroqueratosis lineal 
se realiza con el liquen estriado, NEVIL, incontinencia 
pigmenti estadio II, liquen plano lineal, ictiosis lineal cir-
cunfleja y verrugas vulgares.

En la poroqueratosis lineal, el riesgo de transformación 
maligna hacia el carcinoma epidermoide, carcinoma baso-
celular y la enfermedad de Bowen se sitúa entre 7.5 y 19%, 
siendo más frecuente en las lesiones de mayor tamaño y 
más tiempo de evolución.6 Se cree que la inestabilidad 
cromosómica junto con la sobreexposición del gen tumoral 
supresor P53 favorecen la formación de tumores malignos.

Existen diferentes opciones terapéuticas: imiquimod, 
5-FU tópico, calcipotriol, ácido retinoico, crioterapia, 
dermoabrasión, láser de CO2 y retinoides orales. Sin 
embargo, hasta el momento ningún tratamiento se ha 
mostrado completamente eficaz, habiendo normalmente 
poca respuesta, y cuando la hay, en ocasiones recidivan 
las lesiones.7

Es importante el seguimiento clínico de los pacientes 
con poroqueratosis lineal durante años, porque con ello se 
puede detectar precozmente, si la hubiera, malignización 
de alguna de las lesiones.

En resumen, presentamos un caso de poroqueratosis 
lineal, con una clínica bastante expresiva. En nuestro 
paciente, durante el control clínico de tres años no ha 
habido aparición de nuevas lesiones.

Correspondencia:
Dra. Cristina Fernández Sánchez
E-mail: crisfesaov@hotmail.com

Figura 2. Lesiones circinadas con borde sobreelevado y centro atrófico.

Figura 3. Invaginación epidérmica que asocia crecimiento de columna 
paraqueratósica.
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