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RESUMEN
La hipoqueratosis acral circunscrita es una enfermedad rara, descrita por primera vez en 2002. La lesión suele lo-
calizarse en las palmas de las manos o las plantas de los pies y ser benigna y asintomática. Consiste en una placa 
eritematosa, bien delimitada por un borde hiperqueratósico con una superficie ligeramente deprimida. Este fenó-
meno suele ocurrir en mujeres de edad media. Su patogénesis sigue siendo desconocida y no se ha establecido un 
tratamiento definitivo. Dado que esta entidad generalmente es asintomática, muchos pacientes no son referidos 
a un especialista y puede estar altamente subdiagnosticada. Su diagnóstico diferencial incluye la enfermedad de 
Bowen y la poroqueratosis de Mibelli. Se desconoce si predispone a la transformación maligna, por lo que debe 
seguirse investigando su evolución. 

Palabras Clave: Dermatosis de la mano; Dermatosis del pie; Dermis; Epidermis; Queratinocitos; Quera-
tosis.

CIRCUMSCRIBED ACRAL HYPOKERATOSIS 

SUMMARY
Circumscribed acral hypokeratosis is a rare disease, first described in 2002. The lesion is usually located on the 
palms of the hands or the soles of the feet, is usually benign and asymptomatic. It consists of an erythematous 
plaque, sharply delimited by a hyperkeratotic border with a slightly depressed surface. This phenomenon usual-
ly occurs in middle-aged women. Its pathogenesis remains unknown, and no definitive treatment has been esta- 
blished. Since this entity is usually asymptomatic, many patients are not referred to a specialist, and it may be highly 
underdiagnosed. Its differential diagnosis includes Bowen’s disease and porokeratosis of Mibelli. It is unknown 
whether it predisposes to malignant transformation, so its evolution should be further investigated.
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Figura 1. Placa atrófica rosada con bordes hiperqueratósicos lineales, fisuras 
centrales y erosiones localizada en el arco plantar del pie izquierdo.

mica clonal benigna por dos casos congénitos descritos 
(7); no obstante, la hipótesis más aceptada en la actuali-
dad son los trastornos de queratinización (10), ya que se 
ha visto una proliferación clonal de queratinocitos alte-
rados. Se ha descrito una mayor presencia de Ki-67 en 
los queratinocitos basales en la lesión, mayor expresión 
de citoqueratina 16 en los queratinocitos suprabasales 
de la lesión y una reducción de CK-2e, CK-9 y conexi-
na 26, en comparación con la piel sana. Esta expresión 
anormal de queratinas podría explicar la enfermedad 
como un trastorno de la queratinización (11).

Clínicamente se manifiesta por una mácula o placa 
eritematosa de bordes bien definidos, con superficie li-
geramente deprimida y un borde hiperqueratósico que 
lo separa de la piel normal; mide en promedio de 5 a 
15 milímetros de diámetro. En la mayoría de los casos 
son únicas y asintomáticas y afectan principalmente a 
la mano dominante en la región hipotenar (2, 7). En nues-
tro caso, el compromiso es a nivel plantar, en el tercio 
medio (Figura 1).

INTRODUCCIÓN
La hipoqueratosis acral circunscrita (HAC) es una mal-
formación epidérmica benigna (1) poco frecuente, de 
curso crónico e idiopático (2), descrita por primera vez 
por Pérez y colaboradores en 2002 (3); desde entonces, 
se han descrito menos de 100 casos en la literatura (4). Se 
presenta como una lesión bien delimitada, eritematosa 
y asintomática que tiene predilección por las eminen-
cias tenar e hipotenar y en el pie predomina en el tercio 
medio plantar(2, 4). Afecta principalmente a adultos o an-
cianos, con mayor prevalencia en mujeres (M:H=4:1) (4, 5)

La fisiopatología de la HAC se desconoce en gran me-
dida (6). Se han propuesto varias hipótesis, como la res-
puesta a traumatismos repetitivos leves (7) que producen 
una mayor descamación o, por el contrario, una hiper-
proliferación epidérmica refleja. Esto último supondría 
que la HAC puede correr el riesgo de desarrollar otras le-
siones premalignas o malignas (4, 8, 9); sin embargo, esto 
es hasta ahora es teórico. El virus del papiloma humano 
(serotipos 4 y 6) se ha encontrado presente en pocos ca-
sos y puede que se trate de un hallazgo incidental (2). 
También se consideró como una malformación epidér-
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Figura 2. A y B. Dermatoscopia donde se observan vasos sanguíneos punteados y 
máculas blancas con distribución lineal sobre una superficie eritematosa.

La histología se caracteriza por un adelgazamiento lo-
calizado en la capa córnea, que se distingue claramente 
de la piel normal circundante (4). Es tan marcada, que al-
gunos la llaman adelgazamiento en escalera (12). La capa 
córnea que cubre la depresión es ortoqueratósica(9) y 
los corneocitos parecen más eosinófilos en la tinción 
que los de la piel no afectada. Algunos autores afirman 
que no hay cambios asociados en la dermis (4); sin em-
bargo, otros reportan capilares y vasos dilatados en la 
dermis papilar y reticular superior, respectivamente(9). 
Los hallazgos histopatológicos del caso muestran la 
disminución abrupta del espesor del estrato córneo ca-
racterística de esta entidad (Figura 3).

El abordaje de estos pacientes inicialmente involucra 
hallazgos dermatoscópicos que muestran una desca-
mación en la periferia de la lesión, mientras que hacia 
el centro se aprecia un eritema bien demarcado en don-
de se asientan múltiples vasos punteados y máculas 
blancas en una distribución lineal (6, 9). Los puntos blan-
quecinos que se observan dermatoscópicamente pue-
den corresponder a acrosiringios que se acentúan como 
consecuencia de la reducción de la capa córnea(12). La 
dermatoscopia de nuestro caso muestra múltiples vasos 
sanguíneos punteados y máculas blancas con distribu-
ción lineal sobre una superficie eritematosa (Figura 2).
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El diagnóstico diferencial de la HAC incluye la poro-
queratosis de Mibelli, la enfermedad de Bowen (6) o a la 
base de una ampolla por fricción en etapa de erosión(13). 
No obstante, la poroqueratosis de Mibelli aparece en 
la superficie pretibial o en el dorso de las manos como 
una placa redondeada rodeada por una doble huella 
blanca con centro de color piel/blanquecino (1) e histo-
lógicamente se observan columnas de paraqueratosis 
(láminas cornoides) (14). Por otro lado, la enfermedad de 
Bowen suele localizarse en el dorso de la mano, tiene 
una superficie eritematodescamativa seca con costras 
amarillas y hemorragia focal; además presenta carac-
terísticas dermatoscópicas peculiares (vasos glome-
rulares, escamas secas, superficie, pequeños glóbulos 
marrones o pigmentación gris a marrón sin estructura)(1) 
e histológicamente queratinocitos atípicos en la epider-
mis (15) que no se aprecian en la HAC. Las ampollas de 
fricción presentan edema intracelular de los querati-
nocitos perilesionales al microscopio convencional (9). 

Otros diagnósticos diferenciales pueden ser la dermati-
tis de contacto, la queratosis actínica (7) y el carcinoma 
escamocelular in situ (6).

La HAC no tiene un tratamiento establecido. Se han 
descrito la escisión quirúrgica y la crioterapia (10) como 
los dos métodos con mayor eficacia y menor recurrencia 
reportada. Con diferente grado de éxito, se ha tratado 
con terapia fotodinámica, láser de CO2 (10600 Nm) y te-
rapia tópica con calcipotriol en combinación con 5-fluo-
rouracilo. Sin buena respuesta se encuentran los mane-
jos tópicos con corticosteroides (15, 16), el ácido salicílico, 
el ácido retinoico, los emolientes, los apósitos hidroco-
loides, los antifúngicos y los antibióticos (7). También se 
han reportado casos con resolución espontánea (2, 14).
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Figura 3. A. Hematoxilina y eosina 40x. Estrato 
córneo con disminución abrupta de su espesor 
asociado a leve hipogranulosis. No se observa pa-
raqueratosis. B. Hematoxilina y eosina 10x. C. He-
matoxilina y eosina 4x.
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Puntos clave
•	 La hipoqueratosis acral circunscrita (HAC) es una rara malformación epidérmica 

benigna cuya histopatología es característica y confirma el diagnóstico.

•	 Las lesiones de la HAC suelen ser crónicas, adquiridas y asintomáticas, con preva-
lencia en mujeres de edad media y avanzada.

•	 A la dermatoscopia de la HAC se observa un borde hiperqueratósico en la periferia 
de la lesión que se correlaciona con un adelgazamiento escalonado del estrato cór-
neo de la histopatología.

•	 Se trata de una entidad altamente subdiagnosticada.

•	 Las lesiones asintomáticas con patología benigna requieren seguimiento en el 
tiempo por dermatología, pues algunas suponen riesgo de transformación maligna.
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CONCLUSIÓN
La HAC es una dermatosis crónica de evolución benig-
na, con lesiones que progresan lentamente o permane-
cen estables en el tiempo. Se desconoce si los cambios 
de la HAC predisponen a la transformación maligna o 
si la malignidad puede inducir los cambios de la HAC 
observados clínicamente. Debe seguirse investigando la 
posible asociación entre la HAC y la malignidad.
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