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RESUMEN
a acroqueratoelastoidosis es una queratodermia
L particular, infrecuente y crénica. Clinicamente
se caracteriza por la presencia de papulas
acrales hipopigmentadas e hiperqueratésicas. Histopatol6-
gicamente la presencia de elastorrexis es el aspecto mas
sobresaliente. Presentamos un caso de localizacion atipica
y revisamos la literatura.
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INTRODUCCION

Las queratodermias mas infrecuentes comenzaron a
ser individualizadas a partir de los anos 1952 y 1953,
cuando Oswaldo Costa describié la acroqueratoelas-
toidosis que lleva su nombre. Esta entidad se caracteriza
por la presencia de papulas hipopigmentadas o ligeramente
amarillentas, cuya superficie puede tener un grado varia-
ble de queratosis, puede ser brillante o incluso umbilicada;
generalmente son asintomaticas y se localizan princi-
palmente en regiones laterales de manos y pies.
Presentamos el caso de una paciente con una distribucion
particular de las lesiones y en quien el diagnéstico se
corrobor6 por histologia convencional.

CASO CLIiNICO

Paciente de sexo femenino, 34 anos de edad, de
origen arabe, quien presenta papulas asintomaticas de
ocho afos de evolucién, de progresion lenta, en caras
lateral y dorsal de manos y pies. (Figuras 1, 2). No hay
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antecedentes personales de traumatismos locales ni de
tratamientos previos. La historia de exposicion solar es
positiva.

Clinicamente se aprecian lesiones papulosas de 2 mm
de diametro, bien limitadas, queratdsicas, hipopigmen-
tadas, aisladas o formando pequenias placas, localizadas
en la cara dorsal y lateral de manos, pies, falanges
proximales y articulaciones interfalangicas.

El estudio histopatoldgico evidencid, a la coloracion
hematoxilina eosina, una lesion papulosa con hiperquera-
tosis ortoqueratésica, un infiltrado linfoide alrededor de
vénulas superficiales y una homogenizacion del colageno
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Figura 1. Lesiones de Acroqueratoelastoidosis de
Costa.

. papilary subpapilar. La tincion de tricromo de Masson
fue normal. La coloracién orceina mostro en la dermis fibras
elasticas, disminuidas, fragmentadas, desorganizadas y
con diametros variables. (Figuras 3, 4, 5). La microscopia
electronica revel6 algunos fibroblastos con un reticulo
endoplasmico prominente y dilatado, coldgeno normal y
una ligera disminucion de las fibras elasticas.

Con base en los hallazgos anteriores, se diagnostico
una acroqueratoelastoidosis de Costa.

DISCUSION

La acroqueratoelastoidosis de Costa es una
queratodermia marginal infrecuente que afecta princi-
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Figura 2. Lesiones de Acroqueratoelastoidosis de
Costa - Un acercamiento.

palmente los bordes de las manos y de los pies, las
eminencias tenares, el dorso de los dedos y de las
articulaciones interfalangicas.® Nuestra paciente presenta
las lesiones en las dos Ultimas localizaciones (lo cual esta
descrito) y en la cara dorsal de manos y pies, lo cual hace
pensar que pueda tratarse de un estado evolutivo de la
enfermedad.

Se desconoce su etiologia, aunque ciertos autores
afirman que el trauma, la exposicion solar cronica y una
predisposicion genética son los principales factores
involucrados, tanto en su origen como en su lenta
evolucion.® 67 Estos factores no fueron evidentes en el
caso descrito, a excepcion de la exposicion solar.
Generalmente tiene su inicio en la infancia o en la
adolescencia, y no tiene predileccion por sexo o raza. Se
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Figura 5. Tincion de orceina para tejidoelastico: evidencia
elastorrexis que es el sello distintivo.

han descrito casos de familiares ligados a una herencia
autosémica dominante; se ha involucrado al cromosoma
2. Esta paciente entraria en la categoria de “casos
esporadicos”, debido a su historia familiar negativa, lo cual
esta descrito en la literatura.

La histologia convencional se caracteriza por presentar
hiperqueratosis ortoqueratésica, acantosis variable,
homogenizacion del colageno, tanto papilar como
subpapilar, y presencia de elastorrexis que es su principal
hallazgo.?3>78 Estos hallazgos fueron evidentes a la
microscopia de luz.
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Figura 4. Homogenizacion del colageno en dermis papilar
y subpapilar. Acantosis variable.

Infiltrado linfocitario principalmente rodeando véenulas
superficiales.

No hay suficiente experiencia sobre las manifes-
taciones a la microscopia electrénica. Se han descrito
signos de sufrimiento fibroblastico, detectados por la
presencia de granulaciones oscuras intracitoplasmaticas.’
En nuestro caso evidenciamos un incremento en la funcion
de sintesis de algunos fibroblastos. Consideramos que se
requiere el estudio de muchos mas casos, antes de plantear
descripciones morfolégicas que puedan conducir a
hipétesis fisiopatolégicas.

Entre los diagndsticos diferenciales consideramos la
hiperqueratosis acral focal, la degeneracion colagena en
placas y la queratodermia marginal de las manos."35¢ La
hiperqueratosis acral focal es concebida como una
alteracion local de la queratinizacion, mas frecuente enla
raza negra; clinicamente puede ser igual a la acroque-
ratoelastoidosis de Costa, pero histopatolégicamente
carece de la elastorrexis. La degeneracion colagena en
placas y la queratodermia marginal de las manos son dos
afecciones adquiridas que comienzan durante la vida
adulta, asociadas con traumatismo y exposicion solar
cronica, que se observa a la histologia. No presentan
elastorrexis.'268

En el plano terapéutico se han utilizado diversos
medicamentos topicos: acido salicilico, alquitran de hulla,
nitrato de plata y nitrogeno liquido; sistémicos: antibiéticos,
corticoides, sulfona y etretinato, obteniéndose resultados
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variables. En el caso del etretinato, las lesiones recurren
al suspender el tratamiento.>*Recientemente se ha descrito
un caso de acroqueratoelastoidosis de Costa sintomatico,
en el cual el dolor y las lesiones disminuyeron luego del
tratamiento oclusivo con capsaicina topica, al 0.025%,
durante 2 semanas. Se desconoce el mecanismo de accion
hasta el momento.® No aconsejamos los tratamientos
sistémicos y agresivos, debido a que no se ha descrito
riesgo de malignidad, las lesiones evolucionan paulati-
namente y son generalmente asintomaticas.

SUMMARY

Acrokeratoelastoidosis is a particular, unfrequent and
chronic keratoderma clinically characterized by the pres-
ence of acral hypopigmented and hyperkeratotic papules.
The most important clue for the histologic diagnosis is the
presence of elastorrhexis. We report a case with unusual
localization, and revision of literature is made.
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