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Resumen.—Se considera que el nevo poroqueratosico de los
ostios y ductos ecrinos (NPODE) es un hamartoma del con-
ducto sudoriparo.

Presentamos el caso de una nifia de un mes de edad que pre-
sentaba desde el nacimiento una erupcion distribuida segin
las lineas de Blaschko en las extremidades y el tronco, con cla-
ra afectacion palmoplantar. No se acompafiaba de ningdn otro
defecto congénito y la paciente presentaba un desarrollo nor-
mal. La biopsia de una de las lesiones mostro los hallazgos ti-
picos del nevo poroqueratésico de los ostios y ductos ecrinos.
La anatomia patoldgica y las técnicas de inmunohistoquimica
en este trastorno parecen revelar que la invaginacién epidér-
mica en donde se halla la ld&mina paraqueratésica (similar a
una lamela cornoide) es atravesada por un acraosiringio apa-
rentemente normal. Dada la distribucion de las lesiones y su
aparicion esporadica, el trastorno parece representar un mo-
saicismo genético.

Palabras clave: poroqueratésico, ecrino, ducto, Blaschko,
maosaicismo.
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INTRODUCCION

Se considera que el nevo poroqueratésico de los
ostios y ductos ecrinos es un hamartoma del conducto
sudoriparo de las glindulas ecrinas que suele estar
presente al nacimiento. En 1980 Abell y Read' publi-
caron un caso de esta alteracién acunando esta no-
menclatura, pero fue un ano antes cuando Marsden
et al® hicieron la primera descripcion clara de esta en-
tidad.

DESCRIPCION DEL CASO

Una nina de un mes de edad fue remitida a nues-
tras consultas por parte del servicio de Pediatria por
presentar desde el nacimiento una erupcién consis-
tente en pequenos tapones hiperqueratésicos distri-
buidos de forma lineal en las manos y los pies, tanto
en palmas y plantas como en dorso, los antebrazos y el
tronco (figs. 1, 2y 3). Esta erupcién seguia de forma
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POROKERATOTIC ECCRINE OSTIAL AND DERMAL
DUCT NEVUS

Abstract.—Porokeratotic eccrine ostial and dermal duct ne-
vus (PEODDN) is considered to be a hamartoma of the sweat
gland duct.

\We present the case of a one-month-old baby girl who pre-
sented from birth with an eruption following Blaschko’s lines
on the limbs and trunk, with clear palmoplantar involvement. It
was not accompanied by any other congenital defect, and the
patient’s development was normal. The biopsy of one of the
lesions showed findings typical of PEODDN.

The pathology and immunohistochemistry techniques in this
disorder seem to reveal that the epidermal invagination where
the Vale column (similar to a cornoid lamella) is found is
crossed by an apparently normal acrosyringium. Because of
the distribution of the lesions and their sporadic appearance,
the disorder seems to represent a genetic mosaicism.

Key words: porokeratotic, eccrine, duct, Blaschko, mosaicism.
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apreciable una distribucién segun las lineas de Blasch-
ko. En ningtin momento desde el nacimiento se ha-
bian formado ampollas o vesiculas. Sobre el dorso de
la mano y la muneca izquierdas presentaba, ademas,
un hemangioma de unos 3 cm que estaba creciendo
lentamente, pero de forma constante. No presentaba
antecedentes de erupciones similares en la familia ni
otros antecedentes familiares de interés. Durante el
embarazo, se manifest6 hipertensién arterial materna,
y el parto se realiz6 por cesirea debido a bradicardia
fetal.

Se practic6 una biopsia «en sacabocados» de 4 mm
de una zona de lesiones en el antebrazo derecho. Con
la tincién de hematoxilina-eosina (fig. 4) se observo
una ldmina paraqueratésica sobre una invaginacién
epidérmica que coincidia con la desembocadura de
un conducto ecrino. En el fondo de la invaginacién
destacaba la ausencia de granulosa. No se observaron
alteraciones en los conductos ecrinos ni en las glan-
dulas sudoriparas. Con técnicas inmunohistoquimicas
para antigeno carcinoembrionario (CEA) se detect6
positividad en el conducto sudoriparo coincidente
con la invaginacién epidérmica, pero no en los bor-
des internos de ésta (fig. 5). Clinicamente no se ob-
servaron alteraciones en la sudoracién de las areas
afectadas. La exploracién clinica neurolégica y pe-
didtrica resultaron normales y se paut6 tratamiento
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Fig. 1.—Pequefos tapones hiperqueratdsicos distribuidos segtn las

lineas de Blaschko en dorso de manos, dedos, antebrazos y emi-

nencias hipotenares de las palmas. Se puede apreciar un heman-
gioma sobre el dorso de la mano y mufeca izquierdas.
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Fig. 2.—Lesiones en la pierna y talon derechos.

con crema de urea al 5 %. En los meses siguientes y
hasta la fecha actual las lesiones fueron involucionan-
do de forma progresiva, de forma que a los 3 anos de
edad sélo existian algunas placas levemente hiper-
queratosicas en las palmas de las manos, leves altera-
ciones ungueales y areas hipopigmentadas en donde
se situaban las lesiones en el tronco y en las extremi-
dades.

DISCUSION

Hasta la fecha se han publicado en la literatura al
menos 32 casos clinicos de NPODE (tabla 1). Este
trastorno ha recibido diversas nomenclaturas, desde
la acunada por Marsden et al? en 1979 como «nevo
comedoniano de la palma», pasando por las nomen-
claturas francesas de «Hamartoma poroqueratésico

Fig. 3.—Lesiones en la planta del pie izquierdo.
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Fig. 4.—Tincién con hematoxilina-eosina (magnificacion original,
%x100). Invaginacion epidérmica en cuyo fondo se puede apreciar la
pérdida de la capa granulosa. En la parte mas profunda se observa
un conducto sudoriparo desembocando. En el interior de la invagi-
nacion se aprecia un tapon paraqueratoésico.

Fig 5.—Tincion con CEA (magnificacion original, x100). Obsérvese

cémo se tife el conducto sudoriparo que se encuentra justo por

debajo de la invaginacion epidérmica y, sin embargo, no lo hacen
las paredes de la misma.
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TABLA 1. REVISION DE CASOS CLINICOS DE NPODE

N.° Referencia | Edad de aparicion Sexo 1o02palmas | 10 2plantas | Otras localizaciones CEA
| 1 Nacimiento 3 X -
1] 2 Nacimiento Q X -
1] 3 Nacimiento Q X Si
\Y 4 Nacimiento 3 X X X -
V 5 Nacimiento Q X -
Vi 6 Nacimiento Q X X X Si
VIl 7 Infancia Q X X X -
VIl 8 Nacimiento Q X X Si
IX 9 17 anos Q X X X -
X 10 Nacimiento Q X X X -
Xl 11 Nacimiento 3 X X X Si
Xl 12 Nacimiento 3 X X X -
Xl 13 Nacimiento 3 X Si
XV 13 Nacimiento Q X Si
XV 14 Nacimiento 3 X Si
XVI 15 Infancia 3 X X -
XVII 16 Edad adulta Q X -
XVIII 17 2 afos 3 X X -
XIX 18 Nacimiento 3 X X X -
XX 19 Edad adulta 3 X -
XXI 20 Nacimiento Q X -
XXl 20 Nacimiento 3 X -
XX 21 ? 3 X X -
XXIV 22 2 afos 3 X X -
XXV 23 12 anos 3 X -
XXVI 24 Adulto Q X -
XXVII 25 Nacimiento ? X -
XXVIII 26 Nacimiento Q X Si
XXIX 27 2 anos Q X X -
XXX 29 Nacimiento Q X X -
XXXI 30 Edad Adulta 3 X -
XXXII Nuestro Nacimiento Q X X X Si

NPODE: nevo poroqueratdsico de los ostios y ductos ecrinos; CEA: antigeno carcinoembrionario.

lineal palmoplantar»®o «nevo sudoral ecrino palmar
seudocomedoniano»*’ hasta el actual y mds extendi-
do nombre de «nevo poroqueratésico de los ostios 'y
de los ductos ecrinos»>%?7, que puede usarse para to-
das las localizaciones independientemente de que
sea o no palmoplantar. En dos de los casos revisados
se especifica en la nomenclatura que los tapones pa-
raqueratoésicos no sélo afectan a la desembocadura
de las glandulas ecrinas sino también a los foliculos
pilosos?$29,

Lo que define a esta enfermedad es sobre todo su
anatomia patolégica caracteristica, que consiste en
la aparicién de una lamina paraqueratésica (tipo la-
mela cornoide) que se dispone a modo de tapén en
una invaginacién epidérmica que coincide con la de-
sembocadura de un ducto ecrino (fig. 4). En el fondo
de la invaginacién no aparece la capa granulosa. El
anticuerpo anti-CEA permite evidenciar la reactivi-

dad en el borde luminal de las células de los conduc-
tos sudoriparos tanto dérmicos como intraepidérmi-
cos®. En los 9 casos clinicos incluyendo el nuestro en
los que se han realizado este tipo de tinciones inmu-
nohistoquimicas®7101213.24238 ge aprecia que la epider-
mis de la invaginacion sobre la que se sittia la lamina
paraqueratoésica no se tine con esta tincion, sino que
s6lo lo hace su zona mas profunda. En algunos casos
se ha encontrado con hematoxilina-eosina un acrosi-
ringio atravesando la ldmina paraqueratésica®y en
otros tres trabajos”!3%! se ha encontrado un conducto
que tine para CEA en el espesor de la lamina para-
queratosica. En nuestro caso no pudo encontrarse en
ningun corte el acrosiringio a través del tapon poro-
queratosico, pero si encontramos un ducto desem-
bocando en la zona mas profunda de la invaginacién
epidérmica, asi como la pérdida de la capa granulo-
sa en la misma zona. Con la tincién para CEA se ob-
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servo que los bordes de la invaginacion epidérmica
no se tenian.

Segun Bergman et al'?, el resultado de las técnicas
inmunohistoquimicas, junto con el hallazgo en va-
rios casos de acrosiringios cruzando a través de la
lamina paraqueratésica, parecen sugerir la posibi-
lidad de que no sea un acrosiringio anormal que
queratiniza de forma paraqueratésica, lo cual provo-
ca el ensanchamiento del ostio ecrino, sino que en
esta alteracién, se produce una invaginacién epi-
dérmica con queratinizacién anormal que coincide
con la desembocadura de los conductos sudoriparos
y, por tanto, es atravesada por un acrosiringio. Ade-
mas, el hecho de que existan casos donde se afecta
también el ostio folicular podria ir también a favor
de esta hipotesis.

Clinicamente, la erupcion sigue una distribucién
segun las lineas de Blaschko, por lo que se puede ad-
mitir que esta alteracion corresponde a un mosaicismo
genético. El nevo poroqueratésico de los ostios y duc-
tos ecrinos corresponde probablemente a una muta-
cién genomica de un gen letal que sobrevive en forma
de mosaico, ya que no se ha descrito ningun paciente
que presente toda la superficie de su piel afectada por
la lesion?. Es poco probable que se deba a un mosai-
cismo funcional, entre otras razones porque, en ese
caso, la proporciéon de mujeres afectadas deberia ser
sensiblemente mayor a la de varones. Las lesiones sue-
len aparecer al nacimiento o en la infancia aunque en
algunos casos se desarrollan en la edad adulta?*®. Pue-
den permanecer estables en el tiempo o tender a de-
saparecer'*® como en el caso que nosotros aportamos.

Alavista de los casos analizados, la aparicién de esta
anomalia no se asocia de forma llamativa a ninguna al-
teracion relevante de otros 6rganos y sistemas. En par-
ticular, nuestra paciente desarrollé alrededor de los
13 meses de edad un cuadro de diarreas que asociaba
anticuerpos antigliadina positivos con biopsia intesti-
nal no concluyente. Los anticuerpos antigliadina se
han normalizado a pesar de no haber eliminado el
gluten en la dieta y en el momento actual la nina esta
sanay se desarrolla normalmente.
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