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La estructura de la unidad ungueal es compleja y poco conocida para muchos der-
Patologia ungueal; matologos y dermatop'atélogos. Sin embargo,, la rer)t'ab.ilidad diagnostica de una b1:opsia legueal
Histopatologia; depende e~n gran medida de que ambos estén familiarizados con la anatomia e histologia de la
URa zona. La uha puede verse afectada por condiciones inflamatorias o infecciosas que suelen reper-
cutir de manera marcada en la calidad de vida del paciente. Asi mismo, una amplia variedad
de tumores pueden desarrollarse en esta region; estos pueden resultar fatales en ocasiones, o
pueden requerir tratamiento quir(rgico que resulte en un defecto funcional de los dedos. En
esta revision repasaremos la anatomia e histologia de esta area y mencionaremos los hallazgos
histopatologicos basicos en las condiciones que afectan a las uhas mas frecuentemente.
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tienen otras funciones secundarias, como la de rascado y la
cosmética.

Las uhas son estructuras especializadas formadas por que-
ratina dura que cubren el area dorsal distal de los dedos de
las manos y los pies. Su mision principal es la de proteccion
y facilitacion del agarre y manipulacion fina, pero ademas
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Las unas pueden verse afectadas en multitud de enfer-
medades. En muchos casos, las alteraciones ungueales
son reflejo de condiciones genéticas, metabolicas u otras
afecciones sistémicas'. En estos casos, una anamnesis y
exploracion clinica detalladas son necesarias para reconocer
la patologia subyacente. En otras ocasiones, las anoma-
lias de las uhas responden a fenémenos inflamatorios,
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infecciosos o tumorales locales que pueden comprometer
seriamente la calidad de vida o incluso la supervivencia del
paciente. Es aqui donde el estudio microscopico de la uia
puede contribuir en gran medida al diagndstico.

La estructura anatomica del aparato ungueal es compleja.
Su conocimiento y comprension son vitales para el diagnds-
tico histologico de las afecciones de la ufia vy, sin embargo,
muchos dermatodlogos y dermatopatoélogos no estan fami-
liarizados con ella. El aparato ungueal se compone de
4 elementos fundamentales:

1. Lalaminaungueal, que es lo que se conoce generalmente
como ufa.

2. La matriz, cuya funcién es producir la lamina ungueal
y que se encuentra por debajo de la parte proximal de
esta. La linula, normalmente visible en los pulgares y
primeros dedos del pie, no es mas que la parte distal de
la matriz.

3. Los pliegues ungueales proximal, distal y laterales de la
ufna. En la parte proximal encontramos el sistema de cuti-
culas, compuesto por el eponiquio o cuticula visible y la
cuticula verdadera, que se encuentra por debajo de
la visible. Y en la parte distal se halla el hiponiquio, que
sella la lamina ungueal en su porcion anterior y la protege
de infecciones y otras agresiones.

4, El sistema de soporte de la lamina ungueal se halla
configurado por el lecho ungueal, el tejido conectivo
subyacente, la falange y sus ligamentos? (figs. 1y 2).

Todos estos elementos poseen caracteristicas histologicas
particulares (fig. 3). El epitelio de los pliegues ungueales
esta formado por piel normal con la Unica diferencia, con
respecto al resto del tegumento, de que carece de unida-
des pilosebaceas. La lamina ungueal se puede reconocer
facilmente en las biopsias ungueales al estar formada Uni-
camente por células muertas cornificadas que se tifen con
hematoxilina y eosina de un rosa palido®. El lecho ungueal,
que se encuentra por debajo de la lamina ungueal, esta
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formado por un epitelio fino, de 2 o 3 capas de espe-
sor, carente de estrato granuloso en estado fisiologico, y
con unas pocas capas de células paraqueratosicas en su
polo superior que estan fuertemente adheridas a la lamina
ungueal. Este epitelio tiene un patrdn de crestas epidérmi-
cas mas aplanado que el de la epidermis normal. Por debajo,
hay tejido conectivo, periostio y hueso. La matriz esta com-
puesta por un epitelio germinativo mamelonado en su base
y sin capa granulosa. Las crestas del epitelio de la matriz
estan orientadas oblicuamente en direccion proximal, diri-
gidas hacia atras y, probablemente, sea esta orientacion lo
que permite que la lamina ungueal crezca hacia fuera en
angulo y no en vertical hacia arriba®. El epitelio de la matriz
queratiniza por medio de un proceso conocido como oni-
coqueratinizacion, que produce la queratina dura que dara
lugar a la ufa. En la parte mas proximal de la matriz se
encuentra la llamada zona queratdégena, que se encarga
de producir la parte mas superficial de la lamina ungueal.
Esta zona puede reconocerse en las secciones histologi-
cas al estar formada por células aplanadas de citoplasma
rosa brillante que retienen el nlcleo durante un tiempo. El
resto de la lamina ungueal se produce a partir de la matriz
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Figura 3 Imagen de hematoxilina-eosina x20 del aparato
ungueal que muestra el aspecto histoldgico de los distintos ele-
mentos que conforman la unidad ungueal.

distal. Se cree que el lecho ungueal también contribuye de
una manera modesta a la produccion de la ldamina ungueal.
La matriz y, en mucha menor medida, el lecho ungueal son
las Unicas porciones del aparato ungueal que en condiciones
fisioldgicas contienen melanocitos. Estos son dendriticos, se
localizan en las 3 0 4 capas mas bajas del epitelio escamoso
en nimero aproximado de 5-6/mm, y son mas numerosos en
la zona distal de la matriz. Solo la mitad de los melanoci-
tos de la matriz producen melanina, y los melanocitos del
lecho ungueal no son activos en condiciones normales*. A
veces podemos encontrar melanina en cortes histologicos
de la lamina ungueal; esta llega a esta porcion del apa-
rato ungueal por transferencia de melanosomas desde los
melanocitos de la matriz, sobre todo en situaciones de hipe-
ractividad o proliferacion de los mismos.

La biopsia ungueal

La cirugia de la ufa puede tener fines terapéuticos, cuando
un tumor afecta al aparato ungueal, o diagnosticos. Hay
diversas situaciones clinicas que justifican la realizacion de
una biopsia ungueal®. En primer lugar, pese a que el estudio
de recortes de la ufa tratados con hidroxido potasico (KOH)
es sufiente en la mayoria de ocasiones para alcanzar el diag-
nostico de onicomicosis, la exploracion histoldgica de la uia
puede estar indicada para demostrar la presencia patologica
de hongos. También es Gtil para diferenciar entre patologia

fungica y psoriasis y para el diagnostico de enfermedades
inflamatorias cuando la patologia esta limitada a la ufa (por
ejemplo, en el liquen plano ungueal). Por Gltimo, es de gran
utilidad en el caso de tumores ungueales, melanociticos o
no melanociticos.

Los pacientes inmunosuprimidos, diabéticos o con enfer-
medad vascular periférica tienen un mayor riesgo de
desarrollar complicaciones tras la cirugia ungueal, y por ello
deberemos ser mas conservadores a la hora de decidir llevar
a cabo una biopsia en esta zona en estos grupos®.

La biopsia ungueal puede tener como objeto distintas
zonas de la unidad ungueal -la matriz, el lecho ungueal,
la lamina ungueal, los tejidos circundantes o combinaciones
de los anteriores-. El dermatodlogo o cirujano que realice
la biopsia debe conocer con detalle la anatomia de la ufa 'y
cual es la porcion normalmente afectada en la patologia que
sospecha clinicamente. Asi, la biopsia debe realizarse con
la técnica adecuada y sobre el segmento ungueal pertinente
para aumentar la rentabilidad de la muestra’. Ademas, tam-
bién es vital que la informacion transmitida del clinico al
patdlogo sea lo mas completa posible, con indicacion precisa
de la técnica de biopsia empleada, la localizacion exacta
de la misma y la orientacion del espécimen®®. El envio del
espécimen adherido a una pieza de papel y acompanado de
un dibujo detallando el area biopsiada y la técnica utili-
zada puede ser de gran ayuda'®. Por Gltimo, hay que intentar
evitar la fragmentacion y/o distorsién de la muestra.

Biopsia de la lamina ungueal

El afeitado o recorte consiste en obtener una muestra de la
lamina ungueal y el hiponiquio con unas tijeras, unas tena-
zas 0 unas pinzas gubias. Este procedimiento es muy sencillo
y resulta adecuado para el diagnostico de onicomicosis dis-
tales subungueales y psoriasis. Estas 2 entidades pueden ser
indistinguibles histologicamente, pero una tincion de PAS de
la muestra nos permitira diferenciarlas. La muestra debe
tomarse de la parte afectada de la ufa, incluyendo los resi-
duos y el material hiperqueratosico subungueal, y se debe
incluir en parafina directamente, sin fijar'".

Biopsia del lecho ungueal

La biopsia de lecho ungueal es técnicamente sencilla y tiene
un buen rendimiento diagnostico en el caso de sospecha cli-
nica de onicomicosis, enfermedades inflamatorias como la
psoriasis, 0 hemorragias de origen traumatico. Ademas, la
morbilidad y la cicatriz que resultan de este tipo de biop-
sia son minimas®. La biopsia de lecho ungueal esta indicada
para confirmar infeccion micética ante una sospecha clinica
alta de esta afeccion y una biopsia de lamina ungueal nega-
tiva. Las muestras se pueden obtener con una biopsia en
sacabocados de 3 mm o una elipse longitudinal'?.

Biopsia de la matriz

La inclusion de la matriz ungueal en la muestra es vital en
la evaluacion de lesiones pigmentadas, ya que esta es la
zona donde, en condiciones normales, residen los melanoci-
tos. Las técnicas quirurgicas para biopsiar la matriz son algo
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Figura 4

Psoriasis ungueal. Hematoxilina-eosina A) x10; B, C y D) x20, mostrando hiperqueratosis, paraqueratosis, hiperplasia

psoriasiforme del epitelio y acimulo de neutroéfilos en la capa cornea.

mas complejas. Ademas, pueden potencialmente danar la
matriz -principal productora de la lamina ungueal-, con el
consiguiente peligro de provocar una distrofia ungueal per-
manente. Una biopsia sobre la matriz distal, que se encarga
de producir las capas inferiores del plato ungueal, conlleva
un menor riesgo de distrofia. Por otra parte, esta suele ser
la zona en la que se originan la mayor parte de lesiones
pigmentadas vy, por tanto, si restringimos la cirugia a esta
porcion tendremos una probabilidad muy alta de obtener
una muestra diagndstica y un mejor resultado cosmético*. Se
han descrito numerosas técnicas para biopsiar la matriz, ya
sea mediante elipses transversales o sacabocados de 3 mm,
y la descripcion detallada de las mismas escapa del objetivo
de esta revision.

La muestra ideal para el diagnéstico histopatologico,
en especial en lesiones melanociticas, es una biopsia en
cufa longitudinal que incluya todas las porciones del apa-
rato ungueal. Ademas, cuando la patologia afecta al tercio
externo de la ufna, este tipo de biopsia tiene la ventaja de
provocar un defecto cosmético minimo, resultando simple-
mente en una ufa de menores dimensiones. El resultado
cosmético es peor cuando la patologia se localiza en el cen-
tro de la una, donde la cuna longitudinal puede provocar
una una partida permanente.

Histopatologia de las afecciones de la ufa

Patologia inflamatoria

Psoriasis
La psoriasis es probablemente la dermatosis que afecta
a las unas con mayor frecuencia. Alrededor del 3% de la

poblacion padece psoriasis, y de estos, casi el 50% tiene
afectacion ungueal. Esta condicion puede manifestarse en
las unas con distintas expresiones clinicas, dependiendo del
segmento al que afecte la inflamacion. Cuando afecta a la
matriz proximal, la que se encarga de producir la parte mas
superficial del plato ungueal, la psoriasis se manifiesta como
pitting ungueal. Histoldgicamente, el pitting corresponde
a focos de paraqueratosis en la parte superior del plato
ungueal. Si la enfermedad afecta al hiponiquio y al lecho
ungueal, aparecen manchas de aceite y onicolisis. La acu-
mulacion de material sobre el lecho ungueal clinicamente
produce hiperqueratosis ungueal. Las hemorragias en astilla
reflejan los cambios vasculares que acontecen en el lecho
ungueal™. La inflamacién de la matriz durante periodos
cortos de tiempo produce estrias transversales, conocidas
como lineas de Beau. La onicorrexis o estrias longitudinales
corresponden a una afectacion de la matriz mas prolongada
en el tiempo'>. Histoldgicamente los cambios son similares
a los que se encuentran en las placas de psoriasis en la
piel: hiperqueratosis, paraqueratosis, hiperplasia psoriasi-
forme del epitelio, vasos dilatados y tortuosos en la dermis
papilar y presencia de neutrdfilos (fig. 4). Sin embargo, a
diferencia de lo que sucede en el resto del tegumento, la
presencia de espongiosis y el acimulo de exudados serosos
son frecuentes, y puede haber hipergranulosis del epitelio.
Los cambios histologicos observados en la psoriasis pueden
ser virtualmente idénticos a los que producen las infeccio-
nes ungueales por hongos. Por lo tanto, siempre se debe
realizar una tincion de PAS de la muestra para descartar una
infeccion micédtica. Una caracteristica que puede ayudar a
diferenciar histolégicamente ambos procesos es la presen-
cia de exudados serosos, que son frecuentes en la psoriasis
e infrecuentes en la onicomicosis'®.
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Figura 5

Liquen plano ungueal. Hematoxilina-eosina A) x10, B) x20, C) x40 y D) x20, mostrando hiperqueratosis, acantosis del

epitelio y un infiltrado linfocitario liquenoide en la dermis. Se puede observar la degeneracion de la capa basal, con queratinocitos

disqueratdsicos y cuerpos de Civatte.

Liquen plano

Como ocurre con la psoriasis, el liquen plano puede afec-
tar a distintas partes de la unidad ungueal, lo que tendra
correlaciones clinicas diferentes. La afectacion focal de
la matriz produce el adelgazamiento parcial de la lamina
ungueal, resultando clinicamente en estriaciones longitu-
dinales. Cuando la enfermedad es mas agresiva y afecta
a toda la matriz puede producirse atrofia de la totali-
dad de la lamina ungueal. La cicatrizacion del proceso
puede provocar cambios pigmentarios, o incluso la forma-
cion de un pterigium o fusion de la matriz con el pliegue
ungueal proximal, lo que impide el crecimiento de la uiha
de manera permanente’. Si la enfermedad solo afecta al
lecho ungueal, hay hiperqueratosis subungueal y/u onicoli-
sis. Histologicamente, los cambios que se observan en las
uhas son muy parecidos a los de la biopsia de piel afec-
tada (fig. 5). Encontramos hiperqueratosis, hipergranulosis,
hiperplasia irregular de la epidermis y un infiltrado lique-
noide con formacion de cuerpos de Civatte, degeneracion
vacuolar de la membrana basal e incontinencia pigmentaria.
Pero en la uha se pueden encontrar ciertas particularida-
des, como la presencia de paraqueratosis y de exudados
serosos. Los cambios descritos no son patognomonicos del
liquen plano, pudiendo aparecer también en otras situacio-
nes como, por ejemplo, en respuesta a un traumatismo3.

Eccema

El eccema afecta normalmente a los pliegues periunguea-
les. Si la inflamacion afecta a la matriz puede repercutir en
el aspecto de la ldamina ungueal con cambios en la colora-
cion, rugosidades, pitting o estriaciones. Histoldgicamente,

encontraremos focos de paraqueratosis, formacion de capa
granulosa, espongiosis, formacion de vesiculas intraepidér-
micas y un infiltrado linfocitario en la dermis (fig. 6).

Alopecia areata

Los cambios tipicos en esta condicion se restringen a la
matriz proximal y, por tanto, se traducen clinicamente en
pits en la superficie de la ldamina ungueal. Histologicamente,
estos son iguales a los que se producen en la psoriasis, pero
clinicamente son menos profundos y se disponen de manera
geométrica’.

Figura 6 Eccema ungueal. Hematoxilina-eosina x20 mos-
trando marcada espongiosis y exocitosis de linfocitos. En la
dermis hay un infiltrado linfocitario perivascular.
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Figura 7  Onicomicosis subungueal distal. A) Hematoxilina-eosina x10. Lamina ungueal y parte del lecho ungueal adherido a esta
que muestra acantosis y presencia anomala de capa granulosa en el epitelio. B) Tincion de PAS x40 correspondiente a A que revela la
presencia de hifas en la parte mas profunda de la ldmina ungueal. C) Biopsia obtenida por recorte, tefiida con hematoxilina-eosina
x10, que consiste en fragmentos de lamina ungueal distrofica, con hiperqueratosis muy marcada. D) Tincion de PAS x40 que revela

hifas en la muestra.

Enfermedad de Darier

La mayor parte de los pacientes con enfermedad de Darier
tienen cambios ungueales, que se presentan clinicamente
como bandas longitudinales blancas o rojas que pueden
acabar en forma de V en el borde libre de la ufa. Las
zonas afectadas de la lamina ungueal son fragiles y tie-
nen tendencia a fracturarse. La correlacion histologica de
este fenomeno clinico es la presencia de acantosis del
lecho ungueal con paraqueratosis, junto a la presencia
de células epiteliales multinucleadas gigantes. En ocasio-
nes puede observarse acantolisis en la matriz o lecho
ungueal'®.

Patologia infecciosa flingica

Las infecciones ungueales por hongos son la causa mas
frecuente de patologia ungueal'’. Las onicomicosis se pue-
den clasificar en: subungueal distal, subungueal proximal,
blanca superficial y onicomicosis por Candida.

1. La onicomicosis subungueal distal es la mas frecuente,
habiéndose cifrado una prevalencia en la poblacion gene-
ral espafola de alrededor del 2,6-2,8%'%. Los agentes
causales mas habituales son los dermatofitos. La patoge-
nicidad de otras formas flngicas solo se puede demostrar
cuando estas estan presentes de manera repetida en
varios cultivos de material subungueal en los que no
crecen dermatofitos®. Es habitual que estos residan en
las escamas en palmas o plantas del paciente y desde
ahi penetren por el hiponiquio para invadir la unidad

ungueal, llegando hasta el lecho ungueal®. Histologi-
camente, las hifas suelen encontrarse en la porcion
queratinizada del lecho ungueal o en la parte mas pro-
funda de la lamina ungueal (fig. 7). Por ello, la biopsia
superficial de la ldamina ungueal puede arrojar un resul-
tado falso negativo. Asi, una biopsia del plato ungueal es
mas fiable que la biopsia superficial para el diagnéstico
de las onicomicosis, y esta indicada en caso de cultivo
negativo de la muestra superficial'®?'. Histolégicamente,
veremos formacion de capa granulosa e hiperquerato-
sis compacta en el epitelio del lecho ungueal. Ademas,
en lesiones de larga evolucion habra también cambios
inflamatorios, es decir, espongiosis y exocitosis de linfoci-
tos y neutréfilos®. Para llegar al diagnéstico es necesario
confirmar la presencia de hongos en las muestras. La tin-
cion de PAS es el método mas sensible para la deteccién
de hifas en las muestras de unas (82%), por delante del
cultivo (53%) o la vision directa al microscopio con KOH
(48%)??. Hay que recordar que la psoriasis puede presen-
tarse con caracteristicas histologicas similares y, por lo
tanto, deberemos considerar este diagnostico cuando el
PAS sea negativo.

. La onicomicosis proximal subungueal es la menos fre-

cuente de las infecciones micoticas. El hongo penetra
por el pliegue ungueal proximal y, clinicamente, esto se
traduce en la aparicion de manchas blancas en la parte
proximal de la lamina ungueal que pueden progresar y
coalescer. En la biopsia vemos cambios histologicos simi-
lares a los descritos anteriormente, pero suele haber
mayor hiperqueratosis, costra serosa y extravasacion
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sanguinea. La biopsia debe tomarse de las zonas blan-
quecinas y debe ser profunda.

3. La onicomicosis blanca superficial esta causada, en
la inmensa mayoria de los casos, por Thichophyton
mentagrophytes', y se produce casi exclusivamente en
las ufas de los pies. El hongo invade la parte mas
superficial de la ldamina ungueal. Histoldgicamente, se
encuentran formas flingicas cortas (y no hifas) en la por-
cion superficial de la uia. La biopsia debe tomarse de la
porcion mas superficial de las areas de coloracion blanca
de la lamina ungueal.

4. La onicomicosis por Candida suele afectar a pacientes
con infecciones mucocutaneas por este germen. El hongo
penetra por el hiponiquio para invadir rapidamente toda
la lamina ungueal. Histologicamente, la totalidad de la
lamina ungueal esta invadida por seudohifas y en el epi-
telio hay cambios inflamatorios?.

Clinicamente se manifiestan como areas de coloracion rojiza
a negra de la una. El paciente en ocasiones refiere un ante-
cedente traumatico. El principal motivo para la realizacion
de una biopsia en este contexto es diferenciar esta patologia
de una lesion melanocitica y, concretamente, de un mela-
noma. Esto solo sera necesario en los pocos casos en los que
la exploracion dermatoscdpica no sea suficiente para resol-
ver esta duda diagnostica??. Histolégicamente, en algunos
casos pueden verse colecciones de eritrocitos en la lamina
ungueal. Cuando los cambios son mas sutiles es necesario
recurrir a tinciones histoquimicas, ya sea con bencidina para
poner de relieve la presencia de hemoglobina (la tincion de
Perls no es adecuada en el aparato ungueal)*, o con Masson-
Fontana para descartar la presencia de melanina.

Una gran variedad de tumores pueden desarrollarse en el
aparato ungueal?®. En una serie mexicana reciente?® los mas
habituales fueron los tumores fibrosos (29,05%), seguidos
de los osteocartilaginosos (21,79%), los seudoquistes mixoi-
des (11,96%) y el melanoma maligno (9,82%). De entre los
tumores malignos, el segundo en frecuencia, por detras del
melanoma, fue el carcinoma epidermoide (4,7%). En este
apartado solo repasaremos las caracteristicas histopatolo-
gicas de algunos de los tumores benignos y malignos mas
comunes, pero hay que recordar que cualquier tumor puede
potencialmente afectar a la una (fig. 8).

Se presenta como una protusion
quistica translicida que contiene un material gelatinoso. La
localizacion mas comin es entre la articulacion interfalan-
gica distal y el pliegue ungueal proximal, aunque también
puede desarrollarse entre el pliegue ungueal y la una, por
debajo de la matriz ungueal o en el pulpejo del dedo. Puede
causar distrofia ungueal?®. Los cortes histoldgicos revelan
una cavidad seudoquistica rodeada de tejido fibrdtico y
repleta de material mixoide que contiene escasos fibroblas-
tos de morfologia estrellada.

Aparecen en los segmentos del aparato
ungueal que poseen capa granulosa -pliegues ungueales e
hiponiquio-, pero desde ahi pueden progresar y afectar al
lecho ungueal o incluso a la matriz. Estas lesiones pueden
estar causadas por distintos serotipos de virus del papiloma
humano (VPH). Los mas comunes son el 1, 2 y 4?7, pero
el 16, tipicamente implicado en patologia genital, también
puede participar en el desarrollo de verrugas en el aparato
ungueal'®. La histologia es similar a la de las verrugas del
resto del tegumento, excepto en el caso de verrugas mirme-
cias, que se caracterizan por granulos gruesos de querato-
hialina, inclusiones eosinofilicas y coilocitosis muy marcada.
Se presenta como lesio-
nes sésiles de color de piel normal que surgen del pliegue
ungueal proximal o, mas raramente, del lecho ungueal.
Los que aparecen en pacientes con esclerosis tuberosa son
reconocidos como uno de los estigmas de esta enferme-
dad y reciben la denominacion de fibroma periungueal o
tumores de Koenen?, Histoldgicamente son lesiones polipoi-
des hiperqueratosicas con acantosis del epitelio y un area
central compuesta de tejido fibroso con fibras colagenas
orientadas verticalmente. Los tumores de Koenen pueden
contener, ademas, miofibroblastos estrellados atipicos'®.
Es un tumor fibroso des-
crito recientemente y poco frecuente que suele afectar a
los dedos de las manos y los pies y muy frecuentemente
al aparato ungueal. Se presenta en pacientes adultos como
un nédulo asintomatico. Histolégicamente esta neoplasia
esta compuesta por células fusiformes que pueden tener un
patron estoriforme y estan embebidas en un estroma fibroso
o mixoide. Las células tumorales son positivas para CD34 y
CD99%.

Se puede desarrollar en diferentes locali-
zaciones del aparato ungueal. La clinica varia dependiendo
del area afecta y puede manifestarse, por ejemplo, como
un nddulo azulado o como distrofia ungueal®. Tipicamente,
estos tumores son dolorosos. Suelen ser lesiones Unicas, pero
se han descrito casos de tumores multiples en pacientes con
neurofibromatosis tipo 1*'. El estudio histolégico de estos
tumores revela una proliferacion de células cuboidales con
nucleo basofilo y redondeado y citoplasma eosinofilo, que se
tifen con actina y en ocasiones con CD34 (fig. 9).

Puede afectar a los pliegues unguea-
les, lecho o matriz ungueal. En este Ultimo caso causara
distrofia ungueal. Clinicamente, son lesiones exofiticas que
sangran facilmente. Pueden ser confundidos clinicamente
con melanomas amelanéticos o carcinomas espinocelulares,
asi como con una gran variedad de tumores benignos®?. His-
tologicamente son similares a los de otras localizaciones y
consisten en una proliferacion lobular de vasos capilares
embebidos en un estroma edematoso (fig. 10).

Estas lesiones
pueden tener repercusion clinica -distrofia ungueal, cam-
bios en la coloraciébn de la uha, protusion- o ser
asintomaticos. A veces estan relacionados con un ante-
cedente traumatico o quirtrgico. Histoldogicamente, las
inclusiones epidermoides subungueales son idénticas a los
quistes epidermoides’ (fig. 11).

Se presentan clinica-
mente como nodulos hiperqueratosicos que crecen de forma
rapida bajo el pliegue ungueal proximal. Son tipicamente
dolorosos. Precisamente por su crecimiento rapido, suelen
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Figura 8 Schwannoma subungueal. A) Hematoxilina-eosina x10 mostrando ulceracion, distrofia ungueal y un tumor polipoide
compuesto por células fusiformes. B y C) Hematoxilina-eosina x20, detalle de la proliferacion de células fusiformes con formacion
de cuerpos de Verocay. D) Tincion inmunohistoquimica para 5100, confirmando la positividad de las células tumorales.

Figura 9  Tumor glomico. A) Hematoxilina-eosina x10. Muestra un tumor localizado en la dermis, por debajo del lecho ungueal.
B) Hematoxilina-eosina x40 alto poder mostrando las células tumorales, de morfologia cuboidal. C) Tincion inmunohistoquimica
para actina de musculo liso x40, mostrando positividad de las células tumorales. D) Tincion inmunohistoquimica para CD34 x40
mostrando positividad para las células tumorales.
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Figura 10

Granuloma pidgeno. A) Hematoxilina-eosina x10 mostrando hiperqueratosis y acantosis del epitelio y una tumoracion

polipoide, ulcerada y compuesta por canales vasculares. B) Hematoxilina-eosina x40, detalle de la proliferacion lobular de capilares

incluidos en un estroma edematoso.

causar erosion de la falange subyacente, lo que provoca
una caracteristica imagen radioldgica con defecto litico en
semiluna del hueso. El examen histoldgico muestra una pro-
liferacion de células escamosas con citoplasma eosindfilo en
vidrio esmerilado, sin displasia y con disqueratosis focal*
(fig. 12). En pacientes con incontinentia pigmenti se ha
descrito la aparicion de tumores dolorosos subungueales,
frecuentemente multiples, con caracteristicas histologicas
idénticas a las de los queratoacantomas ungueales®.

Onicomatricoma. Clinicamente se presenta como bandas
longitudinales amarillentas asociadas a hemorragias en asti-
lla dentro del area de coloracién amarillenta o en el
pliegue ungueal proximal, y engrosamiento y aumento de
la curvatura de la uiia afecta®. Histolégicamente podremos
apreciar un tumor velloso que proyecta multiples digitacio-
nes fibroepiteliales desde la matriz ungueal hacia la ldamina
ungueal, que aparece engrosada. El epitelio que recubre
las proyecciones carece de capa granulosa, y las células
tumorales en el estroma muestran positividad para CD34,

y son negativas para CD99, 5100, EMA, actina y desmina®’
(fig. 13).

Exostosis. Son tumores benignos que se originan de la
falange distal o de restos cartilaginosos calcificados. Cli-
nicamente se manifiestan como nddulos dolorosos de
crecimiento lento que pueden causar deformidad de la
ufa. Aparecen con mayor frecuencia en el primer dedo del
pie, en la segunda y tercera décadas de la vida, con una
ligera tendencia a afectar mas al sexo femenino. En muchos
casos se asocian a un antecedente traumatico. Radiolégica-
mente, observaremos un tumor de hueso trabecular con su
porcion distal ensanchada y recubierta de cartilago. Histo-
logicamente se puede observar hueso trabecular recubierto
distalmente por cartilago fibroso™.

Osteocondroma subungueal. Se diferencia del anterior en
que el crecimiento 6seo se origina en la metafisis osea
y no en el segmento distal de la falange, y en que
histoléogicamente se compone de hueso trabecular recu-
bierto de cartilago hialino. Ademas, este tumor afecta mas

Figura 11

Inclusiones epidermoides subungueales. A) Hematoxilina-eosina x10. La dermis contiene varias estructuras quisticas

repletas de queratina. B) Hematoxilina-eosina x40. Detalle de las inclusiones quisticas.
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Figura 12 Queratoacantoma distal digital. Imagen de bajo aumento. A y B) Hematoxilina-eosina x10 mostrando hiperqueratosis,
acantosis e hipergranulomatosis del epitelio junto con una proliferacion lobular de células escamosas intensamente eosinofilicas que
proviene del epitelio. C) Hematoxilina-eosina x20 y D) x40 que muestran las células escamosas bien diferenciadas y de citoplasma
brillante eosinofilico con disqueratosis focal.

Figura 13 Onicomatricoma. Ay B) Hematoxilina-eosina x 10 mostrando acantosis del epitelio y un tumor fibroepitelial con proyec-
ciones vellosas. C) Hematoxilina-eosina x20. Detalle de las proyecciones fibrosas recubiertas de epitelio. D) Hematoxilina-eosina
x40. Gran aumento mostrando las células fusiformes embebidas en estroma colagenoso.
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frecuentemente a varones y no esta relacionado con un ante-
cedente traumatico’.

El carcinoma epidermoide in situ
se puede desarrollar en los tejidos periungueales o en el
epitelio del lecho o la matriz ungueal. Lo mas frecuente
es que en su presentacion clinica simule verrugas periun-
gueales, procesos infecciosos, inflamatorios o traumaticos.
Pero también pueden comenzar con manifestaciones ati-
picas, como pigmentacion ungueal®®3 o eritroniquia®®. EL
carcinoma epidermoide ungueal, tanto in situ como inva-
sivo, se ha relacionado con infecciones por VPH. El serotipo
16 -uno de los asociados con lesiones malignas en el area
genital- es el que se aisla con mayor frecuencia*'. Una de
las hipdtesis que explicaria este fendmeno es la transmision
genitodigital®? y, por tanto, el tratamiento de los pacien-
tes con enfermedad de Bowen periungueal debe incluir una
anamnesis y un examen clinico para descartar verrugas geni-
tales o displasia cervical en el paciente y su pareja''.

La imagen histoldgica es idéntica a la de piel normal
afectada, con displasia queratinocitica restringida al epite-
lio (fig. 14). Esta enfermedad tiende a progresar lentamente
hasta invadir la dermis, y por ello es recomendable la reali-
zacioén de biopsias multiples, tomando muestras de distintas
areas, y la evaluacion de cortes seriados de los especimenes
de biopsia3.

Es poco frecuente encontrar un
carcinoma espinocelular afectando a la una. Cuando lo hace,
tipicamente aparece en varones en la quinta década de
la vida y en las unas de la mano, sobre todo en la del
pulgar®®. La radiacién ionizante en el area o el antecedente
de displasia epidérmica congénita son factores predispo-
nentes para este tipo de tumor, y ademas confieren un
peor prondstico’. Su presentacion clinica es muy variada
-hemorragia subungeal, distrofia ungueal, bandas longitu-
dinales pigmentadas, leuconiquia, eritroniquia- y puede
simular patologia benigna como verrugas, onicomicosis,
trauma, etc. Por ello, el retraso diagnostico, que puede
llegar a ser de varios afios, es la norma*. Ademas, es relati-
vamente frecuente que estas lesiones se sobreinfecten con
dermatofitos debido a la distrofia ungueal, y esto puede
hacer el diagnodstico ain mas dificil. Por esta razon, si los
signos clinicos de una supuesta onicomicosis persisten tras
un tratamiento antiflingico correcto, la biopsia esta indi-
cada. El carcinoma espinocelular suele cursar con una fase
larga de crecimiento in situ. La aparicion de ulceracion, san-
grado o de un nddulo son signos de invasion en dermis®.
Histologicamente este tumor tiene una apariencia idéntica
al carcinoma escamoso en otras partes del tegumento, con
proyecciones de epitelio displasico que invaden en profun-
didad y con un grado de diferenciacion variable.

Este tipo de carcinoma espinoce-
lular es poco frecuente. Tiene un comportamiento poco
agresivo y un crecimiento lento. Clinicamente se presenta
como verrugas. La biopsia mostrara un tumor epitelial con
minima atipia celular y con un borde que empuja mas que
infiltra“.

Pese a que es muy poco fre-
cuente, un tumor maligno puede metastatizar a la uha de
un paciente oncoldgico conocido. Una metastasis ungueal

también puede ser la primera manifestacion de una malig-
nidad en otra localizacion. Los tumores primarios que
metastatizan al aparato ungueal con mayor frecuencia
son los pulmonares, los genitourinarios -especialmente el
renal- y los de mama®¥.

1. Se denomina melanoniquia a la tincion de la lamina
ungueal de color marrén o negro debido a la presencia
de melanina. Lo mas habitual es que esta pigmentacion
adopte la forma de melanoniquia longitudinal (ML)*.
La ML es una banda longitudinal de pigmentacion que
nace del extremo proximal de la ufa y avanza lineal-
mente hasta el borde libre de la misma, paralela al eje
anteroposterior de la ufa. Esta imagen clinica puede ser
la expresion de diversos procesos subyacentes: afeccio-
nes sistémicas como el sindrome de Laugier-Hunziker*?,
farmacos®®>', la activacion o proliferacion benigna de
melanocitos y el melanoma maligno. La probabilidad de
que la ML se deba a una lesion melanocitica maligna
es mayor en ML con caracteristicas clinicas atipicas
—aparicion en pacientes de raza blanca, en el pulgar o
dedo gordo del pie, de anchura mayor de 3mm y en
pacientes ancianos—, de modo que estos casos deberian
ser biopsiados®.

2. Activacion melanocitica: este fenomeno es muy fre-
cuente en la raza negray, en menor medida, en asiaticos.
La banda de ML se produce en este caso por un
exceso de melanina en la lamina ungueal que resulta
de la hiperactividad de los melanocitos de la matriz.
No hay proliferacion de células melanociticas. Esto se
observa mejor con tintiones inmunohistoquimicas especi-
ficas (melanA o MITF preferiblemente con un cromégeno
rojo)*, que realzan los melanocitos y ayudan a calcu-
lar su densidad en el epitelio de la matriz. La tincion
con proteina 5100 es menos sensible y especifica para la
deteccion de melanocitos en lesiones intraepidérmicas y
no debe ser de primera eleccién para este prop6sito®.

3. En el lentigo existe un ligero aumento de melanocitos
en unidades individuales (10-31 melanocitos/mm)*, sin
distribucion pagetoide y sin atipia celular.

4. Nevus melanocitico: tiene la misma presentacion clinica
que las 2 lesiones descritas anteriormente. Histologi-
camente, hay una proliferacion de melanocitos en el
epitelio de la matriz que se dispone, lo mas frecuente-
mente, formando nevus junturales ordinarios (fig. 15).
También han sido descritos casos de nevus ordinarios
compuestos, nevus de Spitz>® y nevus azules en esta
localizacidén®. Los nevus ungueales comienzan como pro-
liferaciones lentiginosas en la union dermoepidérmica,
que progresan hasta formar nidos en estadios mas avan-
zados. Estas tecas pueden ser irregulares y confluentes y
encontrarse en niveles del epitelio ligeramente superio-
res a la capa basal, especialmente en ninos. Sin embargo,
su migracion hasta alcanzar los niveles mas superiores de
la matriz debe hacernos sospechar que nos encontramos
ante una lesion maligna.

5. Melanoma: puede manifestarse como distrofia ungueal
y/o pigmentacion atipica de la lamina ungueal. En un
76% de los casos se presenta clinicamente como una ML*.
Sin embargo, a diferencia de las lesiones benignas, esta
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Figura 14  Enfermedad de Bowen. Hematoxilina-eosina A) x4, B) x10, C) x20y D) x40 mostrando hiperqueratosis, paraqueratosis
y displasia queratinocitica de todo el espesor del epitelio.

banda suele ser irregular, de pigmentacion no homogé- (signo de Hutchinson). El melanoma ungueal afecta mas
nea, mayor de 3 mm de anchura y de crecimiento rapido. frecuentemente al pulgar o al primer dedo del pie*. De
Otro signo clinico de alarma es la extension de la pig- manera analoga al resto de melanomas, el diagndstico
mentacion al pliegue ungueal proximal y/o al hiponiquio de las lesiones malignas ungueales requiere la evaluacion

Figura 15  Nevus melanocitico. Hematoxilina-eosina A) x10, B) x40, C) x20 y D) x20, mostrando una proliferacion melanocitica
benigna en el lecho ungueal.



576 B. Martin

» *Y\\\\‘J
UARY i

ALY

!

Figura 16  Melanoma in situ. Hematoxilina-eosina A) x10, B) x20, C) x40. Proliferacion melanocitica atipica lentiginosa y en
nidos ocupando la matriz y el lecho ungueal.

conjunta de una gran cantidad de criterios histologicos intradérmico. El subtipo histologico mas frecuente en
como, por ejemplo, la circunscripcion de la lesion, con- esta area es el melanoma acral lentiginoso (fig. 16), pero
fluencia e irregularidad de los nidos, extension de los otros subtipos como el nodular o el de crecimiento super-
mismos a las capas mas superficiales del epitelio, atipia ficial o desmoplasico también han sido descritos®®. En la
celular, mitosis y falta de maduracion del componente mayor parte de los casos la morfologia de los melanocitos

Figura 17  Melanoma maligno subungueal. A) Hematoxilina-eosina x4. Acantosis e hiperqueratosis del epitelio junto con una
tumoracion exofitica con abundante melanina. B) Hematoxilina-eosina x10. Detalle de la morfologia fusiforme de los melanocitos
invasivos y la proliferacion lentiginosa de melanocitos atipicos en el epitelio adyacente. C y D) Hematoxilina-eosina x20. Gran
aumento mostrando los melanocitos atipicos y con actividad mitoética.
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invasivos en esta area es fusiforme (fig. 17). El hallazgo
de material osteoide en relacion con el tumor, algo muy
raro en el resto de melanomas, es mas frecuente en esta
localizacion'.

En resumen, hemos repasado la anatomia del aparato

ungueal y la histologia de las afecciones mas habituales
en esta zona. Es importante que el dermatélogo conozca
cuando es necesario sentar la indicacion de una biopsia
ungueal y qué parte de esta compleja region anatomica es
adecuada para la toma de muestra.
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