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CASOS CLINICOS

Acroqueratoelastoidosis de Costa
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RESUMEN

La acroqueratoelastoidosis de Costa es una genodermatosis de her-
encia autosomica dominante con penetrancia incompleta. Es un tras-
torno de las fibras eldsticas exclusivamente cutdneo y a nivel acral.
Se caracteriza por la presencia de papulas eritematosas, amarillentas
o del color de la piel normal en la cara marginal de los dedos de las
manos o de los pies, que se agrupan, forman placas con aspecto de
empedrado y se extienden de forma simétrica al dorso, las palmas y

ABSTRACT

Acrokeratoelastoidosis of Costa is a genodermatosis of autosomal
dominant inheritance with incomplete penetrance. It is a cutaneous
disorder of the elastic fibers at the acral level. The clinical feature is the
presence of erythematous, yellowish or normal skin-colored papules on
the marginal aspect of the fingers and/or toes, which agminate to form
cobblestone-like plaques and extend symmetrically to the dorsum and
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las plantas. El hallazgo histoldgico patognoménico es la elastorrexis.
Se presenta el caso de un nifio de 7 afios con una acroqueratoelas-
toidosis que comprometia las manos y los pies, asociada a prurito.
Palabras clave: acroqueratoelastoidosis, elastorrexis, acroquerato-
dermia papulosa marginal.
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palms and soles. The pathognomonic histologic finding is elastorrhexis.
We present a 7-year-old boy with acrokeratoelastoidosis involving
hands and feet, associated with pruritus.

Key words: acrokeratoelastoidosis, elastorrhexis, marginal papular
acrokeratoderma.
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CASO CLINICO

Nifio de 7 afos, sin antecedentes familiares ni
personales de interés, que present6 una dermatosis que
comprometia las manos y los pies de forma simétrica,
ocasionalmente pruriginosa, de 3 afos de evolucion.

En el examen fisico dermatoldgico se destacaban,
en el dorso de ambas manos, pdpulas amarillentas
y de color piel que se agrupaban y formaban placas
con aspecto de empedrado. Las lesiones se extendfan
a la cara dorsal de las mufecas y de los dedos, con
acentuacion en las articulaciones interfalingicas (Fotos

1y2).Se observaban lesiones de similares caracteristicas
en la eminencia tenar e hipotenar y en el primer dedo
en ambas manos y excoriaciones por rascado en el
dorso de la mano izquierda. Las lesiones le conferfan a
la piel un aspecto envejecido. En el dorso de los pies,
en la unién con el tercio distal de las piernas, se vefan
lesiones de similares caracteristicas, aunque en menor
namero (Foto 3). El estudio histopatoldgico evidencié
hiperqueratosis ortoqueratdsica y leve acantosis en la
epidermis y, en la dermis superficial y reticular, un leve
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infiltrado mononuclear de predominio linfocitario con
disposicion perivascular. La tincién con azul victoria
mostrd la disminucién del nimero y la fragmentacién
de las fibras eldsticas en la dermis (Foto 4). Con el
diagnéstico de acroqueratoelastoidosis se indicaron
medidas generales, humectacién y fotoproteccion. El

paciente evoluciond con alivio del prurito y persistencia
de las pdpulas y de las placas en empedrado.

FOTO 3: Placa conformada por la confluencia de papulas amarillentas en el
tobillo izquierdo.

FOTO 1: Pdpulas amarillentas y de color piel que se agrupan en placas con
aspecto de empedrado en el dorso de ambas manos, con disposicion simétrica.

FOTO 4: Disminucion del nimero y fragmentacién de las fibras elasticas en la
dermis (elastorrexis) (Azul Victoria 400X).

COMENTARIOS

La acroqueratoelastoidosis de Costa (AQE) es una
genodermatosis de herencia autosémica dominante con
penetrancia incompleta, aunque en los Ultimos afios
se han comunicado casos esporddicos sin antecedentes
familiares. Pertenece al grupo de las acroqueratodermias
papulosas marginales cuya caracteristica es la elastorrexis.
La alteracién radica en el brazo corto del cromosoma
2 (2p25). Esto genera dos consecuencias: por un lado,

FOTO 2: Placa con aspecto de empedrado en el dorso de la mano derecha. ladisminucién del nimero de fibroblastos dérmicos

que, a su vez, secretan fibras eldsticas anémalas, hecho
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que justifica el hallazgo de elastorrexis; y por el otro, el
aumento de la produccién de filagrina y su acumulacién
en la capa granulosa, lo que justifica la aparicién de las
pdpulas queratésicas. En 2016, Carlo Losano ez 4.
publicaron un trabajo en el cual realizaron biopsias
en la piel con lesiéon y en la piel sana de una paciente
con AQE. En la piel lesionada no encontraron fibras
eldsticas, pero en la piel sana las fibras eldsticas estaban
conservadas en nimero e indemnes en su estructura.
Esto avala la teorfa actual que caracteriza a la AQE
como un trastorno de las fibras eldsticas exclusivamente
cutdneo y limitado a la piel acral'.

La AQE afecta a cualquier sexo y a cualquier et-
nia. Si bien suele comenzar en la primera infancia, hay
algunas comunicaciones de inicio en la edad adulta.
Desde el punto de vista clinico, se caracteriza por la
presencia de pdpulas amarillentas, eritematosas o del
color de la piel normal, ubicadas en la cara marginal
de los dedos, en la unién de dorsal con ventral. Las
pdpulas tienden a agruparse en placas, con aspecto en
empedrado, y se extienden al dorso y a las palmas o las
plantas con una disposicién simétrica, lo que le confie-
re a la piel un aspecto envejecido. Sin embargo, existen
comunicaciones de AQE unilateral. En la mayorfa de
los casos, las lesiones son asintomaticas y aumentan en
nimero y en tamafo hasta los 30 afios, momento a
partir del cual permanecen estables'>>¢.

El diagndstico se realiza sobre la base de los ha-
llazgos clinicos y se confirma mediante el estudio his-
topatoldgico, que evidencia hiperqueratosis ortoque-
rat6sica, hipergranulosis y acantosis en la epidermis, y
un infiltrado mononuclear de disposicién perivascular
en la dermis. Pero el hallazgo caracteristico es la elas-
torrexis, es decir, la disminucién del ndmero y la frag-
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mentacién de las fibras eldsticas en la dermis. Las fibras
eldsticas pueden ponerse de manifiesto con diferentes
tinciones. Las mds utilizadas son resorcina-fucsina
(Weigert), aldehido-fucsina (Gomori), orceina y Ver-
hoeff-van Gieson®. En el caso del paciente analizado,
se utilizé la tincién de azul Victoria por su fécil rea-
lizacién y porque permite ver sin dificultad las fibras
eldsticas, que se observan de color azulado sobre un
fondo rosado.

Los diagndsticos diferenciales clinicos de la AQE
incluyen la hiperqueratosis focal acral, la acroquerato-
sis verruciforme de Hopf'y la epidermodisplasia verru-
ciforme!’”.

Se propusieron multiples tratamientos para esta
entidad, tanto tdpicos (emolientes, fotoprotectores,
corticosteroides, 4dcido salicilico, urea) como sistémicos
(corticosteroides, retinoides —isotretinoina y acitretin—,
dapsona, metotrexato) y destructivos (crioterapia, laser
de erbio: YAG). Ninguno es 100% efectivo y, ante su
suspension, la recidiva de las lesiones es la regla'®.

La AQE es una genodermatosis poco frecuente, de
herencia autosémica dominante, con penetrancia va-
riable, caracterizada por la aparicién de pdpulas amari-
llentas, eritematosas o del color de la piel normal en la
piel acral (manos o pies), habitualmente asintomdticas.
El diagnéstico se establece con la sospecha clinica y el
estudio histopatoldgico de las lesiones, que evidencia
la elastorrexis caracteristica. No requiere ningin estu-
dio sistémico del paciente ni la realizacién de ningin
tratamiento, salvo por motivos estéticos.
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