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La hiperqueratosis digitata diminuta (HDD) fue des-
crita por primera vez por Goldstein1 en el año 1967, al
publicar el caso de un varón de color de 32 años con
múltiples lesiones hiperqueratósicas digitiformes en el
tronco y las extremidades que se habían ido desarrollan-
do paulatinamente en los últimos 5 años. En la actuali-
dad, esta entidad se describe como un trastorno crónico
e inusual de la queratinización de etiología desconoci-
da, con remisiones espontáneas excepcionales, sin rela-
ción con el folículo piloso. Desde el primer caso publi-
cado se han descrito aproximadamente 40 casos en la
bibliografía bajo una amplia variedad de términos, entre
los que destacan: «hiperqueratosis espicular disemina-
da»2-4, «hiperqueratosis filiforme diseminada familiar»5,
«queratosis diminuta agregada»6 o simplemente «hiper-
queratosis filiformes»7.

MANIFESTACIONES CLÍNICAS
Clínicamente las lesiones se caracterizan por ser múl-

tiples proyecciones digitiformes hiperqueratósicas, de
crecimiento exofítico, de color de la piel normal o ma-
rrón-grisáceo que asientan sobre una piel normal sin re-
acción inflamatoria perilesional (figs. 1 y 2). Su tamaño
es aproximadamente de 1-2 mm de ancho por 1-3 mm de
largo y se disponen de forma aislada sin tendencia a
confluir y sin relación con el folículo piloso. Las lesio-
nes no son dolorosas a la presión de forma espontánea.
Se pueden localizar por todo el tegumento, pero tienen
especial predilección por el tronco y la parte superior
de las extremidades.

CLASIFICACIÓN
La clasificación de este trastorno es relativamente di-

fícil, debido a la confusión terminológica y a la gran can-
tidad de nombres que se han empleado para describir
diferentes enfermedades que podrían englobarse dentro
de una misma entidad.

Para lograr una adecuada clasificación es importante
tener en cuenta básicamente tres criterios: localización
o distribución topográfica de las lesiones, edad de apari-
ción y presentación clínica. Recientemente, se ha esta-
blecido una nueva clasificación descrita por Takagawa
et al8 que relaciona las diferentes formas clínicas con los
hallazgos histopatológicos, que se comentarán al final
del artículo para evitar posibles confusiones en el lector.

Basándose en la distribución topográfica se pueden
distinguir principalmente dos grupos: la forma localiza-
da o palmoplantar y la forma diseminada que afecta
principalmente a la espalda, el pecho, los hombros y la
parte proximal de los brazos y las piernas; es decir, de 115
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Figura 1. Aspecto clínico de las lesiones mostrando múltiples pro-
yecciones espiculosas localizadas principalmente en el brazo.

Figura 2. Múltiples proyecciones espiculosas localizadas en el
hombro.



predilección por una localización «central». Esta última
es a la que nos referiremos más concretamente en esta
revisión.

Teniendo en cuenta la edad de aparición Ramselaar y
Toonstra9 propusieron en el año 1999 dividirla en dos
grandes grupos: uno de inicio temprano y otro de inicio
tardío; sin embargo, esta clasificación toma en cuenta
las variantes clínicas descritas en el año 1993 por Benol-
di et al10, por lo cual nos referiremos a esta clasificación
en primera instancia.

Según la clasificación propuesta por Benoldi et al10

esta entidad se divide en tres variantes o formas clínicas
de presentación (tabla I). En primer lugar, la variante
familiar transmitida con una herencia autosómica do-
minante en la que existe el antecedente de otros familia-
res afectados con las mismas características clínicas,
con inicio en la segunda o tercera década de la vida,
afectando igualmente a varones y mujeres; las lesiones
se mantienen de forma persistente a lo largo de los
años. En segundo lugar, la variante esporádica, sin pa-
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Figura 3. Estudio histopatológico de la variante familiar que mues-
tra hiperortoqueratosis focal compacta con epidermis en forma de
tienda de campaña sin cambios en el estrato granuloso.

Figura 4. Estudio histopatológico de la variante posradioterapia o
postinflamatoria constituido por una columna de paraqueratosis, au-
sencia de capa granulosa y vacuolización de los queratinocitos de la
capa espinosa19.

TABLA I. Formas clínicas de la hiperqueratosis digitata diminuta

VARIANTE FAMILIAR VARIANTE ESPORÁDICA VARIANTE POSTINFLAMATORIA

Patrón hereditario Autosómico Dominante No No
Edad de inicio Temprano (segunda-tercera décadas) Tardío (cuarta-quinta décadas) Tardío (cuarta-quinta décadas)
Duración de las lesiones Persistentes Variable, en general autorresolutivas Variable, en general autorresolutivas



trón hereditario, con edad de aparición más tardía entre
la cuarta y quinta décadas, con lesiones que pueden per-
sistir durante muchos años o resolverse de forma espon-
tánea. Se ha especulado que esta variante podría manifes-
tarse como un síndrome paraneoplásico, ya que se han
presentado varios casos asociados a malignidades sobre
todo del tipo mieloma múltiple, carcinoma bronquial o la-
ríngeo y cáncer renal e intestinal9,11,12; sin embargo, se han
descrito casos en los cuales no se ha logrado establecer
una clara relación con otras enfermedades13. En tercer lu-
gar, la variante postinflamatoria, que se puede presentar
después de diferentes dermatosis14, como consecuencia
del uso de ciertos fármacos como el etretinato, la simvas-
tatina y la ciclosporina15 y después de exponerse a radia-
ciones, ya sea por radiación ultravioleta en el caso de ex-
posición solar prolongada o posradioterapia16-19.

HISTOPATOLOGÍA
Desde el punto de vista histopatológico la característi-

ca fundamental de estas lesiones es la presencia de una
hiperqueratosis focal compacta con discreta hipergranu-
losis pudiendo encontrarse o no acantosis y papilomato-
sis de grado medio por debajo de la zona correspondien-
te a la hiperqueratosis.

En el año 2000 Takagawa et al8 propusieron dividir los
hallazgos histopatológicos en dos grupos. El primero en-
globaría la variante familiar y algunos casos de la forma
esporádica en el que se observa hiperortoqueratosis di-
gitiforme o espiculada con una epidermis en tienda de
campaña, en algunos casos acantosis y, a escala dérmi-
ca, poco o nulo infiltrado celular en la dermis (fig. 3).
Un segundo grupo está constituido por las variantes
postinflamatorias o posradioterapia, en las cuales se ob-
serva básicamente columnas de paraqueratosis con una
epidermis plana o invaginada, y pueden encontrarse
también acantosis y, en la dermis, un infiltrado celular
escaso o moderado. Los cambios histológicos de la va-
riante posradioterapia son indistinguibles, en muchos
casos, de las poroqueratosis con una verdadera lamela
cornoide constituida por una columna de paraquerato-
sis, ausencia granulosa y vacuolización de los queratino-
citos de la capa espinosa19 (fig. 4). La histogénesis de la
variante postinflamatoria es distinta a la de la variante
familiar o esporádica, y por tanto debería considerarse
como una entidad nosológica diferente con una presen-
tación clínica similar.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
El cuadro clínico obliga a hacer un diagnóstico dife-

rencial con una amplia variedad de procesos y genoder-
matosis que pueden ofrecer lesiones hiperqueratósicas
de aspecto más o menos digitiforme o cupuliforme que
resultan de un proceso anormal de la queratinización y
puede englobar desde procesos sencillos como verrugas
filiformes, queratosis seborreicas, queratosis pilaris o el
liquen plano folicular, que pueden ser fácilmente distin-
guibles por sus características clínicas e histológicas,
hasta procesos más complejos como la hiperqueratosis
lenticularis perstans o enfermedad de Flegel, que es

una genodermatosis autosómica dominante que puede
excluirse básicamente por la distribución predominan-
temente acral de las lesiones. Así también tenemos la
enfermedad de Kyrle, que es otra genodermatosis en 
la que hay una queratinización a expensas del engrosa-
miento epidérmico, pudiendo llegar a introducirse mate-
rial de queratina hasta la dermis, y que ha sido conside-
rada por algunos autores como una variante de la
foliculitis perforante20,21, o la enfermedad de Darier con
su hallazgo histopatológico típico de la acantolisis su-
prabasal22.

En todos estos procesos pueden encontrarse ocasio-
nalmente hiperqueratosis de este tipo, pero su diferen-
ciación resulta fácil si tenemos las características clíni-
cas e histológicas particulares de estas enfermedades.

TRATAMIENTO
En general, en la mayoría de los casos publicados las

lesiones persisten durante muchos años o incluso du-
rante toda la vida, por lo que el paciente tiene que
aprender a vivir con su enfermedad. Se han comunicado
sólo mejorías transitorias con el uso de agentes querato-
líticos como la urea y el ácido salicílico1, los emolien-
tes4, el nitrógeno líquido y la electrodesecación23.

En algunas publicaciones se describen buenos resul-
tados después del uso regular de una crema de tretinoí-
na al 0,05%2 o con el uso de 5-fluorouracilo tópico24.
También se ha publicado un caso tratado de forma satis-
factoria por vía oral con etretinato25, aunque en otra pu-
blicación sólo se observa una mejoría parcial26.

Los retinoides tienen un efecto complejo sobre la epi-
dermis, siendo efectivos en una gran variedad de tras-
tornos de la queratinización. En general promueven la
descamación y modulan la proliferación y diferencia-
ción de los queratinocitos21; debido a estas razones se
piensa que la tretinoína tópica sería una terapia segura y
razonable; sin embargo, el uso de retinoides sistémicos
podría ser beneficioso y debería probarse en los pacien-
tes con manifestaciones clínicas más intensas.
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