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Mujer de 60 años sin antecedentes familiares ni per-
sonales de interés. Fue vista en nuestro servicio hace
18 años, por presentar pequeñas pápulas queratósicas
en el dorso de las manos y de los pies, sin otra sintoma-
tología acompañante. Tras la realización de una biopsia
cutánea se diagnosticó liquen nitidus y se trató como
tal.

Después de todos estos años la paciente vuelve a con-
sultarnos porque las lesiones persisten y se han extendi-
do a ambas regiones pretibiales y antebrazos a pesar de
los diversos tratamientos realizados con emolientes y
corticoides tópicos.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física se apreciaban pequeñas pápu-

las queratósicas de entre 1 y 5 mm de diámetro, no pru-
riginosas, en dorso de manos y pies (figs. 1 y 2), así
como en el tercio inferior de ambas regiones pretibiales
y en los antebrazos. La cara, el tronco, las palmas y las
plantas, así como las mucosas y los anejos, estaban res-
petados. La paciente refería que las lesiones se habían
hecho más queratósicas en los últimos años.

Se realizó una nueva biopsia de las lesiones del dorso
del pie derecho.

HISTOPATOLOGÍA
En el examen histológico se apreciaba una hiperque-

ratosis compacta, con epidermis adelgazada que alterna-
ba con áreas ligeramente acantósicas, así como un infil-
trado circunscrito predominantemente linfocitario en la
dermis papilar entre las áreas acantósicas (figs. 3 y 4).
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Figura 1. Pápulas queratósicas en dorso de pies. Figura 2. Detalle de las lesiones.

Figura 3. Aspecto microscópico de la lesión. Figura 4. Detalle histológico.



DIAGNÓSTICO
Hiperqueratosis lenticularis perstans o enfermedad

de Flegel.

COMENTARIO
En 1958 Flegel describió la hiperqueratosis lenticula-

ris perstans1 como pequeñas pápulas queratósicas asin-
tomáticas localizadas principalmente en el dorso de ma-
nos y pies. La afectación de palmas y plantas, así como
de la mucosa oral, es poco frecuente2.

En la mayoría de los casos se presenta de forma espo-
rádica. Algunos autores proponen una herencia autosó-
mica dominante basándose en la observación de 2 gene-
raciones 3,6. Suele ser más frecuente en mujeres, entre la
cuarta y quinta décadas de la vida. En la bibliografía se
ha descrito relacionada con diversas endocrinopatías,
principalmente diabetes4 e hipertiroidismo5. Los pocos
casos descritos en los que esta entidad se relaciona con
patología sistémica4-6 han llevado a algunos autores a
considerarlo una asociación casual7.

Suele presentar un curso indolente, con ligeros em-
peoramientos tras la exposición solar7. Hay casos des-
critos de resolución espontánea8.

En el estudio histológico se aprecia una hiperquerato-
sis ortoqueratósica, una epidermis adelgazada, con dis-
minución e incluso desaparición de la capa granulosa.
Esto se acompaña de un infiltrado linfohistiocitario en
la dermis papilar limitado entre las crestas de epidermis
acantósica. En algunos casos se ha descrito degenera-
ción vacuolar de la basal9.

Los tratamientos más utilizados se realizan con emolien-
tes, queratolíticos, 5- fluoracilo, retinoides tópicos y corti-
coides tópicos, aunque no se consideran del todo efecti-
vos. Sin embargo, hay trabajos publicados de tratamiento
con PUVA8 y retinoides sistémicos, con buenos resultados.

DIAGNÓSTICOS DIFERENCIALES
La larga evolución de las lesiones, así como su aspecto

clínico y la histología, plantean pocas dudas sobre el
diagnóstico. No obstante, sería interesante tener en cuen-
ta el diagnóstico diferencial con otras entidades, como:

Liquen nitidus. El liquen nitidus se presenta como pe-
queñas pápulas traslúcidas, principalmente en la zona ge-
nital, y no como pápulas queratósicas en dorso de manos
y pies. Aunque ocasionalmente las lesiones pueden locali-
zarse en el borde de las palmas y plantas y ser ligeramen-
te queratósicas, el estudio histológico resolvería la duda,
ya que apreciaríamos un daño vacuolar de la basal, así
como un infiltrado predominantemente histiocitario, y no
linfocitario, como aparece en la enfermedad de Flegel.

Acroqueratosis verruciforme de Hopf. Descrita por
Hopf en 1931, la acroqueratosis verruciforme se presenta
durante los primeros años de la vida, a diferencia de la hi-
perqueratosis lenticularis perstans, que suele aparecer
en la edad adulta. Las lesiones cutáneas consisten en pe-
queñas pápulas planas ligeramente queratósicas en el dor-
so de manos y pies, asociadas en la mayoría de los casos a

queratosis puntiforme palmar y alteraciones ungueales.
Histológicamente, la epidermis presenta un aspecto on-

dulado regular por la presencia de una papilomatosis poco
pronunciada. No hay infiltrado inflamatorio dérmico. Esta
entidad se la ha relacionado con la enfermedad de Darier.

Estucoqueratosis. Descrita por Unna en 1898, la estu-
coqueratosis o queratoelastoidosis verrugosa se caracte-
riza por la presencia de pequeñas pápulas queratósicas
planas de coloración blanco amarillenta, que recuerdan a
las queratosis seborreicas, principalmente en las extremi-
dades inferiores y dorso de manos de pacientes de edad
avanzada. Típicamente estas lesiones se desprenden con
facilidad, sin dejar una erosión sangrante como ocurre en
la hipequeratosis lenticularis perstans. En la histología
se aprecia una hiperqueratosis ortoqueratósica sobre una
epidermis ligeramente acantósica con papilomatosis.

Poroqueratosis actínica superficial diseminada. Esta
variante clínica de poroqueratosis se presenta de forma
simétrica en áreas expuestas al sol, principalmente en el
dorso de manos y piernas. En un principio se puede pre-
sentar como pequeñas pápulas queratósicas, pero éstas
se van haciendo ligeramente atróficas en el centro, for-
mando el típico reborde elevado blanquecino que dibuja
la lesión. En el estudio histológico, la presencia de la la-
minilla cornoide daría el diagnóstico definitivo.

Enfermedad de Kyrle. Esta enfermedad, también deno-
minada hiperqueratosis follicularis et parafollicularis
in cutem penetrans, se manifiesta como pápulas hiper-
queratósicas de entre 2 y 8 mm de diámetro con un ta-
pón central en forma de cono. Las lesiones se localizan
principalmente en los miembros inferiores, y su presen-
cia se asocia a insuficiencia renal y a diabetes mellitus.
Histológicamente podemos apreciar un tapón queratósi-
co que puede incluso llegar a contactar directamente con
la dermis. El infiltrado inflamatorio linfocitario es menos
llamativo que en el síndrome de Flegel y se acompaña en
ocasiones de neutrófilos y de células gigantes.

En la literatura se discute si la enfermedad de Flegel y
la enfermedad de Kyrle son la misma entidad10.
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