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Resumen

Introduccion: La queratodermia acuagénica se desencadena tras el contacto de las palmas de las manos y las plantas de
los pies con el agua. Se caracteriza por la aparicion de pdpulas translicidas que forman placas de aspecto macerado.
Puede asociarse con el consumo de ciertos medicamentos y con afecciones como la fibrosis quistica, la atopia y la des-
nutricion, o ser idiopatica. Caso clinico: Se describe el caso de una paciente de 17 afios con dolor abdominal crénico
funcional. Presenté una dermatosis de 2 meses de evolucion que afectaba las palmas con «arrugamiento» después del
contacto con el agua. Tras el estimulo con el agua, se observaron hiperlinealidad palmar y pdpulas blanquecinas y translu-
cidas que formaban placas de aspecto macerado con una depresion central. Dermatoscopicamente se observaron estruc-
turas blanquecinas anfractuosas de apariencia coraliforme y microgotas de agua. En el estudio histoldgico se observaron
hiperqueratosis continua y dilatacion del acrosiringio desde la dermis media hasta el estrato cdrneo. Con el cuadro clinico
y los hallazgos histoldgicos, se confirmd el diagndstico de queratodermia acuagénica y se inicid el tratamiento, con el que
se observo una mejoria parcial. Conclusiones: La queratodermia acuagénica es una afeccion subdiagnosticada y poco
reportada. A pesar de cursar de forma indolente, puede considerarse como un marcador de enfermedad sistémica como la
fibrosis quistica. Ya que existe discusion sobre la nomenclatura de la enfermedad, consideramos ajustarnos a una nomen-
clatura descriptiva, como «placas blanquecinas y maceradas acuagénicas del acrosiringio». ES necesario continuar repor-
tando estos casos para comprender mejor la enfermedad, ofrecer un manejo adecuado y dar seguimiento integral a los
pacientes.

Palabras clave: Queratodermia acuagénica. Acroqueratodermia acuagénica siringea. Siringe.

Aquagenic keratoderma

Abstract

Background: Aquagenic keratoderma is triggered in the palms and soles after contact with water, and is characterized by
the appearance of translucent papules forming macerated plaques. It may be associated with medications and diseases
such as cystic fibrosis, atopy, and malnutrition, or be idiopathic. Case report: We describe the case of a 17-year-old female
patient with chronic functional abdominal pain. She presented with a 2-month history of “wrinkling” of palms after contact
with water. After stimulation with water, palmar hyperlinearity and whitish, translucent papules forming macerated-looking
plaques with a central depression were observed. Dermoscopically, we observed whitish and anfractive structures with
coral appearance and microdroplets of water. In the histological study, we observed continuous hyperkeratosis and
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acrosyringium dilation from the middle dermis to the stratum corneum. With the clinical presentation and histological findings,
aquagenic keratoderma was diagnosed, and treatment was started with partial improvement. Conclusions: Aquagenic ke-
ratoderma is an underdiagnosed entity. Despite its indolent course, it could be considered as a marker of a systemic disea-
se such as cystic fibrosis. Since the discussion about the terminology of the disease has arisen, we considered adjusting to
a descriptive nomenclature, proposing the term whitish macerated aquagenic plaques of the acrosyringium. It is necessary
to continue reporting these cases to understand the disease better and offer adequate management and comprehensive

follow-up to the patients.

Keywords: Aquagenic keratoderma. AQuagenic acrokeratoderma syringeal. Syrinx.

Introduccion

La queratodermia acuagénica es una rara afeccion
caracterizada por la aparicién subita de papulas trans-
licidas que confluyen formando placas de aspecto
macerado en las palmas de las manos, y ocasional-
mente en las plantas de los pies, que se desencadenan
tras el contacto con el agua. Aunque la dermatosis
suele presentar un curso indolente, en algunos casos
puede asociarse con alteraciones sistémicas, como
desnutricion vy fibrosis quistica.

En este reporte se describe el caso de una paciente
de 17 afnos con desnutricion moderada asociada con
dolor abdominal crénico funcional en quien se realizd
el diagndstico de queratodermia acuagénica, y se pre-
senta una revision de la literatura.

Caso clinico

Se trata de una paciente de 17 afios en tratamiento
con oxcarbazepina, levetiracetam y risperidona debido
a un diagndstico de epilepsia focal compleja, trastorno
de ansiedad generalizado, dolor persistente somato-
morfo y dolor abdominal crénico recurrente de tipo
funcional, lo cual condiciond desnutricion moderada,
razén por la que ha presentado numerosas hospitali-
zaciones. Después de un extenso abordaje para deter-
minar la etiologia del dolor abdominal cronico, se
descarto el diagndstico de fibrosis quistica por medio
de la determinacion de la concentracion de cloruro en
el sudor y la prueba de diferencia de potencial nasal,
las cuales fueron normales en dos determinaciones
distintas. Después de un exhaustivo abordaje multidis-
ciplinario en el que participaron los servicios de pedia-
tria, gastroenterologia, reumatologia, psiquiatria y
nutricion, se descartaron todas las posibles causas
organicas y se concluyd que el dolor era de origen
funcional y somatomorfo.

En enero de 2021 la paciente fue hospitalizada por
exacerbacion de la desnutricion. Fue referida a nuestro
servicio por interconsulta debido a una dermatosis

asintomatica de 2 meses de evolucion que afectaba las
palmas y, a decir de la madre, se observaba un «arru-
gamiento» después de que la paciente se metia a
banar. En la exploracion fisica unicamente se aprecio
una placa palmar blanquecina discretamente engro-
sada, por lo que se solicité a la paciente que pusiera
sus manos en agua. Unos 3 minutos después se
observaron ambas palmas con hiperlinealidad palmar
y numerosas papulas blanquecinas y transltcidas con
una depresion central, que confluian formando placas
de superficie anfractuosa y aspecto macerado (Fig. 1).
Por dermatoscopia se observaron estructuras blanque-
cinas anfractuosas con un aspecto coraliforme y la
presencia de microgotas de agua (Fig. 2 A). En la
exploracion con luz de Wood se observo un puntilleo
luminiscente con patrén de cielo estrellado (Fig. 2 B).

Por la sospecha clinica de queratodermia acuagé-
nica, se realizd una biopsia de piel de una de las pal-
mas después de la induccién de las lesiones. En el
estudio histoldgico se observo ortoqueratosis continua
a nivel central y dilatacion del acrosiringio desde la
dermis media hasta el estrato cérneo (Fig. 3).

Con base en el cuadro clinico y los hallazgos histo-
l6gicos, se confirm6 el diagndstico de queratodermia
acuagénica. Se inicié el tratamiento con cloruro de
aluminio al 20% y sulfato de zinc oral, con lo cual la
paciente presentd remision de la dermatosis después
de 2 meses.

Discusion

Las queratodermias palmoplantares son un grupo de
trastornos cuya caracteristica es el engrosamiento
anormal de las palmas y las plantas. Segun su origen
pueden clasificarse en hereditarias y adquiridas. Las
adquiridas se asocian con otras dermatosis (como la
dermatitis atopica, la hiperhidrosis y otros trastornos),
consumo de algunos medicamentos, infecciones, des-
nutricion, enfermedades sistémicas y malignidad,
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Figura 1. A: palma derecha antes de la exposicion al agua en la que se observa un discreto engrosamiento. B: palma
derecha después del contacto con agua. Notense las placas blanquecinas de aspecto macerado y la hiperlinealidad
palmar. C: detalle del aspecto anfractuoso de las placas y papulas blanquecinas con depresion central.

[

Figura 2. A: dermatoscopia. Superficie de aspecto
coraliforme con microgotas de agua (DermLite DL200
Hybrid). B: luz de Wood. Destaca el puntilleo luminiscente
(flechas) en patron de cielo estrellado.

aunque existe un importante porcentaje de casos
idiopaticos'.

La queratodermia acuagénica palmoplantar, también
conocida como acroqueratodermia siringea acuagé-
nica, arrugamiento acuagénico idiopatico o acroquera-
todermia papulotransltcida reactiva transitoria®, es un
trastorno de las glandulas sudoriparas. La describieron
por primera vez English y McCollough” en 1996, al
reportar el caso de dos hermanas de 18 y 20 afios con
episodios recurrentes de «engrosamiento» de la piel
en las palmas y aparicién de papulas blanquecinas y

Figura 3. A: hiperqueratosis continua y dilatacion del
acrosiringio desde la dermis media hasta el estrato corneo
(tincion de hematoxilina-eosina, 4x). B: a mayor
acercamiento, destaca la dilatacion del acrosiringio
(tincion de hematoxilina-eosina, 20x).

translucidas tras la exposicion al agua. En este primer
reporte de caso se sefalaron las diferencias clinicas
entre la queratodermia papulotranslicida hereditaria y
esta nueva afeccion. La queratodermia acuagénica se
encuentra en el grupo de las queratodermias palmo-
plantares adquiridas'.

De acuerdo con una revision extensa de la literatura,
la frecuencia de queratodermia acuagénica es mayor
en el sexo femenino que en el masculino (relacién 2:1),
la media de edad de aparicion es de 24 afios (1.7 a 65
anos) y la media de tiempo hasta el diagndstico es de
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Tabla 1. Mecanismos involucrados en la fisiopatologia
de la queratodermia acuagénica

— Aumento en la concentracion de sodio en los queratinocitos
epidérmicos.

— Expresion de ciclooxigenasa-2 en los queratinocitos
epidérmicos que incrementa la reabsorcion de sodio.

— Hiperconcentracion del sudor en pacientes con hiperhidrosis.

— Sobreactividad de la acuaporina 5 y del receptor vaniloide
transitorio tipo 1.

— Alteraciones electroliticas (sodio y cloro) en el sudor de los
pacientes con fibrosis quistica.

31 meses®®. A la fecha, solo existen 39 casos repor-
tados de queratodermia acuagénica en pacientes
pediatricos; el presente es el segundo caso reportado
en México'°.

Aunque la fisiopatologia de la queratodermia acua-
génica no se conoce por completo, se ha propuesto
una relacién con el aumento de la capacidad de reten-
cion de agua en el estrato cérneo por alteraciones en
la funcién de barrera de la piel 0 cambios estructurales
y funcionales del estrato cérneo y del conducto sudo-
riparo'8, asi como con el aumento de la concentracion
de sodio en los queratinocitos epidérmicos y la conse-
cuente retencion de agua en ellos'. Los principales
mecanismos se resumen en la tabla 1.

Se han reportado algunos casos asociados con el
consumo de inhibidores de la ciclooxige-
nasa-2 (COX-2), una enzima involucrada en la sintesis
de prostaglandinas y tromboxanos. Esta enzima se
expresa en el cerebro, el rifidn, los queratinocitos y las
glandulas sudoriparas'. Asi como la expresién de
COX-2 produce un incremento en la reabsorcion renal
de sodio en los podocitos glomerulares, se considera
posible un mecanismo semejante en los queratinocitos
epidérmicos''3.

Por otra parte, el paso acelerado del sudor por los
conductos ecrinos en los pacientes con hiperhidrosis
resulta en un sudor hiperconcentrado que humedece la
epidermis™. El efecto rapido y temporal de la inmersion
en agua ha llevado a suponer que existe sobreactividad
de la acuaporina 5 y del receptor vainiloide transitorio tipo
115, Se han reportado casos de pacientes con dermatitis
atépica'®; sin embargo, fuera de la alteracion en la funcién
de barrera de la piel, no se han encontrado otros meca-
nismos que pudieran explicar esta asociacion.

La queratodermia acuagénica puede asociarse con
enfermedades sistémicas, particularmente con la

fibrosis quistica. Aunque se han descrito méas de 1000
mutaciones en el gen CFTR', la mas frecuente, tanto
en la fibrosis quistica como en los casos de querato-
dermia acuagénica, es la mutacién AF508'@. El sudor
de los pacientes con fibrosis quistica presenta eleva-
das concentraciones de cloruro y, en ocasiones, puede
ser la Unica manifestaciéon de alguna mutacion en el
gen CFTR'. Se cree que estas alteraciones electroli-
ticas en los pacientes con fibrosis quistica podrian
explicar la apariciéon de queratodermia acuagénica.

En la literatura, la afeccion se ha descrito con el tér-
mino «arrugamiento acuagénico» por el cambio que se
suscita en la cara palmar después del contacto con el
agua (al menos por 3 minutos), en el que se identifica
la presencia de repliegues en dicha regién que desa-
parecen después de 30-60 minutos. Aunque no se han
reportado cambios histopatoldgicos de esta expresion
clinica, si se ha asociado con fibrosis quistica en el
44% de los casos.

Al dia de hoy, de los 106 casos encontrados en la
literatura dermatoldgica, solo uno de ellos presentd
asociacion con fibrosis quistica. Sin embargo, Gargon-
Michel et al.?® buscaron intencionadamente la presen-
cia de queratodermia acuagénica en una serie de 27
pacientes con fibrosis quistica de su centro (Centre of
Competence on Cystic Fibrosis of Roscoff) y reporta-
ron esta asociacion en 11 casos. Lamentablemente no
se realizaron estudios histopatoldgicos en ninguno de
los pacientes. En el articulo solamente se presenta una
imagen clinica, lo que impide sumar su estadistica a la
reportada en el resto de la literatura internacional, ade-
mas de no haber otro estudio que replique los hallaz-
gos?29-23, En otro estudio, Singh et al.* concluyeron
que los nifios con fibrosis quistica desarrollan arruga-
miento acuagénico mas rapido que los controles sanos,
por lo que este signo puede considerarse como mar-
cador de fibrosis quistica. Con base en estas observa-
ciones, se podria afirmar que la asociacion entre el
arrugamiento acuagénico y la fibrosis quistica es fac-
tible, a diferencia de la queratodermia acuagénica, que
hasta el momento ha resultado controversial. Por ello,
son necesarios estudios realizados por dermatélogos
que incluyan tanto la valoracion clinica como la histo-
patoldgica, para validar esta asociacion.

Aunque los sitios de mayor afectacion bilateral en la
queratodermia acuagénica son las palmas®, también
se han descrito casos con afectacion de las mufecas,
el dorso de las manos?®, los tobillos y las plantas de
los pies'™. Clinicamente, la afectacion se caracteriza
por placas anfractuosas que, al contacto con el agua
0 el sudor, se vuelven blanquecinas y maceradas, y el



aspecto vegetante se vuelve mas notorio®. A la repro-
ducibilidad de las lesiones tras la inmersion en el agua
se le denomina «signo de las manos en cubeta» o
«signo de las manos en balde», y se considera patog-
nomaonico®. Aunque las lesiones tienden a ser asinto-
maticas, los hallazgos de la revision indican que se
puede presentar hiperhidrosis hasta en el 25% de los
pacientes, ademas de dolor, prurito 0 sensacién urente
asociada. Después de 30-60 minutos de la exposicion
al agua, las lesiones remiten y la piel vuelve a su
aspecto habitual'.

Se recomienda realizar la biopsia tras la induccion
de las lesiones; en caso de visualizar las depresiones
puntiformes correspondientes a la salida del acrosirin-
gio, se sugiere la biopsia de ese sitio con el fin de
aumentar el rendimiento diagndstico. El estudio histo-
patolégico caracteristico muestra ortoqueratosis con
metacromasia del estrato corneo y dilatacion del acro-
siringio y de los conductos ecrinos en la dermis. Otros
hallazgos son hiperplasia de las glandulas ecrinas con
vacuolizacion en las células claras, proyecciones papi-
lares en las células secretoras y los conductos y
aumento en el nimero de capilares. En las biopsias de
piel seca y sin lesiones aparentes se puede apreciar
un estrato cérneo de coloracién uniforme y grosor nor-
mal, sin evidencia de dilatacion del acrosiringio ni de
los conductos ecrinos™.

Por la similitud en cuanto a la morfologia de las
lesiones, el principal diagndstico diferencial es la
acroqueratodermia papulotranslicida hereditaria.
Sin embargo, se descart6 este diagndstico al consi-
derar el curso permanente de esta, la afectacion
mayormente en los bordes de las manos y de los
pies, la asociacion con traumatismos y el patron de
herencia autosémico dominante, ya que la querato-
dermia acuagénica presenta una evolucion transito-
ria, afecta las palmas y las plantas, no implica
traumatismos y suele ser esporadica®. Se deben
considerar otros diagnosticos diferenciales, como la
urticaria acuagénica, otras queratodermias palmo-
plantares adquiridas (como las asociadas a maligni-
dad, infecciones o medicamentos) y la hiperqueratosis
palmoplantar filiforme'.

En la mayoria de los pacientes, la dermatosis tiende
a la cronicidad, aunque excepcionalmente algunos pre-
sentan remision espontanea®. Se han utilizado diversos
tratamientos, como queratoliticos con urea y acido sali-
cilico®, oxibotunina®®, toxina botulinica®’2® y cloruro de
aluminio, con resultados variables y recurrencias tras
la suspension. El cloruro de aluminio se mezcla con el
sudor vy, al difundirse por el conducto sudoriparo,
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reacciona con los componentes del sudor (iones
hidréxido, sales de &cido lactico y proteinas) formando
especies insolubles de hidréxido de aluminio, lo que
produce un bloqueo del acrosiringio distal que conduce
a la degeneracion funcional y estructural de las células
secretoras de la glandula ecrina?.

En conclusién, la queratodermia acuagénica es
una afeccion poco frecuente y probablemente infra-
diagnosticada o integrada en otro trastorno, como el
arrugamiento acuagénico. A pesar de las asociacio-
nes que se han encontrado en la literatura, no fue
posible identificar un factor subyacente —mas alla
de la desnutricion— en el caso aqui descrito. En la
paciente no habia historia familiar de fibrosis quistica
ni antecedentes personales de un tamizaje neonatal
positivo. Por otro lado, se han reportado casos de
fibrosis quistica de inicio en la vida adulta, cuya
expresion y curso clinico suelen ser atipicos, de
lenta evolucion y con manifestaciones méas sutiles.
Al existir tantas mutaciones del gen CFTR que
podrian ser causa de dichos cuadros atipicos, ade-
mas del antecedente de dolor abdominal crénico y
la desnutricién, actualmente se desconoce si mas
adelante la paciente podra presentar otras manifes-
taciones clinicas que correspondan a una forma
infrecuente de la enfermedad, por lo que es de suma
importancia continuar con su seguimiento a largo
plazo.

Desafortunadamente, por falta de recursos, no fue
posible realizar el estudio genético para identificar
mutaciones en el gen CFTR. Por otro lado, concorda-
mos con los articulos internacionales en los que se
suscita una discusion acerca de la nomenclatura de la
enfermedad, ya que los hallazgos clinicos e histopato-
I6gicos no corresponden a una queratodermia verda-
dera, pero tampoco a un <«arrugamiento» ni
hiperlinealidad palmar como tal. Consideramos ajustar-
nos a una nomenclatura mas descriptiva de acuerdo
con los hallazgos clinicos e histopatoldgicos, por lo que
proponemos el término «placas blanquecinas y mace-
radas acuagénicas del acrosiringio» o, en todo caso,
«pseudoqueratodermia acuagénica». Se requiere con-
tinuar con el reporte de casos para comprender mejor
la fisiopatologia, la presentacion y las asociaciones de
esta afeccion, y asi ofrecer un manejo y un segui-
miento integrales a los pacientes.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores
declaran que para esta investigaciéon no se han
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realizado experimentos en seres humanos ni en
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Confidencialidad de los datos. Los autores decla-
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mado. Los autores han obtenido el consentimiento
informado de los pacientes o sujetos referidos en el
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