
Resumen

El Nevo Poroqueratósico del Ostium y el Ducto 
Dérmico Ecrinos (NPODDE), es un raro hamar-
toma benigno de los conductos de las glándulas 
sudoríparas ecrinas, puede presentarse desde el 
nacimiento o también en edades posteriores. Su 
etiología plantea una alteración en la queratini-
zación debido a una mutación somática en el gen 
GJB2 que codifica para una proteína de unión 
gap. Esta mutación también está relacionada con 
el síndrome KID por lo cual la asesoría genética 
es crucial en estos pacientes. Clínicamente puede 
presentarse como hoyuelos hiperqueratósicos en 
palmas y plantas que normalmente son asintomá-
ticos. El diagnostico se confirma con la histopato-
logía que muestra una laminilla cornoide sobre el 
conducto ecrino subyacente. La entidad es benigna 
y de difícil tratamiento siendo refractaria a varias 
modalidades terapéuticas. Se presenta un caso de 
un paciente adulto masculino con lesiones típicas 
en palmas y plantas, a quien con la biopsia de piel 
se le confirmó el diagnóstico de NPODDE. Dado 
la baja frecuencia de esta condición el objetivo de 
este artículo radica en actualizar los aspectos más 
relevantes de esta entidad.

Palabras claves: laminilla cornoide; hamartoma 
ecrino; síndrome KID, GJB2, nevo poroqueratósi-
co del ostium y el ducto dérmico ecrinos.

summaRy

Porokeratotic Eccrine Ostial and Dermal Duct 
Nevus (PEODDN) is a rare benign hamartoma 
of  eccrine sweat gland ducts, it can present from 
birth or also at later ages. Its etiology implies an 
alteration in keratinization due to a somatic mu-
tation in GJB2 gene, that codes for a gap junction 
protein. This mutation is also associated with 
KID syndrome so genetic counseling for parents 
is crucial. Clinically it can present as keratotic 
pits in palms and soles that are usually asymp-
tomatic. The diagnosis is confirmed by histo-
pathology that shows a cornoid lamellae on the 
underlying eccrine duct. The entity is benign and 
the treatment is difficult, being refractory to seve-
ral therapeutic modalities. We present a case of  a 
male adult patient with typical lesions on palms 
and soles, who was diagnosed with PEODDN by 
skin biopsy. Given the low frequency of  this con-
dition, the objective of  this article is to update the 
most relevant aspects of  this entity. 

Key words: cornoid lamellae; eccrine hamarto-
ma; KID syndrome; GJB2; porokeratotic eccrine 
ostial and dermal duct nevus.
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El Nevo Poroqueratósico del Ostium y el Ducto 
Dérmico Ecrinos (NPODDE) es una entidad 
poco común, sin patrón de herencia asocia-

da, que suele aparecer desde el nacimiento, aunque 
también durante la infancia y en la edad adulta; se 
distingue por una neoformación benigna y asinto-
mática que se origina en los conductos excretores de 
las glándulas sudoríparas ecrinas.1 Clínicamente el 
NPODDE presenta dos tipos de lesiones: depresio-
nes puntiformes queratósicas en palmas y plantas con 
aspecto similar a comedones, y otras pápulas hiper-
queratósicas, algunas con aspecto verrucoso.2 Histo-

lógicamente se caracteriza por la laminilla cornoide, 
que es una columna de células paraqueratósicas y 
está asociada con disqueratosis en la capa espinosa, 
así como por la reducción en el número de células de 
la zona granular y está en estrecha asociación con el 
acrosiringio subyacente.3 

Caso ClíniCo

Paciente masculino de 38 años de edad, quien desde 
el nacimiento presenta múltiples hoyuelos hiperque-
ratósicos en palmas y plantas, los cuales son asinto-
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máticos y han permanecido estables en el tiempo 
(Figura 1). En la dermatoscopia de las lesiones se ob-
serva con mayor detalle la hiperqueratosis rodeando 
los acrosiringios de las glándulas sudoríparas (Figura 
2). Niega patologías de base y no ha recibido ningún 
tipo de manejo hasta el momento. Refiere que su ma-
dre presenta lesiones congénitas similares en palmas 
y plantas pero clínicamente más sutiles. 

Se solicitó biopsia de piel de una lesión de palma de 
mano izquierda cuyo estudio histopatológico a la tin-
ción con hematoxilina y eosina reveló una columna 
de células paraqueratósicas sobre la desembocadura 
de una glándula ecrina; también presenta hipogra-
nulosis y disqueratosis sutil en la base de la invagina-
ción epidérmica (Figura 3). Con los anteriores hallaz-
gos se confirmó el diagnostico de NPODDE. Dada la 
benignidad del cuadro clínico, el paciente decide no 
realizar ninguna intervención terapéutica.

DisCusión 
El NPODDE recibió su nombre por Abell y Read 
en 1980 pero fue descrito por primera vez un año 
antes en 1979 como nevo comedónico de las palmas 
por Marsden et al.3 Recientemente, se ha hecho un 
esfuerzo para renombrar esta condición como Nevo 
Poroqueratósico del Ostium Anexial (NPOA) para 
abarcar tanto al NPODDE como al Nevo Poroque-
ratósico Ecrino y del Folículo Piloso (NPEFP), ya 
que estas afecciones son muy similares basadas en su 
histopatología.4 

Es una entidad rara con alrededor de 41 casos repor-
tados y 6 revisiones de la literatura a nivel mundial.3 
La distribución por género es casi igual, las lesiones 
suelen estar presentes al nacer o en la infancia, aun-
que también se han descrito casos de NPODDE de 
aparición en adultos. Una revisión de la literatura por 
Valks et al. mostró que la frecuencia de la enfermedad 
de inicio tardío puede ser tan alta como 26%.5

El NPODDE se caracteriza clínicamente por pápu-
las u hoyuelos puntiformes hiperqueratósicos, que 
generalmente muestran una distribución lineal en las 
extremidades.  Las palmas y las plantas de los pies 
son los sitios más comúnmente afectados, pero el 
NPODDE  puede ocurrir en otras áreas de las ex-
tremidades e incluso en múltiples ubicaciones.6 En 
su mayoría el NPODDE es asintomático, pero puede 

Figura 1
Nevo Poroqueratósico del Ostium y el Ducto Dérmico Ecrinos. 

Figura 2
Dermatoscopia de los hoyuelos hiperqueratósicos sobre palma de 
mano izquierda.

Figura 3
Tinción H&E: laminilla cornoide que surge sobre la apertura de 
un conducto ecrino subyacente.
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estar asociado con prurito, hiperhidrosis o anhidro-
sis. Hay casos raros de NPODDE asociados con en-
fermedades como hipertiroidismo y polineuropatía 
sensorial, hipoplasia mamaria, sordera y retraso en 
el desarrollo, convulsiones, hemiparesia, escoliosis, 
alopecia, onicodisplasia y carcinoma escamocelular. 
Dada la baja frecuencia de esta condición no está cla-
ro si estas asociaciones son hallazgos incidentales o si 
tienen una verdadera relación causal.7 

La patogenia de la enfermedad no está clara, los 
estudios apuntan hacia un mosaicismo genético y 
una posible anomalía epidérmica circunscrita de la 
queratinización como el mecanismo patológico de 
la entidad. Los hallazgos recientes indican que el 
NPODDE puede ser una forma de mosaico del sín-
drome (KID) por sus siglas en ingles de queratitis, ic-
tiosis y sordera; el cual es un trastorno multisistémico 

severo con afectación ocular, cutánea y auditiva.8

El NPODDE es causado por una mutación somática 
en el gen GJB2, el cual se encuentra situado en el 
brazo largo del cromosoma 13 (13q11-q12) y codifica 
para una proteína de unión gap conocida como cone-
xina-26. Esta es una proteína estructural transmem-
brana que permite el flujo de iones intercelulares y 
macromoléculas en distintos tejidos. Se ha reportado 
gemelos con síndrome KID producto de una madre 
con queratodermia palmoplantar lineal limitada por 
lo que los individuos portadores de esta condición 
están a riesgo de transmitir este síndrome a su des-
cendencia.9

El estudio histopatológico es característico, se obser-
van focos de hiperqueratosis paraqueratósica en for-
ma columnar, lo que se denomina laminilla cornoide, 
que provoca invaginación epidérmica, con pérdida 

Tabla 1
Diagnóstico diferencial del NPODDE.

Clínica

Se presenta como un 
grupo de folículos dila-
tados, abiertos, cubiertos 
de queratina, ofreciendo 
el aspecto de comedones 
abiertos. Las lesiones 
pueden tener patrón zos-
teriforme o seguir las lí-
neas de Blaschko. 

Histología

Folículos dilatados con 
material córneo ortoque-
ratósico y epitelio atrófi-
co. Las paredes del folí-
culo están comprimidas 
por numerosas capas de 
queratinocitos. La epi-
dermis interfolicular es 
papilomatosa e hiperque-
ratósica.

Hiperqueratosis, papi-
lomatosis, acantosis y 
alargamiento de los pro-
cesos interpapilares y en 
algunas ocasiones puede 
haber disqueratosis acan-
tolítica. Los hallazgos en 
la dermis son variables y 
poco característicos.

Asociación Sistémica

Defectos esqueléticos 
congénitos: escoliosis, 
fusión de vértebras, es-
pina bífida oculta, au-
sencia del 5º dedo, dedos 
supernumerarios, sin-
dactilia. Anomalías del 
SNC: mielitis transver-
sa, cambios electroence-
falográficos y cataratas.

Alteraciones neuroló-
gicas, oculares y óseas, 
como epilepsia, retraso 
mental, cataratas, cifos-
coliosis e hipertrofia de 
extremidades; También 
se ha descrito asocia-
ción con hemangiomas, 
displasia poliostótica y 
síndrome Proteus.

La transformación ma-
ligna se estima en un 
7.5% de los todos los 
casos de poroqueratosis, 
con predominio de la 
variante linear y con el 
carcinoma escamocelu-
lar siendo el tumor prin-
cipalmente asociado.

Localización

Se localiza en la cara, 
el cuello y el tronco, 
aunque también, se han 
descrito casos en las 
palmas, los genitales, 
las orejas y el cuero ca-
belludo.

Entidad

Nevo 
Comedónico

La localización más 
frecuente es en las ex-
tremidades inferiores y 
superiores, el tronco y 
la cara. La afectación 
es unilateral, principal-
mente en la parte iz-
quierda del cuerpo.

Ubicación en extremi-
dades especialmente 
superiores, con predo-
minio palmo-plantar.

Neoformaciones de as-
pecto verrugoso, de uno 
o varios centímetros de 
diámetro, color marrón 
oscuro o pardo grisáceo 
y pueden formar placas 
bien delimitadas. Con fre-
cuencia siguen las líneas 
de Blaschko. Pudiendo 
ser localizados, unilatera-
les o sistematizados.

Lesiones puntiformes 
hiperqueratósicas loca-
lizadas en palmas  y/o 
plantas. Las lesiones se 
describen en “forma de 
semilla” (seed-like), pu-
diendo ser levantadas de 
forma espicular o más 
bien deprimidas en forma 
de pits.

Presenta lámina cornoi-
de: una columna com-
pacta paraqueratósica 
que deprime un área 
epidérmica caracteriza-
da por un adelgazamien-
to o ausencia del estrato 
granular. Queratinocitos 
disqueratósicos en el 
estrato espinoso y com-
promiso inflamatorio de 
la dermis de tipo linfo-
histiocitario. 

Nevo Epidérmi-
co Verrucoso

Poroqueratosis 
Punctata
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de la capa granulosa. La lámina paraqueratósica casi 
siempre está sobre la desembocadura de un conducto 
ecrino.1 

Los diagnósticos diferenciales de NPODDE consis-
ten en varios trastornos que muestran hallazgos clíni-
cos similares como nevo comedónico, nevo epidérmi-
co verrucoso lineal y poroqueratosis punctata (Tabla 
1). El nevo comedónico y el nevo epidérmico verru-
goso lineal se pueden diferenciar por la ausencia de 
hoyuelos puntiformes y tapones de queratina. En la 
poroqueratosis punctata no hay hiperplasia del con-
ducto ecrino, y la invaginación epidérmica es más 
delgada que la del NPODDE.6 

Hay muy pocas opciones terapéuticas disponibles 
mencionadas en la literatura. La  quirúrgica es la op-
ción de primera línea para cuando las lesiones son 
pequeñas y localizadas en una ubicación anatómica 
que lo permita. Entre otras modalidades terapéuticas 
disponibles el láser ultrapulsado de CO2 tiene un re-
sultado estético mucho mejor en comparación con la 
escisión quirúrgica y el láser de CO2 convencional 
dejando hipopigmentación y cicatrización mínimas. 
Los tratamientos tópicos como los queratolíticos, los 
retinoides, los esteroides, el calcipotriol y la antralina 
resultaron ineficaces y se encontró que otras modali-
dades, como la fototerapia, la crioterapia y el electro-
cauterio tienen pobres resultados.7 

El curso del NPODDE es benigno, suele ser estacio-
nario o, a veces, progresivo. La involución a largo 
plazo de las lesiones se ha observado raramente y no 
se ha reportado transformación maligna.8 

Debido a la asociación del NPODDE con la muta-
ción del gen GJB2 (mutación responsable del síndro-
me KID) las personas con NPODDE pueden correr 
el riesgo de concebir niños con este síndrome y se les 
debe realizar asesoría sobre este riesgo. Los pacientes 
con lesiones generalizadas, con gran compromiso de 
la superficie corporal o los que presentan el NPOA, 
probablemente tienen el mayor riesgo para esta en-
tidad sindromática; pero debido a que la mutación 
somática temprana puede afectar múltiples linajes 
embrionarios, se recomienda asesoría genética a to-
das las mujeres embarazadas e incluso a los futuros 
padres hombres que cursen con NPODDE así sea 
lozalizado.9
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RefeRencias

ConClusión 
Se presenta un caso de NPODDE, el cual es una ha-
martoma de las glándulas sudoríparas, cuya etiología 
involucra una alteración en la queratinización epi-
dérmica sobre los conductos ecrinos lo que se refle-
ja clínicamente en hoyuelos hiperqueratósicos sobre 
palmas y plantas. Es una entidad de baja frecuencia, 
benigna, normalmente asintomática y de difícil tra-
tamiento. En este caso se encontró la asociación fa-
miliar en primer grado lo que demuestra su carácter 
genético y hereditario.


