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La porocheratosi palmo-plantare e disseminata (PPPD) & un distur-
bo della cheratinizzazione della cute trasmesso con modalita autosomica
dominante. Clinicamente essa & caratterizzata da lesioni anulari di pic-
cole dimensioni con margini nettamente delimitati e bordo lievemente
cheratinizzato localizzate in corrispondenza del palmo delle mani e del-
la pianta dei piedi ma anche a livello del tronco e delle zone non fotoe-
sposte. Per la diagnosi ¢ indispensabile effettuare l'esame istologico delle
lesioni con lidentificazione della caratteristica lamella cornoide che cor-
risponde al bordo rilevaro della lesione: essa & caratterizzata da una sor-
tile colonna di cellule paracheratosiche con nuclei picnotici.

Riportiamo un caso di PPPD familiare osservata in un womo di 65
anni e nel figlio di 35 anni. In entrambi i pazienti le lesioni erano insor-
te dapprima sul palmo delle mani e sulla pianta dei piedi e successiva-
mente sulle restanti aree corporee. Lesame obiettivo dermatologico meste-
va in evidenza, in corrispondenza delle piante dei piedi, papule anulari
biancastre e cheratosiche confluenti che assumevano laspetio di placche; a
livello del palmo delle mani le lesioni anulari erano numerose, ma pii
piccole, mentre sul tronco e sugli arti inferiori apparivano isolate.

1 pazienti sono stati trattati con rétinoidi sistemici, acitretina alla
dose di 0,5 mglkgldie, con notevole miglioramento del quadro clinico
dopo quattro mesi.

SUMMARY: Porokeratosis palmaris et plantaris disseminata.
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Porokeratosis palmaris et plantaris disseminata is a rare autosomal
dominant chronic disorder of keratinization characterized by annular
plagues with an elevated hyperkeratotic border on the palms and soles
and small round hyperpigmented macules surrounded by a hyperkera-
totic rim in legs, arms and forearms. Biopsy showed the istological fea-
tiires of cornoid lamella caracterized by a column of parakeratosis over-
bying an epidermal depression with dyskeratotic keratinocytes.

We report a case of PPPD in a 65 years old man and in his son of
35 years. Both patients presented lesions on the palms and soles, on the
trunk and on the legs. From the clinical appearence and histological
Jindings a diagnosis of porokeratosis plantaris palmaris et disseminatis
was made.

The patients treated with acitretin (0,5 mglkg/die) showed a clin-
ical improvement after four months of trearment.
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Introduzione

La porocheratosi rientra nei disturbi della cherati-
nizzazione della cute (1).

Pud essere a trasmissione genetica (con modalita
autosomica dominante) o acquisita. La diagnosi ¢ isto-
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logica con la presenza della caratteristica lamella cor-
noide, colonna di cellule paracheratosiche localizzata
nel punto in cui lo strato granuloso ¢ assente. Essa cor-
risponde clinicamente al bordo ipercheratosico della
lesione. Esistono cinque forme cliniche di questa pato-
logia (2): la porocheratosi di Mibelli, la porocheratosi
attinica superficiale disseminata, la porocheratosi li-
neare, la porocheratosi palmo-plantare puntata e, infi-
ne, la porocheratosi palmo-plantare e disseminata
(PPPD). Quest'ultima si differenzia dalle altre per il
fatto che le lesioni insorgono, oltre che sul palmo del-
le mani e sulla pianta dei piedi, anche in altri distretti
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corporei che, a differenza che nelle altre forme di po-
rocheratosi, non sono zone fotoesposte (3). Riportia-
mo un caso di PPPD familiare osservata in un uomo

di 65 anni e nel figlio di 35 anni.

Caso clinico

Un uomo caucasico di 65 anni giunge alla nostra
osservazione per la presenza, da circa 30 anni, di lesio-
ni anulari multiple con bordo rilevato, cheratosico, in
corrispondenza del palmo delle mani, della pianta dei
piedi, del tronco e degli arti.

Dall’anamnesi patologica remota emergeva iper-
tensione da 13 anni e diabete da 5 anni, in trattamen-
to farmacologico.

Lesame obiettivo dermatologico metteva in eviden-
za, in corrispondenza delle piante dei piedi, papule
anulari biancastre e cheratosiche confluenti (Fig. 1) che
assumevano ['aspetto di placche; a livello del palmo del-
le mani le lesioni anulari erano numerose ma pitt pic-
cole; sul tronco e sugli arti inferiori (Fig. 2) apparivano
isolate. Non era presente né bruciore né prurito.

Il paziente veniva sottoposto ad ECG ed esami
ematochimici di routine, risultati nella norma ad ecce-
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Fig. 1 - Caratteristiche lesioni cheratosiche della PPPD a livello plantare.
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Fig. 2 - Gamba sinistra: lesioni anulari della PPPD.

zione di un lieve aumento dell’azotemia (56 mg%) e
della glicemia (154 mg%).

Veniva effettuata una biopsia cutanea di una lesio-
ne sul troneo e di una in corrispondenza della pianta
del piede sinistro. Lesame istologico mostrava marcata
iperortocheratosi con focale paracheratosi, acantosi e
papillomatosi associate ad un lievissimo infiltrato in-
flammatorio a distribuzione perivascolare (Fig. 3).
Erano evidenti immagini di lamella cornoide. Tale
quadro era compatibile con la diagnosi di porochera-
tosi.

Il paziente veniva trattato con acitretina per via si-
stemica nella dose di 0,5mg/kg/die. 1l follow up a 2
mesi evidenziava un lieve miglioramento del quadro.
Dopo quattro mesi di terapia I'aspetto clinico appari-
va notevolmente migliorato.

Un aspetto clinico simile, ma meno marcato, con
un quadro istologico sovrapponibile a quello descritto
veniva osservato nel figlio del nostro paziente.

Discussione

La porocheratosi rientra nei disturbi di cheratiniz-
zazione della cute. Pud essere acquisita o genetica (tra-
smessa con modalitd autosomica dominante). Sono
note cinque diverse forme di questa dermatosi (2).

La porocheratosi di Mibelli o porocheratosi in
placche esordisce di solito nell'infanzia sotto forma di
papule ipercheratosiche ed eritematose, le quali com-
paiono soprattutto alle estremita superiori ed inferiori.

La porocheratosi attinica superficiale disseminata
(4, 5) & una variante pili frequente nel sesso femmini-
le. Le lesioni appaiono pil infiammate della forma
precedente e insorgono soprattutto in estate nelle zone
fotoesposte.
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Fig. 3 - Esame istologico (EE): lamelle cornoidi ben evidenti nella biopsia del-
la regione plantare.

La porocheratosi lineare (6). esordisce nell’infanzia
e le lesioni sono anulari con il carateeristico orletto
ipercheratosico e si dispongono lungo le linee di Bla-
schko.

La porocheratosi-palmo-plantare puntata ¢ tipica
dell’adolescenza. I pazienti sviluppano, sul palmo del-
le mani e sulla pianta dei piedi, lesioni di piccole di-
mensioni che non'mostrano tendenza alla diffusione.

La porocheratosi palmo-plantare e disseminata,
diagnosticata nei nostri pazienti, risulta essere la forma
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