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Introducción
Las displasias ectodérmicas son un grupo heterogéneo 
de trastornos hereditarios caracterizados por compartir 
anomalías estructurales y funcionales en varios tejidos 
derivados del ectodermo. Hasta la fecha se conocen 
unas 200 entidades diferentes, de las cuales se ha iden-
tificado el gen causal en aproximadamente 301.

El carcinoma verrugoso corresponde a un raro carci-
noma escamocelular de bajo grado, bien diferenciado, 
localmente invasivo, con bajo potencial metastásico, 
que se ha denominado por sus diferentes localizaciones 

como epitelioma cuniculado plantar, condiloma acu-
minado gigante de la región anorrectal y papilomatosis 
oral florida de la orofaringe, aunque representan la 
misma condición patológica.

Caso clínico
Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino 
de 51 años de edad, natural y procedente de Manizales 
(Caldas), de ocupación reciclador, que consultó por un 
cuadro clínico de cuatro años de evolución que se inició 
con la aparición de una lesión en la región plantar del 
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talón derecho, sobre un área de hiperqueratosis, la cual 
fue diagnosticada por biopsia como una verruga viral y 
tratada por un dermatólogo. La lesión recidivó 18 meses 
atrás y se convirtió en una masa de crecimiento lento 
que, posteriormente, se ulceró y se tornó fétida y dolo-
rosa, ocasionando limitación funcional importante. 

Refirió ausencia congénita de pelo corporal y, desde la 
primera infancia, alteración en todas las uñas e hiper-
queratosis palmo-plantar. 

Tiene tres hermanos y cuatro sobrinos con cambios si-
milares en la piel y en los anexos.

En el examen físico se encontró una lesión tumoral 
hiperqueratósica, de 15 cm de diámetro, de aspecto ve-
rrugoso, fétida, con algunas áreas ulceradas y supura-
tivas, que comprometían todo el talón del pie derecho 
(Figura 1). No se palparon adenopatías. 

Además, se encontró alopecia total, queratodermia 
palmo-plantar, distrofia de todas las uñas y catarata bi-

lateral (Figuras 2 y 3); con estos hallazgos se diagnos-
ticó una displasia ectodérmica hidrótica.

Se tomó biopsia en elipse del talón derecho. En la 
histopatología se observó una neoplasia maligna com-
puesta por grandes proyecciones papilares, con un epi-
telio queratinizante, bien diferenciado, con pocas ati-
pias y márgenes bien definidos, rodeadas por infiltrado 
inflamatorio (Figura 4), lo cual confirmó el diagnós-
tico clínico de carcinoma escamocelular cuniculado. 
El paciente fue sometido a amputación supracondílea 
por ortopedia. 

Discusión
La displasia ectodérmica hidrótica, o síndrome de 
Clouston, es un trastorno autosómico dominante, par-
ticularmente común en los individuos franco-cana-

Figura 4. Neoplasia maligna queratinizante, compuesta por 
grandes masas. Hematoxilina y eosina 10X.

Figura 1. Tumor verrugoso del talón derecho. Figura 2. Alopecia total.

Figura 3. Distrofia ungular.
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dienses. Es causada por mutaciones en el gen GJB6 
presente en el cromosoma 13, que codifica la conexina 
30. Las conexinas son proteínas transmembrana, direc-
tamente relacionadas con la señalización, intercambio 
de nutrientes, coordinación de actividades celulares y 
respuesta a estímulos1. 

Las tres principales características clínicas que la 
identifican son: hipotricosis generalizada, distrofia de 
las uñas y queratodermia palmo-plantar, con dientes 
normales y adecuada función de las glándulas sudorí-
paras y sebáceas. 

Otros componentes ectodérmicos que pueden estar 
presentes, incluyen alteraciones oculares, esqueléticas, 
retardo mental y sordera neurosensorial.

El carcinoma cuniculado es un tipo de carcinoma 
verrugoso infrecuente, de bajo grado, localizado en la 
planta del pie, descrito por primera vez en 19542. En va-
rios estudios de casos se sugiere que el virus del papi-
loma humano (HPV) es responsable de su crecimiento 
y desarrollo, y se han detectado, principalmente, el 
VPH2 y el VPH16. 

Se presenta predominantemente en hombres (79 
a 89%)2, entre la cuarta y sexta década de la vida, si-
guiendo un curso crónico que evoluciona desde una 
lesión focal discreta hasta un gran tumor solitario muy 
penetrante3. 

En una reciente revisión se encontró localizado en la 
planta de los pies4, bajo la cabeza del primer metatar-
siano (53 %), dedos de los pies (21 %), talón (16 %) y 
en otro lugar (10 %)5. El carcinoma del retropié puede 
tener un potencial más insidioso, una vez que ha inva-
dido la corteza ósea4.

El diagnóstico clínico diferencial incluye la verruga 
vulgar, el poroma ecrino, la hiperplasia epidérmica re-
activa, los tumores de los anexos, la queratosis sebo-
rreica gigante, el queratoacantoma gigante, el xantoma 
verruciforme y el melanoma verrugoso2.

La histopatología del carcinoma cuniculado se carac-
teriza por proyecciones papilares romas de epitelio bien 
diferenciado, con mínima atipia, rodeadas por un infil-
trado inflamatorio. Las células tumorales son grandes, 
con tinción pálida y una apariencia benigna (2). Las 
lesiones se pueden ser confundir en la histología con 
verrugas vulgares, hiperqueratosis e hiperplasia pseu-
doepiteliomatosa, principalmente si se toman biopsias 
superficiales.

El tratamiento de elección es la extirpación quirúr-
gica local amplia; en las lesiones extensas se puede re-
querir la amputación parcial o total del pie. Si el tumor 
es pequeño, el legrado (curettage) y la cauterización 

pueden ser suficientes. La electrodesecación, la crio-
cirugía y la cirugía láser, están asociadas con una alta 
tasa de recurrencia2. 

Hay pocos casos reportados en la literatura científica 
que relacionan la displasia ectodérmica hipohidrótica 
con tumores malignos, tales como el rabdomiosarcoma6 
y el carcinoma escamocelular de la piel, el lecho un-
gular y la tráquea7.

Existen reportes que asocian las entidades que pro-
ducen queratodermia palmo-plantar con una mayor 
propensión a la aparición del carcinoma de células es-
camosas y del epitelioma cuniculado8. 

No obstante, no encontramos publicaciones que 
muestren la asociación del síndrome de Clouston con el 
epitelioma cuniculado.

Conclusión
Se presenta el caso de un hombre de 51 años, con dis-
plasia ectodérmica hidrótica, que desarrolló un carci-
noma cuniculado sobre una lesión hiperqueratósica del 
talón derecho. Dado el compromiso tumoral óseo del 
calcáneo, se decidió practicar amputación supracon-
dílea del pie.

Estas son dos enfermedades raras de las que no encon-
tramos asociación en la literatura científica revisada.
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