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ICTIOSIS LAMELAR CONGENITA 

INTRODUCCION : 

El término ictiosis derivü del 9rie90 - ichthys -, rüÍ< do la 

palabra ocz, hllciendo refcrenci,1 a las escamas du dichos vcrtubra­

,ios, quL• son semejantes a ltls que se presentan 011 cstu tipo de a 1-

teracioru•s (¡, 2). Este grupo da enfermedades fue descrita hace 

más dt.• 2000 ,1ños en la 1 itcratura hindú, en la cual se mencioníl 

una dermatosis "que no suda, es extensa y semeja las escamas de un 

pez". As r mi !lmo, en 1 a anti gua 1 i teratura china so hacen ana 1 ogí as 

du escamas de pescado y piel dé víbora con ciertas dermatosis. En 

1808, Wi lan en su tratado "Sobre enfermedades cutdncasº discute -

est11 cíltegoria de cnferm·cdadcs, Postcri ormuntu numerosos síndro-­

mcs trnn ido surgi cndo quo pul.!' den ser e 1 as i f i en dos bajo e 1 nombro -

general 1,,fo ictiosis. Estas se consideran un grupo heterogéneo de -

altcracionus de la qucratinizaci6n hereditarias o ildquiridas, ca-­

racteri:aJas por la acumulación de escamas visibles en la piel 

( 1, 2). 

Por más de un siglo y medio las fronteras entre los varios ti 
pos de ictiosis han siJo confusas, existiendo múltiples clasifica­

ciones en base a las rnanifcstllcioncs clínictls, tipo de hcrenci..J, y 

en los últimos años con base a la histopatologla, cinética celular 

y alteraciones bioquímicas, La clasificaci6n más aceptada de las -

ictiosis ~o Primarias con base en las características ante­

riores son: ictiosis vulgar, ictiosis ligadtl al cromosoma X, icti~ 

sis bulosa (hipcrquoratosis cpidermolrtica) e ictiosis !amelar y -

se encuentran dcsg 1 osadas un e 1 cwidro No. 1. Ex i stcn de ser itas en 

la literatura alrededor de 29 entid,1Jcs clínicas en ltls cuaJcs la 

ictiosis t•s una característica constante o variable, asocia~ia a ~l 

tl•r,ic i oth'M rwuro 1 ógi cns, ocu l ,1ros, múscu I o-csqut! 1 éticas, he mato 1 ó-
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gi cas, Ju 1 dosarro 11 o scxua 1, ,~te. y que no dl?Lwn de conl:undi rs'• ...... 

con las ictiosis primariaff (t-6). 

En los años sesentas, la distinción de L1.1pil,re t•ntrc la form,1 

bu 1 OSü. de la ori trodermi s i et i os i f ormu con~1én ita (h i pcrquoratos is 

opidermolftica) y la forma no hulosa (ictiosis lame lar) fue .1d~pt.1-

Ja, y cílsÍ cll mismo tiompo, 11.1 ictiosis rocesivil 1 igado al cro1noso­

ma X fuo definitivamontc scpclru1..fo Je la ictiosis vulgtlr con bclSl~S -

clínicas y genéticas por Wells, Kerr y cols. (revisado en 1 y 5), -

De indudable importancia son los estudios de Frost, Van Scott y <·0(5, 

sobre la velocidad dt• tránsito de las células Je la epidermis, lo" 

cu11 I us asuntaron 1 as bases paríl dividir 1 as i.ct i os is en a 1 ter~1c i olll'~ 

hipcrproliferativas de la piel y alteraciones po~ rctu11ci6n prolon­

gada de 1 estrato córneo. Estos i nvcst i gadorcs encontraron que e 1 --

t lempo normal de trá~sito en las células de la epidermis es d~ 12 a 

14 días. En la ictiosis !amelar y on la hipcrqueratosis epidcrmolí­

tic..i encontraron aumento del número de mitosis y el tiempo Je trdn­

sito Jo las células reducido a 4 - 5 días, por lo que catalogaron -

estas entidades como ictjosis hiperproliferatiyas. En la ictiosis -

vulgdr y la ictiosis ligada al cromosoma X., ul número de mitosis Fut­

disminuíJu y el tiompo de tránsito entre 10 - 16 Jías consider,\ndo­

'las como h i pcrgucratos is por re tone i 6n de 1 cstrt1to córrw.o {rcv i sndo 

en 1, 2, 5). 

Algunos avances recientes on las técnicas de histopntologín 

han Celmbiado l,1 antigu.i imagen del estrato córneo, que habitualmun­

tu es vista como una cubierta d~shi lvanuda y desorganizada de célu­

las mucrt,1s, siendo esta imagen do htJcho un artcfilcto producido du­

rante la fijación y ul procesado técnico del tejido por pérdida del 

material intcrculular, quo estJ compuesto de grasas neutras. Er1 ca~ 

bio, cum1do so rc,1li:,1n cortus l·ungclados, ~e hacl! evidente lil orfl.Q. 

ni :uci ón compacta dl! 1 ustrato córneo mostran\io columni:1~ .. di noüJ,1s -

dl• cot•n\~oc i tos tlp l tlth1dos y tllllll" l l!•.ldos rodL'tldos du m.:1b~r i ,1 I h i Jrofó-





Cuadro Nt. 1 

CLABIFICACION DE LAS ICTI0919 MA°'OR!9 O PRIMARIAS 

ICTIOSIS 

ICTIOlll 
VULGAR 

Tl,O DI 
HIRINCIA INICIO 

AUTOIOllllOO 1- IZ 11 
OOMNANTI 

ICTIOlll RIClllVO O - S 11 
LllADAAL "X" .._ AL"lC" 

CAllACTllllSTICAS 
CARACnlllSTICAS CLINICAI ABOCIAOAS Hl9TOLOQIA 

llCAllAI PINAl, ILANCAS EN MGIO - ATOPIA 
1119 IKTIN90l!A8,91'riOS DE l'L!XION 
RHl'ITA009.NAllCA9 ENPALllAI V 
PLANTAS 

CAPA OllANULAR 
AUSlllTI O DISMI· 
NI.IDA 

HCAlllAS GRANDU,08SCURAS1 CARA V oi.CtDAOES COR NO UTIL 
Cl.SUO FRIC. A1EC1ll009.ALOUNO!l 91· NIAi.ES, Olf. • 
TIOIDE FLEXION AFECTADOS. PALllAS Y 91.LNTASA ESTE 

'PUNlUVR!SPETADAS ROIDl!A • 

ICTIOlll 
IULOllA 
~ -ro llllTIMAVAllPOLLASGEP«RALIZAOAS INP'ECCIONlllCU· HIPl!llQUIRATOSIS 
-..n -111!-9,0RUISAS,CAFES, -Al FMCU- mQIRMOUTICA 

ICTIOSll 
LAlllLAll 
-Tll'OI 
llL~ 
2. llC NO IULOIA 

PIUITICULARMINTI SITIOS DE FLIXION ENTES 

-UZADA1Aftc'TAOOSCARA,SITIOS IC'T1IOPION,I~ llP!llQUIRATOSIS 
DI Pl.1-,PALllAS Y PLANTAS. IRITWO BIOS (19', IL) Dl!NllA,911ANULAR 
-(DP.EIC.)IL1ESCAMAS~SAS ALOPltlA AIJMINTADA. 
OUCUllAl,llC1ESCAllAS MAi FWAS, PAR-.TOSIS 
ILANCAS (ISP.llC) 

~~.:::.,-~ ,._ 0er.-..,1111s11,1-24 
11t •lrll- lct-"""""° noWooo 

llJ.11,8. 
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bico (rcvis~do en t). 

Bc1sado un lo untl"rior, .. 1sí como en estudios Ju microscopía -­

electr6nica, criofracturü, fr'J~cio1,amiento c~lular y an~lisis his­

toquímicos, Elias (revisado en 1 y 7) ha propuesto un modelo Je 2 

compartimentos del estrato córneo, que consiste l"n lüs ct!lul .. 1s o -

"lddri l lo!i" y la substancia intercelular o •1 ,1rg .. 1m .. 1st1". Los cornL>n­

~· i tus o "1 t;ldr i 11 os" están compuestos prcdomi nantcmcnte .t" protc Í -­

nds fibrosas. Las queratinds, que son IDs ·protcín.1s estructurales 

caractoríst i cas du 1 a epidermis, su orgdni =dn en cstrul~turas de 

80 - 100 nm dusi gn,1dos fi lumt~ntos i ntermcdi os. Estos fi l.:imcntos -

aumcntun a medida que la c~lula ~u mueve de lus Cdpus basal y es­

pinosa a la capa granular, en donde se asocidn a los gr .. lnulos J~ -

qucratohial ina (fig. 1). Dicltos gránulos conti•.-nL>n fi lqgriníl, dn-­

tcs llamadas proteínas básicas del estrato córneo, la cuol se une 

a 1 os f i 1 clmentos intermedios para dar 1 a matriz i nterf i 1 amentosa -

del corneocito. Una torcer~ proteína es la envoltura de las célu-­

las del estrato c6rneo, 1 lamoda banda ~o densa, qui! forma 

el cctoesqueleto del cornco~ito y que presumiblemente es la respon 

sable de la pr•otección a las rcpctidils agresiones físicas y quími-

cas. 

El espacio intercelular o "argamasa" constituye apro.'l(imadamen. 

te de 1 10 a 1 30% de 1 vo 1 umcn d" 1 estrato córneo. Estos espacios -­

están compuestos pri ne i pa 1 mente por grasas neutr .. 1s (ccrilmi cfos, es­

tero! es libres, esterol, ésteres <le cera, glicéridos, ilcidos 9r11-­

sos, a Iconos, escualcno, cte.) que cstdn dispuestos 1~n ilmpl ias Cil­

pas 1 ami nares y comprcnJcn dl~ 1 5 "1 10% de 1 peso de 1 c•str<Jto cór--

neo. 

Durilntc 1 a corn i f i c1.1c i Ón y si mu 1 t..ínr.:lmcntc con 1 os hechos rc­

f cr idos en e 1 párrof o antm• i or, cumb i os importantes ocurren en 1 u 

composición de los lípidos de la t•pidcrmis y en su locali:ación --



lff~P2elular· 
· Banda densa 

Queretohieline 

Cuerpo Lamelar 

Capa C6rnea. 

Capa Granular 

Capa Espinosa 

Fig, J. Dibujo esquemático de la epidermis, 

Durante Ja cornificación normal el citoplas•Ü se llena 
progresivamente con filamentos intermedios. La asocia­
ción de estos filamentos con la queratohialina produce 
la matriz filamentosa dentro del cornocito,simultánee­
mcntc la banda densa ee forma por debajo de la membra­
na plasmática del corncecito. El cuerpo lamelar libera 
su contenido lfpido en el espacio intercelular en la -
unión de la capa granular y córneil. Esto forrwa la capa 
lípida intercelular del estrato córneo que probablemefi 
te sea la responsable de la cohesión celular. 
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tisular. ~a 1ocülizución intt.+rl•tdul,1r de los lfpidos en uf ustru­

to c6rnoo puede ser iltri bui d,1 ,, 1 rut'rpo 1qmt•1 ,1r{s in. quordt i noso­

mil, ~wünulo cuhierto de mcrnbrdnt1, cuerpo de Odl,ind) (fig. t). Esb.· 

organe 1 o se fus i on1.1 con 1 u membran.1 e i top l{ism i Cd en su rugi ón .1pi -

cal y dusl·.:1ry,1 su contcni do en el t.'Spucio intcr•cclul'l:lf' L'n lü tr..in­

sici6n ,f,• lds cupüs de c6luli1s grilr1l1larcs ül estrato c6rnco. ld -­

r~organi:dci6n de este mJtrri~I probüblcmcnte forma lu 15mina ir1-­

tercclular 1 ípidü del estr1.1to córneo. los 1 ípi dos de la capü basi:d 

.semejan i1 t1qut!tlos dP muchos otros epitelios con prt!dorninio d,~ fos-

folípidos, neccsilrios petra la formución de capds dobles de los or--

91.1nclos y mcmbrlJnas celularC!s. En contraste, ·los fosfol ípiJos con~­

tituycn solo un componente menor de los 1 Ípi dos del cstrilto córneo, 

siendo llls glucocilcpramiJus, ceramidas, y tt1I ve: colesterol sulf!J. 

to, los que proveen los sitios polares par..i ul mantenimiento Je lds 

1 ám i nas i ntcrce Ju 1 ar•cs 1 í pi das. Probab 1 cmentc est ds 1 ,ím i nas Sl~ \lis­

persan en gotas micclarcs en las capt1s más externc.1s dl~I estrato C"Ó.t: 

neo debida a una ulterior dcgrudación de las substancias más pota-­

res, como las glucocifccramidds a ccramidas y el colesterol sulfato 

a colesterol. 

AunqUl' 1 os dcta 11 es precisos de f os eventos bi aquí micos de 

estos lípidos aún tienen que ser dclucidados, estas alteracion(ls 

pueden jugar un papel muy i mpnf't\1ntc rn J,1 JL•scamac i ón norma 1. 

Et proceso de la dcsl~\1111uc;i,;11 es lcuto y totalmentP invisibfp, 

l~ pcr i Fcri u de 1 corno oc i to en forma i ndi vi dua 1 se separa de 1 as -­

cV 1u1 ~is vcc i nds y Jt>spués se desprenden i ntacbis tata lmcntc. lfostu 

la fcchü no se conoct'n los fuctorcs que regulan lu dcscilmación nor­

mt1I ni 1 os mccilni smos homcostdt i cos por 1 os cua 1 es td ti cmpo de di -

visión y madur<ición cclullw se. sincroni:(1n para producir los corncQ. 

e i tos sUCl's i vos. Sin emb.:wgo, e i ertos descubr i mentas en e 1 hombre -
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y en ,1nimdh.•s Je experiittentación sugieren unít fut?rtl'" evidenci'1 de 

lo hipóh.~sis un lo cual las altcrilciones det metabolismo de los - -

'lípidos son la base de las ictiosis. Una de las evidencias más con­

vincentes es el desarrollo de ictiosis despu~s del tratamiento con 

medicamentos que disminuyen l'I colesterol sérico. Ademáa, la produ~ 

ción de- descumt1CiÓn ''" lcl dnficiunctíl de ácidos grusos cs,•ncialcs -

,.~t.í bil~n docum,~ntdlia, Útro punto Je coincidencia entre las altera-
' 

e i onos de 1 metdbo 1 í smo dl.. 1 os 1 r pi dos y 1 as i et i os is son 1 os estu--

di os d{I l'ykcs y cols. (rcvist1do en¡) en la cnfurmedad de Rcísum .. -

Estos pílcÍ unt~s sufren UO\l l~nfermcdad multi sistémica progrl?siva con 

ictiosie, utaxi~1 c~rebl'losil, nt•\u•opatía pcriféric~ y rctinitis pig­

mentosa, Jcbido d imposibi ti1.fod p~1ra º"ídar el ácido fitánico de la 

Ji cta. Las c1; 1u1 as de la epi J1.?rmi s cont i encn Vtlcuolas 1 f pi d,1s prorni 

ncnt~s~ E! ácido fitánico, qu~ es un ácido graso derivado de la -­

cforofí Id y que normdlmcntc no se detecta en la cpidcr,.is,. consti ... -. 

tuye una fracción prepondcr~ntc Je los lipidos de ésta en dichos ~ll 

fermos, encontrándose así mismo el<>vado en el suero (t, 2, 6, 7). 

Mlís rccicnt~mcnte una Je lus formas de ictiosis pr"ilwarias, la 

ictiosis li9aJa al cromosoma X, hd sido ~tribuida a un defecto del 

niotabolismo lipído on la forma de deficiencia de aril sulfatasa e, 
Ufhl sulfatafhl estcroidea microsomal que hidroliza cf grupo sulfato 

de una serie de hormonas cst\!roiJeas y del colesterol sulf'1to .. la -

nusencia de estu en::ima se asocia con un exceso de cinco veces la -

cantidad de colesterol sulfato en la ictiosis ligada al cromosoma X. 

La actividad de la sulfatasa cstcroidca en el estrato córneo resi~e 

en el espacio intercelular, así como s~ sustrato (colesterol sulfa­

to), al igual que los otros lípidos. Eato sugiere que la hidrólis"is 

del colesterol sulfato puede regular la cohesión celular durante el 

tránsito de las células en el estrato córneo. la hipótesis de· que la 



.dcscam..ición en la ictiosis 1 i9"1dt1 ill cromosomt1 X se puede atribuir 

di rectamente il 1 exceso de co 1 esterol su 1 fato en e 1 estrato córneo, 

está apoy,1da por 1 a c1.1pac i dt1d de reproducir 1 a cnfcrmcda·d e 1 ín i ct1 

e histol69icr:1mcnte en animales dr. e.'<pcrimentt1ción por la apl icaciQn 

t6picü de colesterol sulfüto (!, 2, 7), 

En el síndrome de SjÜgrcn-Larson, que incluye c1ltc·racioncs ru~!! 

rológicds y rl•tinianas uBÍ como ictiosis, su hd encontrl1do cfogcne-­

raci6n grasa de la microglia retiniana, disminución u~ ciertos metu 

bolitas del ücido linoleico y mejoría Jrl Clhldro con re.solución \fl' 

l.:1 ictiosis ti! incluir en la dil?tu trig/icériJos de cudl1 lld mcJi.:i. -

Estas evidencias sugieren una ultcrución l.!n "el metabolismo de los 

lípicJos (1, 2). 

Sindromt·~ similareR que consisten en ictiosis y lipidoois sis­

témic,1s hm1 sido revis,Hlas por ffond y RoJcn en 1983 (2). 

Sin t•mb,1r90, no so/dmf..!ntt~ la "íH'Btlmc:tsd" (substanci.:i inter•celu-

1 m~) in f 1 Uyf' en 1 a Jescama{' i Ün, si no que, ti norma 1 i düdes en 1 os com­

ponentes Je los "ladrillos" (qtwratinas) también han sido implica-­

dos un ü 1 gunos estados dcscamí1t i vos, habi éndosc repor•tado estudios 

preliminares de queratina anormales en la hiperqueratosis cpi1.:lcrmo­

lftic~ y,.,, cd feto arlequín (1, 2, 7), 

Li! ictiosis lamclar, que es el tema del presente estudio, es -

Uníl 91~n0Jcrmotosis que se presenta dl.!sdc el 11dcimiento y que se he­

reda en formt1 ,10tosómic,1 rcccsiva. Generalmente, pPro no sicmpr'c, -

el paciente se prl•sc11tu como "niílo colodi6n". Esto corrcspond~ a -­

una membrar1d l1ri lldr1tr c~f6 ami.Jri !lenta, de consistencia opcrgami-­

nada, que envut• I Vl' t11 r1•c i én nacido y que retrae párpados, or i f i -­

ci os nasDlus, boctl y producr deformidi.Jd du los pabellones auricula­

res. Esta cubierta tiene una composición simi lur a la del estado -­

c6rnco. Posteriormente esta membrar1a se agrieta y su descama dentro 

de las priml.!ras semanas. Aparece después una dermatosis guneral iza-
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da, caractet•i :adü por escamas gruesas, cCJfés o b l ,1nquec i nas, lami -

nart.'s, que incluyen cara, palmus, plantas y sitios Je flcKión, y -

que se están descamando en forntd <'Onsidurable. E>.isten también 

placas densas en piel cabelluda que pueden producir alopecia. El -

cctropión casi siempre cst.:í pPL~Sl"nb! y es un importante signo diag 

nóstico. Esti1 dermL1tosis persisb.Hl tod11 l,1 vidJ, dunqut.• se refiere 

rm~jorC..1 un 1 os e 1 imas cd 1 idos y húmedos, )' en ocasiones con 1 tl edad; 

mi ontrds que 1 n lforrn.Jtos is empeora durante 1 os meses de invierno. -

En 1 ds b i ops i dS de pi e 1 con microscopio de 1 u: se ohserva h i pcrquc­

ratos is con pdr,1qucrutos is foca 1, capu gran u l 11r norma 1 o ..iumcntuda, 

cJcantosis y tapon<-'s de quer•atin"1 ~n los folículos pi !osos. A veces 

C:\istc un infiltr.,Jdo linfocit,1rio en la dermis sUp4.~rricilJI. La mi-­

croscopÍll e~octrónica mut.•stra tiumento del número d<> queratinosomas, 

con rnitocondrias y células nucleadas en la capa trt1nsicional entre 

el estrato córneo y lt1 capil grunular con aumento Je la substancia -

intorcl~lular. Los estudios de cinética celular revelan aumento de -

lo actividad mitótica y reducción del tiempo de tránsito de las cé­

lulas en la epidermis (ictiosis hiperproliferativa) (1, 2, 3, 8), 

Algunos autores como Gianotti (revisado en l, 9 y 10) 

Sw,mbeck (6), Wi lliams y Elias (9, 11, 12) y Hazel y Mark~ (tO), 

han scpar,1do esta cnt i dad en 2 subgrupos, .a in embargo sol o f oa 4 

últimos autores mencionados lo han hecho con bases clínicas, histo­

lógicas, bioquímicas y de cinética celular. Estos subgrupos compreu 

den la ictiosis lamelar• clásica (ILC) y la eritrodermia ictiosifor­

mo congénita no bulosa (EICNB) y seran tratados más ampliamente en 

la discusión del presente trabajo. 

'El propósito de nuestro estudio es revisar los hallazgos clínl 

cose histopatológicos de los pucicntes que han 4.~gresado del Hospi­

tal lnfanti 1 del Estado de Sonora con diagnóstico de ictiosis ·!ame­

lar congénita, asf como r~visür la literatura de los últimos años -
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y di scus i 6n da 1 os doscubri mi untos más roe i untes, con especia 1 én­

fasis un el tratamiento y pronóstico do estos enfermos. 
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M A T E R 1 A L METOOOS 

Se revisaron los expedientes clínicos y biopsias de piel de 

todos los pdcicntes egresados d••I Hospital lníanti 1 del Estado -

de Sonorü du Novi cmbre de 1977 a Febrero de 1936, con los diag-­

n6st i cos d1..• 1 et i os is Lamli 1 ar ~ongt!n ita, as i como 1 os pacientes -

vistos "'n l..i Consulta C:~tt!rna con el •ismo problt~•a. Fueron ana-

1 i:ados los siguientes parámetros: Sexo, edad Je inicio del pa-­

dec i miento )" a 1 momento Je 1 i ngrcso, e\'.L1d de 1 os padres, conean­

gui ni dad, antecedentes fami 1 i ares de la enfermedad, antecedentes 

peri natales, lugar de procedencia, Cuadro clínico y evolución -

del padecimiento. Las biopsias de piel fueron t .... das de la cara 

externa del bra:o o de la espdlda. Se reali:aron varios corte• -

hsitológicos de las biopsias de piel las cuales se ti~eron con -

hcm•toxi lina-eosina, ácido pcryódico de Schiff, reticulina y tri 

crómico de Masson. 
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RESULTADOS 

Se encontraron un totu 1 d~ ~ Cdsos. Lu~ pr i me!"OS 7 pací entes 

i ngrcsaron a 1 servi e i o du Ncontltol 09i ~1 i nmedi utilmente después Je 1 

nacimiento y el último paciente fue visto t!O la Consulta Externa Jt.• 

Dermatología a los .i must!S de cdlhi. 

Con rcspL•cto u 1 sc,o, 5 pacientes (62. S%) correspundi crol'. u 1 -

sexo masculino y 3 pociuntes (37,5%) al sexo femenino. 

Todos los pacientes uran originarios úcl Estado do Sonora. En 

la mitad Je 1 os casos, 1 os pacientes o 1 os padres de éstos proccJi -

an do pequeñas pob 1 ac i oncs de i i nter i ar Jr 1 usb.1do, No se rcfi cr•c -

cons..inguiniduJ en ningun.:1 de las famili,1s t\stuJi,Hfos. Lil udad promc. 

di o du 1 os padres a 1 momento d~ lcl procrcaci ón fuC' lfo JO, 2 uñas 

(rango de 27 a 36) paoa los hombres y 27 añ.os (rango 22 u 30) p.ir.1 

1 as mujt!res. 

Encontramos antecedentes familiares de ictiosis en el pacient~' 

del caso 1, el cual teñía una hermana con el mismo padecimiento que 

fue atendida en Tucson, Arizona y falleció a los 2 meses por septi­

ce•ia. Los casos 2, 3 y S eran hurmanos producto de gestaciones con 

secutivas, sin tener ningún hermano sano (cuadro 2), El árbol genca 

lógico Jt• esta familia se muestra en la fig. No. 2, mostrándose en 

la filial 1 a 2 miembros que tenían el mismo apellido y procedían -

del mismo poblado, 

Dentro de 1 os antecedentes peri nata 1 es, 2 pac i en tus fueron pr!:_ 

~atures y 3 fueron de bajo peso al nacimiento. 

Con respecto al CUdJro clínico, todos los nif¡os iniciaron su -

paJccimil!nto al nacimiento. Siete Je los 8 niños se presentaron como 

#bebé colodión". Estos paci~ntes estaban envueltos en una membrana -

café-amari lienta, bri liante, acartonada, que cubría toda la piel -­

(fig. J). la cubierta se agrietaba en sitios de flexl6n con descama-



ICTIOSIS LAMELAR CONGENITA 

ANTECEDENTES HEREDITARIOS Y FAMILIARES 

Edad (años) Antecedentes 

e a s o Padre Madre Consanguinidad de icti osi s 

1.- M. R. N. 32 - 30 NO Si (hermana t ) 
2.- C. R. N. 27 - 26 NO Si (*) 

3.- C. R. N. 29 - 28 NO Si (*) 

-1.- N. M. N. 30 - 22 NO NO 

5.- C. R. G 30 - 29 NO Si (*) 

~ 
6.- s. D. J. 36 - 28 NO NO 

7.- R. S. J. 28 - 25 NO NO 

8.- F. R. G. ? - 28 NO NO 

X 30 - 27 

(*) Hermanos 
Fuente: Archivo Clínico y Bioestadística 

Cuadro 2 



ICTIOSIS LAMELAR CONGENITA 

ANTECEDENTES liEREOITARIOS Y FAMILIARES 

Eda1f (años) Antocedentes 

e º s º Paur<· Madre Consanguinidad de ictiosis 

1.- M. R. N, 32 30 NO Si (hermano t ) 
2.- c. R. N. 27 26 NO Si (") 

J.- c. R. N. 29 28 NO Si (") 

4,- N. M. N. 30 22 NO NO 

5.- c. R. G 30 29 NO Si (") 

:::¡ 6.- s. D. J. 36 28 NO NO 

7,- R. s. J. :.!8 25 NO NO 

8.- f. R. G. 28 NO NO 

30 27 

(") Hermanos 
Fuente : Archivo Clínico y Biocstadística 

Cuadro 2 



Fioura Nl!. 2 

:e 

n 

m 

( PROll..EMAS CONIANGUNEOS 

t SE DHCONllCI NIMRO DE INTEGRANTES 



15 

fig, 3 a y b. 

nNiños colodión" cubi~rtos con 
una membrana café amari 1 lenta, 
bri l lantc, acartonada que re­
trae parpados, orificios nasa­
les, labios y pabellones auri­
cu 1 arL•s. Su campos i e i 6n es si -
mi lar a la del estrato córneo, 
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·ci6n de ésta JcsJc los primeros días de nacidos. Presentaban además 

~ctropión gcncr~lmentc scv~ro, oc labio ( eversión de los labios ) y 

deformidad de nari; y pabellones auriculares (fi9. 4 y 5). la mcmbrd 

na se desprendió completamente entre la la. y 2a. semana de vi da - -

del paciente. las fisuras en sitios Je Flexión fueron profundas en -

<11 gunos casos y se pensó que pu di eran comprometer l l1 e i rcu 1 ación 

dista 1, sobre todo 1 as que ac presentaron en muñeca y p 1 i egues de 

los ded~~ (fig. 6 a y b). Al desprenderse ~sta membrana, los pacien­

tes presentaron una dermütos is caractcri zuda por duscam,1ci ón gencr,1-

l i :ada qUt! aícctaba p.:ilmas, plantas y sitios de fh?xión. Tres dt? 

estos pacientes fal lccieron en el· período nconc1tal por~ septicemia 

tintrc 1 os 4 y 9 di as dr. vi d~1, correspondí cndo ü 1 os ci:tsos 2, 3 y 5 -

qul' eran hermanos. 

Los pacientes que sobrevivieron pudieron dividirse en 2 grupos 

con respecto a las manifcstdcioncs clínicas y a la evolución del pa­

ducimitJnto (cuadro No. J). Tres niños presentaban distribución gcne­

ralizc1da de las lesiones con escamas grtlndcs, gruesas, cafés y lami­

nares, con eritema leve de la piel, persistiendo el ectropión de mo­

Jerado a severo, eclabio y deformidad de nariz y pabelloQea auricula 

res debido a la tracción por. la d~sc~mación. Estos niños siguen sie~ 

do vistos en la consulta externa de Dermatología con afectación mo-­

derada a severa de la piel y períodos de remisi6n parcial. Este cua­

dro ha sido desi9nado ictiosis lamclar clásica (llC} y lo presenta-­

ron los casos 1, 4 y 7, (fi9. 7 y 8). 

los dos pacientes restantes (casos 6 y 8), uno de ellos después 

de mudar la membrana tipo colodión, presentaron escamas más finas, -

blancas, laminares con eritema Je moderado a severo de la piel y - -

cctropión leve en un solo caso que desapareció posteriormente (fig. 

9 y 10}. También presentaron deformidad de los pabellones auri- -
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Fi O• 4 

a} Niño colodi6n al momento 
del nacimiento. 

b) Niños colodión a los 3 -
úias Je vida mostrando 
desprendimiento de la -
membrana. Cada uno de -
estos niños evofucíon6 
hdc i a una forma di fcren. 
te de ictiosis rccesiva. 
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Fig. 

a) Acercamiento que muestra 
cctropi6n, cclabio, nariz 
"chata" y b) Deformidad -
de pabel Iones auriculares. 

b 
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a y b. 

Agrietamiento de pliegues de fle~ión 
durante la etapa de nniño colodion" 

e) La complicación mas frecuente en 
este período es la piodermitis que -
puede ser una vía de entrada para -­
producir infección sistémica. 
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Evolución 

ICTIOSIS LANELAR CONGENITA 

CUADRO CLINICO 

ILC 

n=3 

"Niño colodión"(3) 

General izada, incluyendo 
·palmas,plantas y sitios 
d~ Flexión (3) 

Grilndes, gruesas, cafés. 
(3) 

O a + (3) 

Ectropi ón ++ ,1 

Eclabios ++ 
+++(3) 

(3) 
Pabellones auriculares y 
narinas malformadas(3) 

Afectación severa con 
cambios mínimos. 

EICNB 

n=2 

"Niño colodión"(!) 
Nacimiento (1) 

Generalizada, incluyendo 
patmaa,plantas y sitios 
de Flexión (2) 

Finas, blancas. (2) 

++ a +++ (2) 

Ectropión O a+ (2) 
Eclabios O (2) 
Pabellones auriculares y 

narinas malformadas(O) 

Variable hacia la mejoría 

O = ausente, + = leve, ++ = moderada, +++ = severa 
ILC = lctiosis l~mclar clásica 
EJCNB = Eritrod~rmia ictiosiforme congénita no bulosa 

Cuddro 3 
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Fi9. 7 lctiosis lamelar clásica 

a) Durante la etapa de niño 
colodi6n y b) ~ los 2 
meses de edad • 
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Fi9. 8 lctiosis famelnr clásied 

N~tcse las escamas,grandcs ~ 

9rucsru, c"1f~.s, 1 um í nítr'l~s, tlL~nl ... 

,.,, ¡ i :üdns prusenttlndo cctro­

p i ón y deformidad uuricultlr. 
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culares al inicio que ful~ mejorando con la cvoluci6n del podccimil•fl 

to, En cstu grupo, o 1 paciente que se presentó como "niño colodión" 

(coso 6) evolucion6 rápidamenh h.acio la mejoría atol punto quu -­

al ,año de edad solo prcscntílbu 1 igora descamación fina en fronte, -

eritema general izado de 1,, piel y al tacto ésta se scn'hía 1 igurümt~!! 

te engrosada (figura 9i El p.icicnte que no tuvo mcmbreno colodión -

(caso.8) inició con la dcr.matosis ya descrita desde el nacimiento y 

fue visto por primera vez en la consulta externa a los ~meses Je -

·edad. Aunque ha presentado mejoría Je su cuadro, ésta no ha sido -­

i:mt dríJmática como en el caso anterior. Al cuadro el ínico presenta­

do por estos Jos pacientes se les dcsignü eritrodcrmia ictiosiforml' 

congénita no bulosa (EICNB) (íig. !O). 

Así como fue posible encontrar Jifcrcncias en la presentación 

clínica, tambic!n hubo diferencias histopatológicas apreciables. En 

5 casos se encontró hipcrqucratosis densa, correspondiendo éstos a 

3 pHientes que evolucionaron a la forma clásica de la enfermedad y 

2 "bebé colodiónw que fallecieron antes de los 4 días de edad (fig. 

11). En los dos pacientes que evolucionaron hacia EIC.NB la .hiper:..­

queratosis fue mínima (fig. 12, 13). El wbebé colodi6n" restante -

que fal leci6 no presentaba hipcrqueratosis, probablemente como ar-

tefacto al desprenderse la membrana durante la toma de biopsia o .: 

procesado, pero sf mostraba paraqucratosis (presencia de núcleos -

en las célulus del estrato córneo), Solo uno de los pacientes con 

ILC presentó paraqucratosis, pero ésta estuvo presente en los 2 -­

pacientes con EICNB (t'ig, 14). 

Todos 1 os paci cntl•s, excepto uno de 1 os que fa 1 leci ó, presen­

taron taponus de qucratirh1 en los folículos pi lasos con iltrofia de 

los mismos (fig. 11). 

La cdpa granular estuvo ausente o disminufda en los 3 niños -

qul• fa 11 ce i e ron (casos 2, 3 y 5) y en un poc i ente que evo 1 ur i on6 -



Fig. 9 Eritrodermia ictiosiforme 
congénita no bulosa. 

a) Durante la etapa de niño 
colodión b) a los 2 meses 
y e) al año de edad. 
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fig. 10 Eritrodermiu ictiosiformc 

congénita no buloso con -

escumas finds, blüncas y 

eritro<lermia importante. 
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Fig. 11 Hipcrqucratosis y tapones de qucr.itina en 

folículo pi loso durante la etapa de nniño 

colodiónu con mínima acantosis. 
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fjg, 12 (arriba) hiperqueratosis densa en ictiosis lamelar 

cl~sica, (abajo) hiperqucratosis mínima en eritr2 

dermia ictiosiformc congénita no buloaa. 
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Fig. 13 Hiperqueratosis mínima, capa granular aumentalfo 

y acantosis en paciente co11 EICNB. 

Fig, 14 Paraqueratosis (presencia de nucleos en las célu­

las del estrato corneo) que es más frecuente en -

EICNB, Espongiosis (halo perinuclear) en algunas 

células de la epidermis, 
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Fig. 15 El número de mitosis puede encontrarse aumentado 

~n algunos pacientes con ictiosis lamclar congé­

nita. 
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a la formo cl,isica de lu enfermedad (c.1so 7). 11.:iy quo hacer notar -

que en estos pücientes la biopsia fue tom~Ju a los 20, 3, 4 y 2 

dí as de edaJ rcspect i vamcntc cudndo aún prescntdbdn restos de "mem­

brana colodi6n''. Los otros pacientes que evolucionaron a ILC (casos 

1 y 5) y 1 os que presentaron E 1 CNB tuvieron capa ¡¡ranu 1 ar norma 1 o -

aumentada. 

Seis de los 8 pacientes presentuban acantosis (aumento del es­

pesor de la epidermis a expL'nsas del cstrilto de mi1lpigio) incluyendo 

loa 2 pacientes que evolucionaron a EICNB (fig. 13). 

Las mitosis observadas se catalogaron de + a +t (en escala de -

~a +t+) en todos los pacientes (fig. 15). 

Las contpl icaciones más frecuentes en la presente casuística -­

fueron las de tipo infeccioso (cuadro 4), siendo la piel el sitio 

más afectado (fig, 6C), La septice•ia fue la causa de muerte en los 

3 pacientes que fallecieron en esta serie, 

Los co•plicaclonos no infecciosas son mostradas en el cuadro 5. 
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ICTIOSIS LANELAR CONGENITA 

COMPLICACIONES 

Infecciosas 

No, ( % ) 

PI OOERMITI S ·7 (87.5) 
CONJUNTIVITIS 6 (75.0) 
BRONCONEUMONIA 4 <so.o) 
GASTROENTERITIS 4 (so.o) 
SEPTICEMIA 4 <so.o) 
ABSCESO EN PIEL J (J?.S) 

CANDIDIASIS CUTANEA J (J?.S) 

CANOIDIASIS ORAL 2 (25.0) 
URDI NFECC 1 ON 2 (25.0) 
ARTRITIS PIOGENA 
CADERA (12.5) 

fuente : Archivo Clínico y Bioeatad(atica 

Cuadro 4 
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ICTIOSIS LAMELAR CONGENITA 

COMPLI ci\c 1 ONES 

No Infecciosas 

Casos ..l.Ll 

RECHAZO DE LOS PADRES 2 

INTOXICACION POR SALl-
CI LATOS 2 

DERMATITIS ZONA DEL --
PAÑAL 2 

ANEMIA 2 

HIPERTENSION POR ESTE­
ROIDES 

HIPOCALCEMIA 

HEMORRAGIA l'IJLMONAR 

LIMITACION MOV. RODILLA 

{ '25 ) 

25 

25 

( 25 ) 

12 ) 

12 ) 

12 ) 

12 ) 

Fuente: Archivo Clínico y Biocstadfstica 

Cuadro 5 
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DI SCUSI ON : 

Aunque se mene i ona quu 1 d frccucnc i a d,! 1 a i et i os is 1 ame f ,1r "ª 
de 1:100,000 a 1:300,000 habitantes (1, 2), desconocemos aún cuúl 

sea l tl tt1sa de nuestro pu ís. Estt1 cnt i dad ocupó e 1 O. 38% de eyrl•sos 

del St!f•vicio de Nconatologíu <!n nuestro hospital y el 0.001% de los 

pacientes vistos en 1 il con su 1 tl1 cxternil de Pe di ,1tr í a por primera --

ve:, 

E 1 predominio de 1 sexo mase u 1 i no en proporción de cc1s i 2: 1 pr2 

· bab lcmuntc sea debí do a 1 o pequeño de 1 a muestra, ya que en 1 os Od­

,.dcc i mi entos autosómicos se afectan por igual ambos sexos ( 13 ). 

Llama la atención que siendo un padecimiento autosómico rcccsi 

vo no se refiera consilnguinidad en los padres, 11unque ésto ha sido 

notado por Bloom y Goodfriend (revisado en 14); sin embargo, lama­

yoría de estas familias procedían de pequeñas poblaciones del inte­

rior del estado en donde .los m~trimonios consanguíneos son más fre­

cuentes debido al aislamiento geográfico. 

El consejo genético debe de ser muy cuidadoso en estos casos -

ya que aunque la probabilidad de quo nazca otro hijo afectado en -

este tipo de padecimiento es del 25%, tenemos una familia afectada 

en el 100% de la descendencia (casos 2, 3 y 5). Aunque Traupe y 

c:ols. en 1984 (15) reportaron una fami 1 ia con 3 generaciones afect!!,. 

dos siguiendo un carácter dominante, debemos recordar que la heren­

cia no tiene "memoria" y la posibilidad del 25% será igual para' cado 

nuevo embarazo. No podemos, sin embargo, en vista de la evidencio 

anterior descartar una mutación dominante en esta familia. 

Lo edad de los podres se consideró adecuada para la procrea- -

ción (13). 

Hallopeau y Watelet fueron los primeros en utilizar el término 

"bebé colodión" en 1892 (citado en 14). Esta entidad se considera la 

expresión inicial de varias alteraciones de la piel y no una cnfer-
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medad genética única (2). Aunque la mayoría de estos casos que so­

breviven evolucionan a i et i osi s 1ame1 ar {2, 8, 16), se han reporta­

do otros casos que desarrollan ictiosis vulgar, ictiosis ligada al 

cromosoma X, ictiosis lin1..~al circunfleja y otros sínJromcs ictiosi­

formes (revisado en 8, 14, 16, 17). Estos últimos hal l.unus han !!.ido 

cuestionados por algunos investigadores (16). 

E 1 dcsurro 11 o postor i or de 1 "bebé co 1 oJi ón" es i mpredec i b 1 e en 

bases clínicas (¡4), En casi todos los casos la membrana tiende a -

desaparecer en las primeras semanas de vida p~ro en ocacioncs dura 

varios meses (2). La separación completa en nuestros pacientes 5e -

prcsent6 dentro de la primera s.C'mani:1 Je vi da. 

La muerte temprana ocurre en apro){.imadamcntc una tercera pí1rf:c 

de 1 os casos (S). Nosotros encontramos una morta 1 i dad de 1 42% en 1 a 

presente rcvisi6n, todos ellos por septicemia. 

la recuperaci6n ha si do observada en el 3,5% de los casos, 1 IJ!. 

mándole algunos autores a esta ~ntidad ictiosis !amelar del recién 

nacido o exfoliaci6n !amelar del reci6n nacido (¡, 14, 17), En es-­

tos casos la.piel se 'considera sana tanto por clínica como por his­

topatología en un período variable de tiempo después de mudar la -

membrana tipo "colodión". Sin embargo, esto ha sido cuestionado por 

De Dobbeleer y cols'. (16) como vere11os más adelante. 

Son pocos los estudios histopatológicos de "bebés colodión", -

tanto los que evolucionaron a alguna forma de ictiosis lamclar como 

los que evolucionaron hacia una aparente curación. 

f renk y Mevo.rah (8) en 1977 estudiaron 2 nbebés co 1 odi 6n" que 

evolucionaron a ictiosis lamelar con los cuales encontraron con mi­

croscopio de luz (ML) un estrato c6rneo grueso y compacto, PAS posl 

tivo en los 2/3 superiores, estrato granuloso disminuído a una ca­

pa y frecuentemente apenas visible, estrato cspi nos o no aca~tót i co 

y actividad mitótica normal. Con microscopio electrónico (ME) enco~ 

traton que estos 2/3 superiores del estrato córneo tenían corneoci-
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tos más grandes, retorcidos y de forma i rrugu lar l!O contraste , .. ou -

el tercio inferior t!'I cu,11 tcníu un arreglo rc9ular. Tilmbién t•ncon­

traron disminuci6n de tonofibri l las y qucratohial ina en el estrato 

granu foso. Estos mismos autores rcv i saron 1 a 1 i tcratura y enC,ontra­

ron alteraciones comparables con otros niños rcportaJos por Orth y 

col s. en 1974 y Larrcue y col s. en 1976. Así mi smn, estos hal l,J:Bo~ 

son simi !.iros a los niños estudi.:idos por De Oobbelcer y col~. (J6) 

en 1982 y F rcnk ( 17) en 1980 que evo 1 uci onaron hacia una apor••nt" -

"cur«ción t?Spontánca"; sin embargo, las biopsias posteriores l!n t•H­

tos pacientes a 1 os 15 dí as >· 16 meses de edad rcspccti vament~ fue­

ron normales. 

Estudios do autorradiogrufiil por incorporación de timídifül ti­

triada hechos por De Dobbelccr y cols. (16) encontraron un inJin• -

de captación de las células do la cpid<>rmis por arriba de los vulo­

rcs normales (6.6 vs 4.8%) en un paciente que se presentó como "lw­

bé colodión" y cuya piel so. apreciaba clínicamente sana y sin altc­

raci oncs observados con ML y ME a 1 os 16 mosca de cJad. Estos i nv"1', 

tigadores también encontraron un tiempo de tránsito celular de la -

epidermis acortado (140 h vs 211 h), lo que demostraba aún en el -

paciento un trastorno de Ja 9ucratiniznción, sugiriendo que ~ste 

cursabiJ con una "forma mínima de ictiosis larnelar". Estos estudios; 

no han sido realizados en otros "niños colodión" que se han rcport!!. 

Jo con "curaci6n espontánea". Deberán de réal izarse estudios d.c au­

torradiografía en todos aquellos niños en los cuales se piense que 

ha:n curado después de mudar la membrana "cof odí ón", aún cuando laS 

biopsias tomadas posteriormente sean normales, para definir si real 

mente persisten con trastornos de la querotini:ación. 

De los 7 "niños colodión" en nuestra serie, 3 fallecieron por 

septicemia, otros 3 evolucionaron a ILC y uno hacia EICNB con rápi­

da mejoría al ailo de edad mostrando solo leve descamación fina en -

frente, eritema generalizado y al tacto la piel se sentro engrosada, 
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pu di cndo cons i derarso norma 1 si no se rca I i ::.J un cxámcn cu i dl1dosu -

Je la pi e 1. 

Los hallazgos histopatológicos tm los niílos un los cuales se -

tomaron biopsias durante la ct..ipa Je "bebé colodión" (casos 2, 3, 

y 7) son si mi 1 drcs o como hil si do reportado en 1 a 1 i tcratura, a 

exccpc i Ón de 1 a ac,1ntosi s 1 el cutl 1 estuvo pruscntc l!n nuestros ptlC i l!!l 

tes y l .:i pos i ti vi dad ,, ¡ PAS en 1 os 2/3 supt>ri or"s de 1 estrato cór--

neo. 

Muchos c1utorcs cons i dcrcln sinónimos 1 os términos de i et i os is -

!amelar (IL) y t>ritrodermia ictiosiformc cony~nitd no bulos.:i (EICNB) 

ét. 2, 9, 10, 15, 18, 19, 20). LilS primeras evi Joncias el ínicas Je 

heterogeneidad entre estas 2 l!llt i efodes fueron nottJJns por Gi anott i 

en 1978 (citado en 1), y Swanbeck en 1981 (6) aunque no mencionan el 

número de pacientes observados. 

Estudios por Wi lliams y Elias (9, 11, 12) y Hazcll y Marks 

(10) han hecho diferenci.:i entre estas 2 eni;idades con bases el íni-·­

cas, histopatológicas, bioquímicas y de cinética celular. Estos au­

tores estudiaron un total de 27 pacientes en forma separada encon-­

trando resultados similares. En los pacientes con ILC encontraron -

una '-'lermatosi s genera 1 izada caracter i :z:ada por escamas grandes, 

gruescls, oscur.:1s, que incluía piel cabelludo, palmas, plantas y si­

tios de flexi6n, con cctropiQn severo que no mejoraba con la edad y 

mínima critrodcrmia: mientras que los pacientes con EICNB tenían·-­

escamas f i n11s, b lt1ncas y fueron heterogéneos con respecto a 1 ectro­

pi 6n y al grado de critrodcrmia, aunque esta última se presentó en­

forma moderada a severa. Tambi6n ul pron6stico fue variable en este 

tipo Je pacientes. En este último píldecimicnto l!O los casos más le­

ves, la descamación crd focal y uscasa, pero la afectación de los -

sitios de flexión y el eritema eran evidentes; ocacionalmonto se -­

observa ulopccia cicutricial y algunos do estos pacient~s mejoran -

a 1 11 egar a 1 a pubertad, En esa serie ninguno d~ 1 os paciente con -



37 

la forma clásica de la cnfermmfod mejoró con la edad. 

Estos 2 cuadros Ji furcntcs también fueron encontrados en t! 1 -­

grupo catudi ado en nuestro hospi til 1 , los casos l, 4 y 7 evo 1 uc i ona­

ron a I~ forma clásica, con las características mencionadas antorioc 

mente, siendo fa dermatosis en estos puciuntvs más scvcró y su evo­

lucí6n durante el seguimiento prácticílmcntu se hu mantenido sin cüm, 

bios, los pacientes que evolucionaron u EICNB (casos 6 y 8) tienen 

uno d~rmatosis con afectación mds levo y la cvoluci6n úu uno do --­

ellos (caso 6) ha sido haci,1 un,1 frtJnc,1 mcjoría1 nduntr11s que el -­

otro paciente en u 1 corto p la:o di:' scgu i mi cnt:o 1 a mejor( ü ha si do -

leve. Este pron6stico variable tambí én concuc~Ja con lo encontrado 

en la literatura. 

la hcteroguncidad no sólo s1• puede demostrar con basus clfni-­

cas, sino también en el terreno d11 lo histopatología. En los pücicn. 

tes que evolucionaron a ILC predominó la hipurqueratosis densa, 1., 

paraqueratosis fue rara y la capa granular se encontraba aumentada 

en 2 de los 3 Cilsos, mientras quo los pacientes con EICNB la hiper­

queratoais fue mínima con poraqueratosis en ambos casos estando lo 

capa gr.rnular normal en uno y aumentado en otro, Estos hallazgos -­

son ITTU)' ¡i.irecidos a los encontrados por Wi 11.íama (9) y Ha:el 1 (10), 

No ,encontramos di ferencl a en cuanto il 1 grado Ju ctcantos is, número 

de mitosis y la presencia de tapones de queratina en los folículos 

"pi lasos en ambos grupos. Estos mismos auto~es encontraron prcdomi'­

nio de acantosis en los pacientes con EICNB y presencia de células 

transicionales (patrón semejante a la epidermis de palmas y plan­

tas normales), papi lomatosis y dilatación y tortuosidad do los ca­

pi lor"s dérmicos en las afectados de llC, las coracterfsticas his­

tológicas observadas son hasta ciurto punto subjetivas y no se ob ... 

servaron en todos los pacientes. 
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La ev~dencia bioquímica de que cstos'2 cuadros corresponden a 

entidades diferentes ha sido reportada por Wi lliams y El fas (9, 11, -

12), Estos investigadores estudiaron la fracci6n 1 ípida de las esca-­

mas de pacientes con ILC, EICNB, otros trastornos de la queratini:a-­

ci6n y un grupo control de personas normales, El peso total de los -

lípidos de las escamas de sujetos afectados con ictiosis y los pacien 

ti..•s norma 1 es ful! i gua 1 en ambos grupos, sin cmbc.1rgo, 1 a di str i bue i 6n 

porcontual de cada uno de éstos fue diferente 'en los p,1cicntC"s afect!, 

dos en compat~.Jc i ón con e 1 grupo control. Los ha 11 az~os m.is i mportont«i.?s 

l'S que en los sujetos con El CNR los n-alcanos se encontraron aumenta­

dos en forma significativa con dismiouci6n de los tri9licéridos y 

acidos grasos libres. El posible papel de los n-alcanos esta sugerido 

por la evidencia de que uno de estos compuestos (hcxadecano) ap 1 i cado 

en forma t6pica se sabe que produce hiperplasio epidérmica, descama-­

ci6n y eritema, lo cual es un cuadro similar al de EICNB, Probable-­

monte líl sobrcproducci6n o incapacidad para catabolizar los n-alcanos 

l lcviwá a su acumulación en la epidermis en canti dadcs suficientes Píl 

ra estimular la velocidad de recambio celular ya que produce aumento 

en el índice de marcación en las células de animales de expe~iMenta-­

ci6n en los cudlcs se ha aplicado esta substancia, Debido a que la -­

elevoci6n de n-olcanos se acompaña de una disminución correspondiente 

un el nivel de triglicéridos y ácidos grasos libre, los aleones probft 

blemente deriven del mutabolismo de los ácidos grasos (9), 

En cambio en los pacientes con ILC los n-alcanos fueron normales 

mientras que orcsl~ntabon disminución de los esfingol ípidos y esteroles 

1 ibres, hal lozgo si mi lar a In piel dr pülmns y plantas y coincidiendo 

con los hallazgos histopiltológicos mcncioníidos anteriormeritc. 

Ha:el 1 y Marks (¡o) t<1mbión h,in "ncontrado diferencias el ínicas 

e histológicas en estas 2 entidades, pero además realizaron estudios 

dll outorradiograffa con timidino ti triada en estos pacientes, El los -
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encontraron que e 1 índice d" marcac¡ ón en las células de pacientes con 

EICNB fue significativamente mayor que en los pacientes con ILC lo 

, que traduce una ve 1 oci dad de rccamb i o aumentada con las c6lul,1s de la 

epi dermis. En "1 grupo con 1 LC este indice de mere ac ¡ 6n también se en-

contr6 aumentildo en comparación con un grupo control ouunque esta di­

ferencia no fue estadísticamente significativa. 

frost y Van Scott (revisado en 2 y 5) encontraron un aumento del 

fndice de marcación en fas células de pacientes con ictiosis lamcl~r 

pero debido tal vez a lo pequeño de la muestra (J pacientes) la hcte­

.. rogcnei dad del padecimiento probablemente no pudo ser ,1¡ireciada, 

En 1 d mayor i a de 1 os casos una v'a 1 orac í ón e Ir ni ca y gcnét i ca cui 

'Jadosa seguí da por estuJios de rutina de biopsia de piel será suficicu 

h•s para un dia9n6stico correcto de las ictiosis heredadas en forma rll, 

ccsuva (18), )'il que aún exist"n datos insuficientes para di fercnciar -

un pc..,cíentc en particular en forma categórica con base en los hal laz--

9os histológicos o de cinética celular únicamente. 

Los cambios i~capacitantes de la piel en un niílo con ictiosis pu~ 

den tener un efecto muy negativo en la vida del paciente, no solo por 

las alteraciones físicas encontradas sino por el rechazo de las otras 

personas incluso dentro de la misma fami lía. Por esto, nuevas formas -

de tr>at.1miento están actualmente en fase de investigaci6n. 

El tratamiento de la ictiosis desde el punto Je vista del pacien­

te. o sus padres dista mucho de ser sütisfa.ctorio. La mcjorí<l tcmpor,11 

de 1 estado i et i ós i co es re 1 at i Vilmente fác i 1 de obtener pero frecuente­

mente e 1 tratumi cnto es 1 i oso y poco atroct i vo por,1 e 1 paciente qu j en 

frecuentemente 1 o abandona (5), 

Los Hbebés colodión" son mejor manejados al colocarlos en una in­

cubadora con humedad elevada, con control de su temperatura y moni-Fori­

zando cuidadosamente los signos vital~s. lu membrana tiene uno composi 

ci6n si mi lar a la del estrato córneo y es flexible cuando se mantiene 
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húmeda, Las grasas deben evitarse ya que éstas no aumentan la fluxi 

bi lidad y pueden fdvorecer la infocci6n. La membrana no debe de 

removerse mecán i e amente ya que esto puedo desgarrar 1 a cp i dcrmi s c11y 

sondo un riesgo aumentado de infección y cicatrizaci6n (2). 

El tratamiento actual para la ictiosis después de mudar la ''mem­

brün\l ca 1 odi ón" consiste en: a) rch i drütar y 1 ubr i car e 1 cxct"!sO de -­

qucrat i na, b) eliminación de cscumas con agentes qucratolíticos y e) 

uso de modificadores de la queratinización (5, 21) (cuadro 6). 

La forma más eat i sfactor i a Je hidratación cons i stc en o 1 baño 

diario, normalmente agregando un emoliente, scg.uido por la aplicaci<ln 

genero 1 de un agente t6p ico ex i st i cndo mú 1tip1 es productoH par.:1 cstu 

fin. Es muy importante la aplicación del medicamento mientras la piel 

está húmeda (21). Las cremas que contienen urea puden controlar la 

descamaci 6n 11 gando agua y produciendo una pi" 1 más suave (~). lo 

urea puede usarse en una concentraci6n del 10 al 40% aplicada varias 

veces al día (21). 

Los agentes queratolíticos aplicados t6picamente pueden ayudar a 

separar las células córneas y así remover la escama. Estas preparaci~ 

nes se usan una o dos veces al día. El propi lenglicol al 40 ó 60% en 

agua, el ácido salicílico y los alfa-hidroxiácidos tales como el áci­

do 16ctico, pirúvico, málico son eficaces para_quitar las escamas (2,. 

6, 21). la urea en forma t6pica además de incrementar el contenido de 

agua de 1 estrato c6rneo también causa separac i 6n de las cé 1u1 as de
0

I -

mismo probablemente por sus propiedades para desdoblar proteínas, de~ 

naturalizándolas a través de solubi lizaci6n. 

El propi lenglicol se piensa que actúa por hidrataci6n aunque pus 

de tener otro mecanismo causando descamación. Como efecto colateral -

sólo produce leve irritación aún cuando se use en forma di luí da (21). 

Los alfa-hidroxiilcidos son muy efectivos cuando se usan en una -

concentración del 5% y pueden uti !izarse con cualquier vehículo, sic[!. 
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ICTIOSIS LAMELAR CONGENITA 
TRATAMIENTO ESPECIFICO 

• HIORATACION Y LUBRICACION OE LA PIEL 

Ba~os con aolucion salina, coloidea o 

jabones suaves con emolientes. 

Vasc 1 i º"' 
Pasta i norte 

Urca a 1 10% 

0 QUERATOLITICOS 

Acido sal icf 1 ico 

Propi lengl icol 40% - 60% 

Urea 10% 

Alfa-hidroxi-ácidos: lóctico, pirúvico, 

11.ilico, cítrico. 

~ MilOIFICADORES OE LA QUERATINIZACION 

Retinoides: tópico, aist6micos. 

Niaceláneoa : - Antiaetabolitos 

- Eatcroides. (?) 

- Alquitr6n de hui la (?) 

·-luz: ultravioleta (?) 

Cuadro 6 
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do la irrltaci6n el efecto colateral más importante. Aunque se des­

conoce el mecanismo de acción, se produce pérdida del estrato c6rnco 

normol pudiendose observar microsc6picamcntc una disminución epidér­

mico (21). 

Et ácido salicílico produce descomaci6n solubi !izando el cemen­

to intercelular que une las escamas del estrato córneo (22). Puede -­

usarse solo en algún vehículo oleoso o en combinaci6n al 6% con pro­

pi lengl icol en una base de gel (21). Es más efectivo cuando la piel 

so h i drata durante 5 minutos con agua antes dC" su op 1 i cae i 611. Hay qu..! 

recordar que C f ~C j do BCI 1jCf1 j CD puede absorberse por V fa cutánell y • 

producir• sal ici 1 ismo (22, 23). En das de nuestras pacientes fue nece­

sario suspcndl!r su ap 1 i cc1ci ón a 1 presentar datos de i ntox i cae i 6n por 

eetc medicamento. También puede pr•oducir irritación en el sitio donde 

se aplica, 

Combinaciones de urca y ácido láctico han sido uti !izadas con -­

buenos resultados (21, 24). 

En general, es mucho mejor paro el paciente tener como vehículo 

del medicamento una crema que un ungüento graso. La crema hace que la 

piel lu:ca mós pálida y menos bri liante; la ropa del paciente no se -

ensucia tanto como cuando la vaselina es usada (6). 

Dentro de los modificadores de la queratinizaci6n e~istcn varios 

compuestos (cuadro 6). Los análogos naturales o sintéticos dol ácido 

retinoico son conocidas como rctinoides (25). 

Et ácido rctinoico t6pico es efectivo para producir remoción do 

las escamas pero es raramente usado debido a sus efectos irritantes -

(2, s. 21). 

El mecanismo Jo acci6n de los retinoides se desconoce, Se ha 

propuesto un efecto üntiqucratini:ante, Otros autores piensan que su 

efecto St!d dcbi do ü 1 abi 1 i ZilC i ón de 1 el mcmbrílna 1isos'oma1 en 1 as cé-

1 u los epidérmicas con la subsl•cuentc salido de hidrolasas áci,.:fus, --
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principalmc~te cercad~ In capa basal. En estudios t;Pp11raJos se hil 

demostrado qul! la vitümina A dismiuuyu líi cohesi611 l'l•lulLSr del estro-­

to córneo, interfiere moderadamente con la maduración del qucratino•• 

~ita e incrementa el fndíce mitótico, aumentando lu velocidad de trán 

sito celular en dosis baj,ls, üunque este efecto se puede> revertir a -

dos i s o 1 tas ( 2 l ) . 

Los dcrivildos n..itur<ilcs dL• la vitaminu A hun sido uti liz.ados en 

~fivcrsas ulterilciones Je la qucrutinizació11 c-n forma sistémÍciJ, P'-~r·o 

sus ·efectos tóxicos han 1 imi tudo su uso (26). 

los rctinoidi!s sintóticos orales han sido cmple11dos clínic.1mcntc 

<:011 efectos d1·.1máticos en algunas formas do ictiosis (19, 20, 26, 27, 

2~, 29, JO, 31). Los dos csteroi sómcros uti 1 i i::'1dos más comunmcntc son: 

<•I ácido 13-cis-retinoico o isotr>ctinoína (R0-4.1780) y el etrctin,1to 

(R0-10-9359), Estos der>ivados sintéticos del 4cido retinoico dan una 

IU(•jor respuesta clínica con menor número Je efectos cofaterales. 

Los primeros estudios clínicos en ictiosis !amelar (IL) fueron -

1 levados a cabo por Pcck y Yoder (1976) (26) al trotar 13 pacientes -

con isotretinoína, de los cuales 5 estaban afectados de ll y el resto 

con otros trastornos de la queratinización. Estos investigadores obse~ 

varon desaparici6n de las lesiones a las 2 semanas en todos los pa-­

cientes con IL iniciando con lmg/kg/día y au~ento de la dosis a las 2 

6 3 semanas hasta obtener resultados terapéuticos o toxicidad, 

la isotrotinoína también ha sido estudiada clínicamente por 

Durhanm y cols, (1980) (27) con ll pacientes de los cuales J padecían 

ll. la duraci6n del tratamiento fue de 16 semanas con dosis de inicio 

de 0,5 mg/k9/día aumentando 0.5 mg/kg/día cada semana hosta un máximo 

de 4 mg/kg/dfo. Todos los pacientes mejoraron en 4 o 6 semanas de inL 

ciado el tratamiento. 

Baden y cols. (1982) (29) en un estudio multicéntrico también -­

uti !izaron isotrctinoína en 59 pdciuntes con IL. A todos se les apli­

c6 un período corto de tratamiento y 40 pacientes de este grupo se les 
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continu6 con un período ll.lrgo Jcl mismo. Obscrvllron mejoría en más 

del 90% du los pacientus di l"ifü1I dld trutt1mil!nto con los 2 regí-­

menes pcr:o lus 1 es i oncs ruuparec i L•ron u 1 suspt?Odl!r e 1 me di camcnto. 

La dosis promoJio fue de 2mg/1<.~,/dL.1. L~ dcsap,1rición totc.11 de las -

1 es i oncs no Fue 1 a rcspuestil usuc11 en 1 a m<lyor í a dl~ 1 os puc i cntus 

pero uncontruron un i ncrcmt•nto t!ll 1 a lhlbi 1 i dud pclríl 1 ti sudor,1c i ón, -

,1umunto de lu toler11ncicJ: ol Cttlor y mcjorí~i dL·I L•ctropión, 

En México, L1mc1yo y Ruiz. Mrtldontldo (t•.J) cstudiuron 14 niños con 

altcracionc>s dL· l,1 qucrati11i Z.llcitm tratudos con ctrctinato 1 .~ dL• los 

cuales padecíun IL. En los niños con este paJu~imicnto los r~sulta­

dos fueron muy si mi lares con desaparición cllsi completa dL• lus cscd­

mas a las 4 scmílnas. Las Josis iniciales fucro1t de 2mg/kg/~tr~ puro -

a 1 reducir 1 íl a l ,1 mi tod· 1 as 1 esi oncs up,wcc i o ron nuevamente por 1 o 

que fue necesario incrementarlo. El lapso de tiempo del tratamiento 

fu" de 2 a 24 meses, variando 1 a cdíld de 1 os pacientes de 7 meses a 

12 afias. En un reporte posterior (25) algunos de estos niRos han si­

do tratados hasta en períodos de i2 meses, 

Kiistala y cols. (28) estudiaron la p¡rdida trqnsepij~rmico de 

agua (PTA) en pacientes af~ctados ~on IL a los cuales se les dio 

etrotin..ito. los pacientes afectados de ictiosis tienen una PTA aumen. 

tada. NinHUno de los 3 pacientes estudiados tuvo normalización de la 

PTA después de 1 trc.ltami L?nto, cncontrándoso e!'lta uumentada 3 veces 

más qUt! en l•I grupo controlw Microscópicnmcntc l.:is glándulas sudorr"­

paras cr,m nurm,1lcs y sin oclusión de sus conJuctos. 

Estudios r<>alizados por frenk (20) en 3 pacientes tratados con 

etrctinato por mas de 2 años, mostraron una mejoría satisfactoria sin 

~fl!ctos colaterales, observando además una notable dlsminuci6n del -

estrato c6rnco tanto en ML como en ME. 

otros estudios con etretinato han sido reportados por Ei-Ramley 

y cols. (30) al tratar 5 pacientes afectados de IL con obtención de 
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buenos resultados. La dosis de inicio fue de o,.¡ 1119/kg/dla aumentan­

do paulatinamente a 0,8-1.2 mg/kg/dla de acuerdo~ la respuesta cll­

nica, El tiempo en observar mejorf..J fue de 2 semands con dosis de 

0,7 a 0.8 mg/k9/día. El tiempo de ÚJraci6n del tratamiento fue de 11 

a 52 raeaes. los niños estudiados tuvieron una tasa de crecimiento no.e. 

mLll o 

Kan•rva y cols. (3¡) estudiaron con ML y ME los cambios en la -

piul de 3 pacientos con 1 L tratados con etret'inato por 10 meses. Du­

runtc el tratamiento el cumbia microscópico más notable fue el adel­

yu:amiento dt! fa capa córncl1 c.1 lu mitud. También encontraron aumento 

Je substancia granular fina y gruesa en el espacio intercelular de -

la upidcrmis (probablemente ribosomos), aumento del número de quera­

tinosomas y cstimulación de lds células de Langerhans. las células • 

Jo Lan901•hans probablemente estén involucradas en la producción Je -

·inhibidores de la proliferación celular epidérmica. Esto podría im­

plicar una relaci6n inversa entre el número de células de Langerhans 

en la epdermis y la velocidad de proliferación celular co•o ha sido 

observado en la psoriasis e IL. Estos mismos autores, revisando la -

1 iteratura encontraron reportes de que el e>lceso de vita•i n.a A &ci da 

indujo la aparición de células de Langcrhans en ratones. 

Los efectos colaterales de los retinoides reportados por los iu 

vcstigadores que han sido mencionados a lo largo de esta rcvisi6n son 

los siguientes: queilitis, sequedad de mucosas, epistaxis, alopecia, 

irritación ocular, visión borrosa, artralgias matutinas, dermatitis 

facial pcrioral, fragilidad de Ja piel, uretritis, cefalea, querati­

tis punctata. Los cstuJios de laboratorio que se puden alterar son: 

aumento en la fosfatasa alcalina, TGO, TGP y velocidad de sedimenta­

ción globular así como hipcrtrigliceridemia. Existen reportes de que 

los retinoides pueden ser teratogúnicos (30) por lo que su uso en 

mujeres en edad fértil debe ser bajo estrictas medidas de control de 

nata 1 i dad. 
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CONCLUSIONES: 

t. LcJ ictioais h1mclar congunita o ictiosis rccesiva puuJe ser 

r.li vi,¡¡ da en dos t>nti dad11t1 di fllrcntcs de ocue<'do a cuadro ••. 

c:línico, histopatologia, bioquímica y cinéticcl cl!luldr, y -

qut> corresponden a lo ictiosls lomclar clásico (ILC) y la -

t•ritPodcrmia ictiosiformc congénita no bulos,, (EICNB). 

2. E 1 cons<!jo 9\!nét ¡ co ll 1 os plldrcs dc..•hcr6 de stH' muy cuidadoso 

)'ll qu1..• ,iunquc Id probobi 1 i dud d\.· tcnL•r otro hijo afectado -­

son del 25%, existe una fümi lia en nuestra cclsufstica en la 

cua 1 toda 1 a desccndenc i a cst..1 afectada. 

~. El "b~bé colodión" es un paciontc quu requiere cuidados as- ... 

pecialcs neonatales, cuya principal complícoci6n son loa·pr2 

cesas infecciosos y su mortalidad puede ser del 30 al 40%. 

4, los rctinoidcs sinteticos administrados por vía orol parecen 

ser t>I tratamiento más prometedor en el tratamiento de estas 

~nfermedadcs con mfoimo& efectos colaterales. 

S. El dia¡¡n6stico de ictiosis !amelar siguo siendo clínico pu­

Jil>ndos~ corroborar con microscopía de lu:., microscopía eles_ 

trónica, estudio bioquímico de lípidos de la epidermis y au­

torradi ografí a. 
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