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INTRODUCCION.

Las enfermedades de la cornificacién forman un grupo heterogéneo de trastornos
caracterizados por una diferenciacién (cornificacién ) anormal de la epidermis.
Dentro de este grupo, las ictiosis se reconocen clinicamente por la descamacion
generalizada (1). E! término ictiosis se ha usado por mas de 200 afos, proviene de
la raiz griega ichthy que significa pez y hace referencia a la semejanza del aspecto
de la piel con las escamas de un pez (2), estos sintomas cutaneos han sido
referidos en la literatura médica desde hace 2000 afios. Los primeros informes en
la bibliografia india fueron descritos aproximadamente 200 afios antes de Cristo
como una dermatosis que prohibia la sudoracién, con una distribucion diseminada,
que recuerda las escamas de pescado. Escritos chinos ancestrales la describen
como una enfermedad caracterizada por escamas de vibora o pescado. Josef Von
Plenck (1776) fue el primero que describié adecuadamente y propuso una
clasificacion de las ictiosis, basada en los diferentes ritmos de recambio
epidérmico, caracterizandolas como cuadros de hiperproliferacion epidérmica o
como enfermedades con retencién prolongada del estrato corneo. (1,3). En 1808
Rober Willan publicé On Cutaneous Diseases y utilizé el término “lcthyosis” como
una categoria de enfermedades de la piel que también incluian a la Psoriasis y a
la lepra. Posteriormente se divididé en enfermedades congénitas o adquiridas. Se
dio énfasis a las causas externas y mentales. Alibert al final del siglo XIX describio
areas endémicas cercanas al mar o cerca de estanques, o causadas por ingestién
de pescada danada. Fox (1884) report6 el caso de un nifio cocodrilo, cuya madre
embarazada fue atacada por un cocodrilo (era probablemente un caso de ictiosis
laminar. (2) .

La clasificacion final debera esperar los descubrlmlentos de la genética y
bioquimica asi como la comprensiéon de la fisiopatologia subyacente a cada
enfermedad. (1)

Es una alteracion cutanea crénica caracterizada por la presencia de escamas
evidentes, generalmente sin sustrato inflamatorio, en areas mas o menos
extensas.

Se consideran ictiosis verdaderas a las genéticamente determinadas y dermatosis
ictiosiformes a las de otro origen.

Desde un principio es conveniente precisar que no todo engrosamiento del estrato
cérneo es ictiosis. La condicidn ineludible para llamar icitiosis a una dermatosis es
presencia de escamas. También es cierto que no toda descamacion es una
ictiosis. Muchos procesos inflamatorio cutaneos agudos se resuelven por
descamacion y en algunas dermatitis cronicas la descamacion es prominente. La
histopatologia es de invaluable utilidad para el diagnéstico de la ictiosis,
presentando hiperqueratosis como comuin denominador. (4,5)

Las dermatosis ictiosiforme puede ser clasificada de acuerdo a las
manifestaciones clinicas, presentacion genética y hallazgos histologicos en:
Ictiosis vulgar, Ictiosis laminar , Hiperqueratosis epidermolitica e Ictiosis ligada a X.

(6)




~ MANIFESTACIONES CLINICAS

El diagnostico especifico en un individuo o familia con ictiosis puede ayudar a
predecir el prondstico y es importante dar consejo genético. Existen caracteristicas
Gtiles para distinguir entre las diferentes formas de ictiosis, como la edad de
comienzo, el tipo de escamas, la presencia o ausencia de eritrodermia, las
alteraciones en otras estructuras cutaneas o anexiales y la afectacién de otro
sistema. El &rtol genealdgico de la familia puede establece el tipo de herencia. Sin
embargo muchas enfermedades autosémicas dominantes presentan una gran
frecuencia de mutacion espontanea, por lo que la ausencia de antecedentes
familiares positivos no descarta una herencia autosémica dominante. Por otra
parte, la consanguinidad entre los padres puede sugerir una herencia autosémica
recesiva. Las caracteristicas observadas con microscopia optica en general son
diagnosticas en HE, suelen ayudar en algunas icitiosis pero el examen
histopatolégico puede no ser de utilidad para distinguir de otras. E! desarrollo de
ictiosis en la vida adulta puede ser un indicador de enfermedad sistémica. La
ictiosis adquirida en general es leve, semejante a la vulgar, y se ha asociado a
neoplasias malignas, algunos medicamentos, SIDA y sarcoidosis. (1,7,8,9)

ETIOLOGIA Y PATOGENIA.

La piel esta dividida en tres partés: la epidermis, la dermis y la hipodermis. En la
epidermis estéd el foco fisiopatolégico de la ictiosis. La epidermis estd compuesta
de queratinocitos o células escamosas en continua: proliferacién cuyo producto
final es la queratina, proteina estructural principal del estrato cérneo; la capa basal
esta compuesta de queratinocitos germinativos, que se divide en promedio cada
19 dias, después de dejar la capa basal, las células avanzan a la capa granular en
aproximadamente 14 dias y dos semanas mas para llegar a la capa cérnea, (2).
Constituida por corneocitos rodeados de una matriz intercelular. Los corneocitos
estan enriquecidos con proteinas y la matriz intercelular se compone de bicapas
de membranas hidrofobas enriquecidas con lipidos (10). El estrato corneo normal
experimenta descamacion de un modo organizado e invisible; los corneocitos se
separan unos de otros y se separan como células individuales. La piel ictidsica
tiene una cantidad y calidad anormal de escamas, la funcion de barrera del estrato
cérneo esta afectada y puede haber alteraciones en la cinética de la proliferacion
de las células epidérmicas, el engrosamiento del estrato cérneo es el resultado de
células que ingresan en él con un ritmo aumentado o células que io abandonan
con demasiada lentitud, o ambas situaciones. Los defectos en alguna de las fases
de cornificaciéon pueden producir un estrato corneo anormal, escamas e
hiperqueratosis, en algunas la aiteracion esta bien identificada; por ejemplo, los
genes que codifican para la queratina 1 y 10 que ocasiona la hipequeratosis
epidermolitica. Las mutaciones en el gen que codifica a la transglutaminasa 1, una
enzima que cataliza los enlaces cruzados de las proteinas durante la formacion de
cubiertas cornificadas de los corneocitos normales produce la ictiosis laminar. La
esteroide sulfatasa regula la hidrolisis del sulfato de colesterol en los corneocitos y
se considera importante en la regulacién de su descamacion. Su deficiencia causa
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la ictiosis ligada al X. La observacién de que varios farmacos que disminuyen los
niveles séricos de colesterol pueden producir cambios cutaneos ictiésicos indica la
importancia de la homeostasis de los lipidos de la cornificacién normal. Estos
ejemplos resaltan la complejidad del proceso de formacién de un estrato cérneo
funcionalemente normal y demuestran que varias alteraciones pueden producir
fenotipos clinicos similares de hiperqueratosis y descamacion. A medida que las
investigaciones_se han vuelto mas sofisticadas la ictiosis ha sido dividida en base
a datos bioquimicos. Existen dos tipos de etiologia: Uno es la retencion y otro es la
hiperproliferacién. En las ictiosis de retencidn(ictiosis vulgar, ictiosis ligada al X,
ictiosis laminar) la homeostasis epidérmica es normal. La descamacion es
retardada y resulta en una escama visible en placas. Las ictiosos
hiperproliferativas (eritrodermia ictiosiforme congénita, Sindrome de Sjogren-
Larsson, enfermedad de Refsum), en donde tanto la homeostasis como el proceso
de descamacion estan alterados.

ICTIOSIS VULGAR

La ictiosis vulgar es la mas frecuente de las ictiosis verdaderas, afectando el 1%
de la poblacion, siendo relativamente benigna. Se hereda en forma autosémica
dominante y puede haber una gran variabilidad clinica en cada miembro de la
familia. La alteraciéon que la causa es la deficiencia de profilagrina, el componente
mas importante de la queratina, que interviene tanto en la agregacion de los
filamentos de queratina como en el desprendimiento de los corneocitos, dando
lugar a una ictiosis de retencion, con defectos en los corneocitos y en la sustancia
intercelular (1,4).

Al nacimiento la piel tiene un aspecto y textura normal pero gradualmente hacia
los 3 meses de vida se torna seca y con descamacion. La escama es fina, blanca
e irregular, mas acentuada en las piernas y en ambientes frios y secos. Son mas
prominentes en las superficies extensoras de las extremidades con respecto a los
pliegues, afecta con mayor frecuencia la espalda que el abdomen. El area del
pafal no suele estar afectada. Se han asociado con la ictiosis vulgar la presencia
de palmas hiperlineales y algunos pacientes con engrosamiento cercano a una
queratodermia, la queratosis folicular que afecta la cara posterior de los brazos,
muslos y nalgas es frecuente, asi como la atopia, que puede manifestarse como
fiebre del heno, eccema o asma. La ictiosis vulgar no es inflamatoria, pero la piel
seca por si misma puede ser pruriginosa, por lo que el paciente puede referir ardor
y el rascado puede enrojecer la piel(11). E! cabello, dientes y ufias son normales.

Los estudios de laboratorio son normales. :

Aungue el diagndstico en la mayoria de los casos es clinico, en caso de duda es
de gran utilidad la realizacién de biopsia cutanea de preferencia de extremidades
inferiores. En el estudio se observan granulos queratohialinos. No obstante, el
estrato granuloso consta de una sola hoja y los granulos son pequefios y
friables.(12)
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Mediante el examen clinico a veces es dificil diferenciar a individuos con ictiosis
vulgar leve de aquellos con piel seca, ya que el espectro de ambas afecciones
parece superponerse, ademas sobre la base de los hallazgos cuténeos solos, los
hombres con ictiosis vulgar grave pueden ser dificiles de distinguir de los
afectados por ictiosis ligada al X.(13)

El tratamiento consiste en mantener la piel hidratada, lubricada y fomentar la’
queratolisis. Se recomienda hidratar la piel mediante bafos prolongados
colocando después un humectante y reaplicarlo varias veces durante el dia,
realizar una limpieza adecuada de la piel exclusivamente con agua templada,
usar jabon Unicamente para las dreas intertriginosas, mantener un ambiente
huimedo, ingerir suficiente agua y mantener una dieta balanceada. El empleo de
queratoliticos como la urea del 10-20%, acido glicélico 5-10% o acido salicilico al
1% rara vez son necesarios. Este tipo de ictiosis tiende a mejorar con la edad.
(1,4,11)

Fig. 1 Ictiosis vulgar Fig. 2 Hiperlinealidad palmar en
ictiosis vulgar

ICTIOSIS LIGADA AL CROMOSOMA X

La ictiosis recesiva ligada al cromosoma X se presenta alrededor de 1 cada 2000
0 6000 hombres

La alteracién bioquimica que la origina es la deficiencia de sulfatasa esteroidea, la
enzima que degrada las hormonas esteroideas sulfatadas y el sulfato de
colesterol.(4)

En la década de 1960 la ictiosis recesiva ligada al cromosoma X fue diferenciada
clinicamente de otras ictiosis, poco después se describié el sindrome de
deficiencia placentaria de sulfatasa esteroidea en embarazos con falta de inicio
del trabajo de parto, como una enfermedad con estrégenos urinarios maternos
disminuidos. Dado que la mayoria de estos provienen de las glandulas

suprarrenales fetales y son metabolizadas por la‘_;ll_a_ge_n_tg,_lgg_giv_e_!gg_dj;mnmdos
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pueden indicar alteraciones del feto o su muerte. Sin embargo, en esta
enfermedad los niveles disminuidos no indican una morbilidad fetal grave. La
asociacion entre la falta de inicio o progreso del trabajo de parto y la ictiosis en los
hijos varones fue reconacida con posterioridad(14,15). En los hombres con ictiosis
recesiva ligada al cromosoma X la actividad de la enzima sulfatasa esteroidea
esta disminuida o ausente en muchos tejidos, incluso en la epidermis, el estrato
corneo, los leucocitos y en los fibroblastos cultivados. Ademas el suifato de
colesterol, sustrato de la enzima, se acumula en las escamas

El gen de la ictiosis ligada al cromosoma X se ha mapeado en el brazo corto del
cromosoma X {Xp22.3)(2)

Entre los hallazgos clinicos encontramos descamacion dentro de las primeras
semanas a meses (83%), y desde el nacimiento(17%). No se ha reportado que
inicie después del primer afio de vida. La escama es grande gruesa y
oscura(lctiosis nigricans), afecta en un 80% la piel cabelluda en donde puede dejar
areas alopécicas. En el 33% de los enfermos afecta la frente, partes laterales de la
cara, cuello y pliegues de flexién. No se relaciona con queratosis pilar, presenta
variaciones estacionales similares a la ictiosis vulgar, los climas célidos y humedos
aminoran la condicion. La dermatosis persiste de por vida sin tendencia a mejorar
con la edad. La mayoria de los pacientes en el segundo y tercer decenio de la vida
presentan opacidades corneales en forma de coma(50%). Las opacidades
corneanas no afectan la visién y puede presentarse en portadores femeninos).’
(1,2), es raro encontrarias en nifos. La criptorquidia se presenta en mas del 25%
de los pacientes. El cancer testicular puede ser secuela de esta patologia aun sin
criptoquidia . ..

E! diagnéstico es clinico pero puede ser confirmado con medicion de sulfato de
colesterol en las escamas(2), o sérico, la electroforesis de proteinas, prueba
enzimatica de la actividad de la sulfatasa estroidea. El diagnéstico prenatal
definitivo se realiza por medicion de la actividad de la sulfatasa placentaria en el
liquido amnidtico y por elevacion, en este mismo liquido del sustrato de la
enzima.(4).

En el estudio histopatoldgico se observa hiperqueratosis, la capa granular es
normal o revela engrosamiento leve, que también podria apreciarse en la
epidermis(12) )

Si bien la extension y el grado de descamacion son variables, la ictiosis ligada al
cromosoma X puede diferenciarse de la vulgar mediante criterios clinicos. Esta
ultima suele presentar palmas y plantas hiperlineales, queratosis folicular y
antecedentes familiares de atopia. lLa ictiosis ligada al cromosoma X suele
producir una afecciéon mas grave, con escamas de mayor tamano, y en la mitad de
los pacientes adultos opacidades corneanas(1) Otros padecimientos a considerar
son diferentes sindromes causados por delecciones en el mismo gen en sitios
vecino y es llamado el sindrome del gen contiguo, entre los que encontramos la
condrodisplasia punctata y el Sindrome de Kallman(hipogonadismo, anosmia), y la
deficiencia de sulfatasa muiltiple con leucodistrofia metacromatica y
mucopolisacaridosis. Estos comparten sintomas sobrepuestos que incluyen
descamacion ictiosiforme, anosmia y criptorquidia.(11)(16)



El tratamiento es similar al de la ictiosis vulgar pero empleando concentraciones
mayores de hidratantes y queratoliticos. Rara vez estan indicadas bajas dosis de
retinoides orales.

Fig. 3 Escama adherente y sucia en ictiosis ligada a X

ICTIOSIS LAMINAR

L.a Ictiosis laminar es una forma severa y rara de ictiosis con una incidencia de 1
en 600 000 nacimientos. Se transmite en forma autosémica recesiva. Ambos
sexos son afectados equitativamente sin preponderancia étnica. La cinética celular
es normal. Se debe a mutaciones en el gen de la transglutaminasa 1, localizada
en el cromosoma 14.. Las transglutaminasas son un grupo grande de enzimas que
catalizan las uniones cruzadas calcio dependientes de proteinas celulares,
principalmente involucrina, loricrina y proteinas pequefas ricas en prolina. E|
complejo proteico resultante se deposita en el lado interno de la membrana
plasmatica para formar el envoltorio cornificado. Es necesario, en una gran
variedad de procesos como apoptosis de los queratinocitos, formacién de foliculos
piloso y queratinizacion de la piel, controla la unién de la célula con las proteinas
precursoras (11). Fue identificado un locus productor de enfermedad en el
cromosoma 2q33-35, lo que demuestra una heterogeneidad genética dentro de
este fenotipo(1) Se han descrito también casos con transglutaminasa normal(4).
La Ictiosis laminar es evidente desde el nacimiento presentandose como un bebé
colodién, que consiste en una cubierta transltcida que se desprende en los diez a
catorce dias subsecuentes, permitiendo ver una piel roja, presentan también
ectropién prominente y eclabium. Con el tiempo en la piel se desarrollan escamas
grandes semejantes a laminas, que parecen dispuestas en forma de mosaico. En
algunas areas las escamas estan adheridas en el centro y tienen bordes elevados,
puede tener aspectos similar al de un lecho de rio seco, en general no muestra
eritrodermia o ésta es minima. Las palmas y plantas pueden estar afectadas
desde una hiperlinealidad minima a una queratodermia grave. Los anexos pueden
estar comprometidos por escamas firmes y adherentes ocasionando una alopecia
cicatrizal, se puede alterar la funcion normal de las glandulas sudoriparas y
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producir hipohidrosis, algunos tienen intolerancia grave al calor. Debido a
ectropién, los parpados pueden no cerrar por completo, en especial durante el
suefio; provocando queratitis por exposicion. El aspecto deforme de los pabellones
auriculares debido a hipoplasia de cartilago es caracteristica de la ictiosis laminar.
Las ufias pueden estar adelgazadas o distréficas. Los dientes son
normales(1,2,4,5, 11)

E! aspecto del nifio con ictiosis laminar lo torna introvertido, poco sociable y con
tendencia a la depresién

Ei examen histopatologico tipicamente presenta hiperqueratosis ortoqueratésica
con acantosis leve a moderada. El ritmo de proliferaciéon epidérmica es normal o
solo ligeramente elevado(17) La microscopia electrénica es Util para detectar la
ausencia de la banda marginal.

El diagnostico diferencial es indispensable .realizarlo con la eritrodermia
ictiosiforme congénita no ampollar con la cual comparte algunas caracteristicas
pero clinica y etiolégicamente son diferentes, aunque en el pasado se
consideraron el mismo padecimiento. E! ritmo de proliferacion epidérmica es
normal o solo ligeramente elevado en los pacientes con ictiosis laminar, a
diferencia de los que padecen eritrodermia ictiosiforme no ampollar(1).

E! tratamiento de eleccion es el acitretin o en su defecto el etretinato a la dosis de
1 a2 mg kg dia manteniéndose indefinidamente y a dosis relativamente altas para
sustentar la respuesta clinica, debiendosé monitorizar los efectos colaterales como
hipervitaminosis A, cierre temprano del disco de crecimiento entre otros. El
tratamiento debe complementarse con queratoliticos topicos(1,2,4).

El pronéstico no es bueno, el padecimiento no mejora con la edad.

Figura 4. Bebé colodion
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Figura 5 y 6. Ictiosis laminar

ERITRODERMIA ICTIOSIFORME NO AMPOLLAR (EINA)

La EINA comparte algunas caracteristicas con la ictiosis laminar, pero clinica y
etiolégicamente son diferentes aunque en el pasado se consideraron el mismo
padecimiento; tiene una incidencia aproximada de 1: 300 000 nacimientos. Se
hereda en forma autosémica recesiva,

La EINA es probablemente un defecto en los granulos lamelares, en los que la
transglutaminasa es empacada. Estos granulos lamelares empacan enzimas y
lipidos que son excretados desde los queratinocitos al espacio intercelular. La
enzima sulfatasa esteroidea remueve los lipidos de la capa superior del estrato
cérneo y permite que la célula se descame. Estudios recientes han demostrado
acumulo intracelular anormal de transglutaminasa | en piel de pacientes con EINA.
L.os nifios afectados por EINA aparecen al nacimiento como bebé colodién en mas
del 90% de los casos y en su mayoria son prematuros. Al perder la membrana de
colodién el bebé presenta una eritrodermia descamativa generalizada. La escama
es fina, delgada y nacarada, sobre una piel eritematosa. No presenta ectropion,
eclabium o alopecia, o bien son leves, pueden tener una sudoracién minima con
grave intolerancia al calor. La cabeza tiene el aspecto de pitiriasis amiantacea. Las
mucosas por lo general estan respetadas y la afeccién de palmas y plantas es
variable. Las ufias pueden tener estrias. La infeccién por dematofitos es frecuente,
asi como la onicomicosis(1,2,4,5,11)

El examen histopatolégico muestra hiperqueratosis, paraqueratosis, acantosis,
infiltrados linfohistiocitarios y vasos dilatados en la dermis superficial. El recambio
celular epidérmico esta acelerado.(1,4,12)

El diagnostico diferencial debe realizarse con la ictiosis laminar. En los casos que
no se presentan al nacimiento debe descartarse psoriasis congénita. En estos
casos los antigenos de histocompatibilidad, la historia familiar y la evolucion puede
ser de ayuda ciagnostica (4).

Otras entidades a tomar en cuenta son el Sindrome de Chanarin-Dorfman
(enfermedad por acumulacion de lipidos neutros), el Sindrome de Netherton, la
eritrodermia de Leiner y las tricotiodistrofias.(4)
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El tratamiento es dificil por el sustrato inflamatorio y la propensién al prurito.-Los
pacientes toleran menos el tratamiento con retinoides orales, por lo que las dosis
deben ser menores .25 a 1 mg kg dia) En estos pacientes son de mayor utilidad
los emolientes, los hidratantes y lubricantes, mas que los queratoliticos. (4)

E! pronéstico no es bueno, presentan descamacion durante toda la vida, aunque
existen reportes de mejoria clinica en la pubertad, probablemente por el
incremento de la produccion de sebo en la pubertad.

Finalmente existe un reporte de transmisién vertical de una ictiosis similar a la
laminar en tres generaciones, sugiriendo una variante autosémica dominante.
Hence, propone que el término de ictiosis laminar puede representar tres
entidades diferentes: Ictiosis laminar autosémica recesiva, ictiosis laminar
autosémica dominante y eritrodermia iictiosiforme congénita no ampoliar(18,19)

Fig. 7 y 8. Eritrodermia congénita no
ampollar

HIPERQUERATOSIS EPIDERMOLITICA

La hiperqueratosis epidermolitica también es conocida como eritrodermia
ictiosiforme congénita ampollar. Tiene una incidencia de 1 en 100 000. Afecta
todas las razas y ambos géneros. Es autosémica dominante.(4,11), sin embargo,
hay una alta frecuencia de mutacion espontanea(50%).

La hiperqueratosis epidermolitica se debe a un error en la sintesis de la queratina
1y 10, la cudl se encuentra en la capa granular y espinosa superior. Los fenotipos
difieren del defecto, los defectos de la queratina 1 causan ampollas paimo
plantares. Las ampollas intraepidérmicas se deben a la formacion de filamentos de
queratina anormal que originan un citoesqueleto anormal, resultando en fragilidad
mecanica. Ademas las uniones desmosomales son imperfectas lo que ocasiona la
formacién de ampollas(11).

Se caracteriza por un cuadro polimorfo que presenta aspectos cambiantes en
diferentes pacientes y aun en el mismo paciente segun laedad. . .o -eoo-
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La enfermedad por lo general se observa en el nacimiento con formacién de
ampollas flacidas superficiales diseminadas que al romperse forman colgajos y no
dejan cicatriz, podemos encontrar hiperqueratosis pero puede pasar
desapercibida. Después del periodo neonatal las ampollas disminuyen pero la
hiperqueratosis se acentia. Con el tiempo suele desarrollarse una hiperqueratosis
generalizada que puede o no asociarse con eritrodermia. La piel en general tiene
un color acre caracteristico. Las palmas y plantas estan engrosadas dando un
aspecto de ser cubiertas por cera. La infeccién bacteriana secundaria es frecuente
y contribuye a la formacion de ampollas y al mal olor de estos pacientes (4,11).
Existe una heterogeneidad clinica llamativa entre las familias con hiperqueratosis
epidermolitica: se han diferenciado seis fenotipos de acuerdo a la presencia o
ausencia de hiperqueratosis palmar plantar grave. Tres subgrupos tenian
hiperqueratosis de palmas y plantas(PS), mientras que otros tres subgrupos no
tenian hiperqueratosis de palmas ni plantas(NPS). Los subtipos se diferenciaron
ademas por la presencia o ausencia de eritrodermia, el tipo de escamas, la
extension de la afeccion, la presencia de contracturas digitales y anormalidades de
la marcha(12).

El cuadro histopatologico es caracteristico y consiste en estrato corneo
extremadamente engrosado y degeneracion vacuolar de las partes superiores de
la epidermis, lo que da origen al término histologico de hiperqueratosis
epidermolitica o degeneracion granular. Se identifica en las areas ampollares y no
ampollares. Los nucleos de los estratos espinoso superior y granulosos estan
rodeados de espacios claros de diferentes tamarios. En la periferie, los limites
celulares son imprecisos y estan formados por material poco tangible o por
granulos queratohialinos. En la capa granular muy engrosada se- advierten mayor
cantidad de granulos queratohialinos irregulares e hiperqueratosis compacta. Las
ampollas son intraepidérmica y surgen. por separacion de las células edematosas.
Las dermis superior exhibe un infiltrado inflamatorio cronico moderado. Las formas
mitoticas son cinco veces mas numerosas que la epidermis normal. En el examen
con microscopio electronico se observa que la aglutinacion de filamentos
comienza en la primera capa suprabasal. Se ha comprobado que estos filamentos
aglutinados son grupos de filamentos intermedios de queratina que contienen las
queratinas terminales especificas de diferenciacion 1y 10(14)

Es facil confundir este padecimiento con un impétigo ampollar o con la
epidermolisis ampollar. Otra de las entidades a considerar es la ictiosis ampollar
de Siemens la cual es una genodermatosis autosomica dominante rara, con
aspecto clinico similar, sin embargo en el examen histolégico encontramos
hiperqueratosis y vacuolizacion pero limitada al estrato granuloso, la mutacién se
encuentra en el gen que codifica la queratina 2e.

La ictiosis hystrix de Curth y Macklin es otra entidad autosémica dominante rara en
la que encontramos queratodermia palmo plantar e hiperqueratosis extendida en
parches: sin embargo no hay formacion de ampollas y el examen histolégico es
diagnostico. (1)

El tratamiento debe incluir penicilina benzatinica cada 21 dias para prevenir la
infeccion secundaria. Los retinoides orales(acitretin, etretinato) a dosis menores
que las empleadas en la ictiosis laminar, para evitar el incremento en la fragilidad
epidérmica inducen una moderada mejoria.(4)
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La expectativa de vida es normal, siendo el problema las ampollas y el mal olor
que es un problema psicolégico en estos nifios

Fig 9,10 y 11. Hiperqueratosis
epidermolitica
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TIPO DE ] HERENCIA | FRECUENCIA ALTERACION CUADRO CLINICO | CURSO HISTOLOGIA | TRATAMIENTO
ICTIOS!S BASICA NATURAL
ICTIOSIS Autosémica 10:1,000 de Ia | Deficiencia de | Escama blanca | Mejora con la | Hiperqueratosis, Lubricantes,
VULGAR Dominante poblacién profilagrina fina, respeta | edad ausencia de la | emolientes
pliegues granulosa
ICTIOSIS Recesiva \| 1:6,000 poblacién | Deficiencia de | Escama fina | Persistente | Ortohiperqueratosi | Emolientes,
LIGADA AL | ligada a X masculina sulfatasa esteroidea | oscura, s, granulosa | queratoliticos
SEXO0 preauricular, cuello, normal
torax
ICTIOSIS Autosémica | 1:600,000 Deficiencia de | Escama  grande, | Persistente | Hiperqueratosis Retinoides orales y
LAMINAR | Recesiva nacimientos transglutaminasa 0scura, ortoqueratdsica, queratolitocos
generalizada, queratosis folicular
ectoprion
EICNA Autosémica | 1:300,000 Error  en los | Eritrodermia Persiste Hiperqueratosis,
Recesiva nacimientos granulos lamelares | descamativa paraqueratosis,
: generalizada .acantosis,
infiltrados
p e i linfohistiocitarios
EICA Autosdmica 1:300,000 - - | Emor en la sinlesis [ Ampollas Puede Hipe:queratosis
dominante nacimientos ' | de queratina 1y 10 | intraepidérmicas mejorar con | epidermolitica,
g Hiperqueratosis la edad acantosis, granulos
aumentada.




Existen multiples condiciones asociadas con la ictiosis, entre las que en_cdhtramos:

FETO ARLEQUIN.

Estos nifios nacen con placas hiperqueratosicas masivas, brillantes separadas por
fisuras rojas profundas que suelen formar dibujos geométricos. Las orejas estan
poco desarrolladas o faltan y existe ectropion y eclabio pronunciados. El feto
arlequin es un punto final de diferentes mutaciones genéticas y se debe a un
grupo de enfermedades heterogéneas con patrones de herencia autosémico
recesivo. La expresion inicial ocurre en el Gtero, con queratinizacion prematura de
los foliculos pilosos y de la epidermis interfolicular. Estos nifios estan en grave
riesgo durante el periodo neonatal y con frecuencia mueren en este periodo. El
principal problema en esta entidad consiste en el desequilibrio hidroelectrolitico,
hipotermia, riesgo de contraer infecciones y puede estar comprometida la
respiracion. El tratamiento consiste en medidas de soporte en una unidad de
cuidados intensivos y el uso de retinoide sistémico(1,2,21) '

ENFERMEDAD DE REFSUM

Este raro padecimiento se hereda en forma autosémica recesiva, se debe a la
deficiente oxidacion del acido pitanico derivado de alimentos con clorofila. El
cuadro clinico recuerda la ictiosis vulgar de inicio tardio, retinitis pigmentada,
polineuropatia periférica, ataxia cerebelosa entre otros. En el estudio
histopatoldgico encontramos gotas lipidicas en el estrato basal epidérmico pero no
en los leucocitos. El diagnéstico se confirma con medicion sérica de acido pitanico.
Ei tratamiento consiste en restriccién dietética de vegetales verdes. El diagnostico
prenatal es posible.(1,2)

SINDROME DE SJOGREN —LARSSON.

Este padecimiento es autosomico recesivo, puede manifestarse desde el
nacimiento como una eritrodermia generalizada. Es un padecimiento relativamente
raro y se debe a la deficiente actividad de la 6xido reductasa de alcohol-NAD
graso. El gen alterado se ha mapeado en el cromosoma 17p. Se caracteriza por
ictiosis laminar moderada, mas acentuada en las piernas, diplejia o tetraplejia
espastica mas comun en los miembros inferiores y de intensidad variable, no
progresiva, con hiperreflexia y retraso mental generalmente leve. En alrededor del
50% de los pacientes hay puntos opacos en la macula ocular. El diagnéstico
prenatal es posible durante el primer trimestre de la gestacion ya que la enzima



- puede ser detectada en muitiples poblaciones celulares incluyendo queratinocitos,
fibroblastos, leucocitos y mucosa yeyeunal. El tratamiento se realiza con retinoides
orales. La fisioterapia y la rehabilitacién son esenciales para prevenir contracturas
y deformidades 6seas (1,2,4).

SINDROME DE NETHERTON.

Esta patologia se hereda en forma autosdmica recesiva. Se caracteriza, al
nacimiento o poco después con eritrodermia descamativa, a veces acompanada
por diarrea, detencién del crecimiento e infecciones semejando al Sindrome de
Leiner, puede tener desenlace fatal. Durante la nifiez el 50% desarrolia lesiones
de ictiosis lineal circunfleja que son eritematosas, descamativas, anulares o
policiclicas. Del 5 al 50% de los pacientes presentan cabello y cejas escasa
debido a la fragilidad del pelo con tricorrexis invaginata (pelo en cafia de bambt).
También alrededor del 50% de los pacientes son atdpicos con IgE elevada El
tratamiento es con emolientes.(1,2,4)

SINDROME DE CHANARIN DORFMAN (Enfermedad por almacenamiento de
lipidos neutros)

Es una entidad autosdmica recesiva caracterizada por la acumulacién de
triglicéridos en el citoplasma de leucocitos, muisculo, higado, fibroblastos y otros
tejidos sin embargo, los niveles sanguineos de lipidos son normales. La
descamacion es fina con eritema variable, similar a una eritrodermia ictiosiforme
congénita. La expresividad puede ser muy variable, las alteraciones extracutaneas
consisten en cataratas, hipoacusia, miopatia con elevacion de enzimas
musculares, hepatomegalia por infiltracién grasa y esplenomegalia. En el estudio
histopatoldgico con tinciones de Sudan Il de cortes congelados de piel muestra
gotas de lipidos en las células dérmicas, en la capa basal y en el acrosiringio de
los conductos ecrinos, en los fibroblastos, en musculo liso y los endotelios. Hay
también gotitas de grasa en los polimorfonucleares y los monocitos pero no en los
linfocitos, los eritrocitos y plaquetas.. Con el microscopio electronico hay gotas de
lipidos dentro del citoplasma y dentro de los cuerpos laminillares. (1,2,4)

SINDROME DE KID (Displasia ectodérmica queratodérmica)

En este trastorno de la queratinizacidn no hay ictiosis sino hiperqueratosis
verrucosa (queratodermia) no escamosa. Los defectos asociados son sordera
neurosensorial en el 90% de los cascs, queratitis vascularizada en el 80%,
alopecia en el 80% y queratodermia palmo plantar reticulada en el 40%. A
diferencia de otras entidades el tratamiento de estos pacientes con retinoides
sistémicos fue poco beneficiosos y es posible que exacerbe la neovascularizacion
corneana (1,4,22).
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SINDROME DE CONRADI- HUNERMANN (Condrodisplasia punteada)

Es un grupo de enfermedades raras, clinica y genéticamente diferentes. Son
producidas por una deficiencia de enzimas peroxisomales responsables de la
sintesis de fosfolipidos llamados plasmaldégenos. En este grupo encontramos la
forma rizomiélica, autosdmica recesiva y habitualmente fatal, la forma recesiva
ligada al cromosoma X y la forma dominante ligada al cromosoma X (Sindrome de
Conradi Hunermann). Esta Gltima es la forma mas frecuente se asocia a una
ictiosis transitcria en las primeras semanas de vida. La ictiosis se desarrolla sobre
un fondo eritematoso, en bandas lineales, con escamas gruesas, acuminadas y
sobrepuestas a manera de tejas. En 3 a 4 semanas desaparecen las lesiones de
ictiosis dejando en su lugar depresiones puntiformes agrupadas conocidas como
atrofoderma. :

Ademas estos pacientes presentan cara de luna llena, frente abombada, puente
nasal ancho, cataratas, estatura baja, acortamiento de miembros y calcificaciones
punteadas en las epifisis de los huesos largos conocidas como condrodisplasia
punteada que también desapareces durante la nifiez. En el estudio
histopatoldgico encontramos calcificaciones en los tapones queratdsicos del
estrato cérneo. El diagndstico prenatal es posible (1,4,22).

SINDROME DE CHILD

Es una enfermedad rara, que se caracteriza por hemidisplasia congénita,
eritrodermia - ictiosiforme y defecto en las extremidades; se presenta casi
exclusivamente en mujeres. Un rasgo caracteristico de este sindrome es la
demarcacion neta en la linea media de la ictiosis, con participacion minima lineal o
segmentaria contralateral. Puede haber calcificaciones punteadas del cartilago.
Es debida a una deficiencia de enzimas peroxisomales. Se sugiere una herencia
tanto autosémica dominante como recesiva, asi como una forma dominante ligada
a X que es letal para los varones (1,4,24,25,26).

El desarrollo de ictiosis en la vida adulta puede ser una manifestacion de
enfermedad sistémica, se ha descrito en asociacion con neoplasia malignas,
farmacos, enfermedades endoécrinas y metabolicas, infeccion por VIH vy
enfermedades autoinmunes. Dentro de la neoplasia mas frecuentes se reporta la
enfermedad de Hodgkin (1, 27).



JUSTIFICACION, . : )

.En la literatura mundial existen pocos reportes acerca de la incidencia de
~ictiosis: en nuestra ‘poblacién, por lo que nuestra experiencia se basa en su
mayoria de .informes extranjeros. Segiin lo reportado esta entidad es rara en
pacientes’ pediatricos, su etiologia y presentacion clinica es diferente a la del
adulto. Este estudio pretende conocer la incidencia del padecimiento en nuestra
poblacién, las formas de presentacion clinica, su evolucion, tratamiento empleado
y respuesta al mismo, aportando datos obtenidos a partir de una poblacion infantil
en un hospital de concentracién en México, D.F.
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OBJETIVOS.

1. Conocer la incidencia de ictiosis en nifios, asl como la distribucién por edad Wit ‘

sexo.
2. Determinar la frecuencia de presentacion de los diferentes tipos de |ct105|s en ;
una poblacién pediatrica, con base en criterios clinicos e histolégicos. .
3. Identificar la frecuencia de alteraciones extracutaneas.
4. Determinar el tipo de herencia involucrado en cada tipo de ictiosis. o
5. Valorar los tratamientos empleados, la respuesta a los mismos, evolucmn y-
prondstico de la enfermedad en poblacion infantil. B
6. Correlacionar el diagndstico clinico con el histopatologico. :
7. Comparar los resultados obtenidos con lo reportado en la literatura mundlal
METODO.
Disefo.

Estudio retrospectivo, observacional, no comparativo, abierto.

Variables.

Las variables empleadas son:

< Sexo.

+ Edad de inicio de la enfermedad.

% Edad al diagnéstico.

« Topografia y morfologia de las lesiones.
+ Caracteristicas histopatolégicas

* Tratamiento empleado. *

< Respuesta al tratamiento.

< Evolucidn clinica.

Procedimiento.

Se revisaron los expedientes clinicos de los pacientes con el diagnéstico
Ictiosis en los Jltimos 10 afos (enero de 1992 a diciembre de! 2001) en el archivo
del Hospital Infantil de México “Federico Gémez" que acudieron a consultas de
primera vez y subsecuentes al servicio de Dermatologia de esta misma Institucion

Recursos, . -

Recursos humanos:
<~ Asesores de tesis:
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- Dr. Carlos Alfredo Mena Cedillos. Jefe del Serwcm de Dermatologia del
Hospital Infantil de México "Federico Gémez".

- Dra. Adriana Maria Valencia Herrera, Médico Adscrlto del Servicio de
Dermatologla del Hospital Infantil de México “Federico Gomez".

< Tesista:
* - Dr. Mario Rafael Duarte Abdala. Médlco restdente de 2° Afo de
Dermatologia Pediatrica.

< Personal de la Institucién:
- Personal que labora en el Archnvo climco y Blblioteca

B Personal de la Imprenta.

Recur_sos materiales.

<+ Expedientes clinicos. . )

<+ Acervos bibliograficos y documentos.
». Equipo y material de computacién,

- < Fotocopiado y papeleria.

.

> Material de impresién y encuadernacion.

o

<o

o

D

o

2,

Recursos materiales y financieros.
< Los gastos .que se originen de la realizacion del presente estudio seran
cubiertos al 100% por el tesista.

Poblacion.

Se incluird a todos los pacientes con el diagnéstico de ictiosis que
acudieron a consulta al servicio de Dermatologia por primera vez o subsecuentes
en el Hospita! Infantil de México “Federico Gomez" en los ultimos 10 afios (enero
de 1992 a diciembre del 2002).



RESULTADOS.

Durante el . periodo” de ehefo de 11992 -a diciembre - del 1 2001 se -
diagnosticaron 41 casos de ' ictiosis en el Hospital Infantil de México “Federico s
Gopmez". Se revusaron Ios expedlentes cIIrucos, obtenrendo los stgutentesv_r

resultados:

La presentacion de |ctlosns de acuerdo a su clasnf cacion fue de la stguaente
Ictiosis vulgar el 31%(13),  Ictiosis ligada a X 10%(4), Ictiosis Iammar 36%(15)'
EICNA 15%(4) y EICA 7%(3). . ;

GRAFICA 1. DISTRIBUCION DE
PACIENTES DE ACUERDO AL TIPO
DE ICTIOSIS
. 7% O lctiosis vulgar
“ g 20 W ictiosis ligada a X
- L2 D lctiosis laminar
CIEICNA
0% .
o 'MEICA

Con respecto a la ictiosis vulgar de los 13 pacientes, fueron del sexo femenino y
del sexo masculino

GRAFICA 2. DISTRIBUCION DE
PACIENTES CON ICTIOSIS VULGAR
DE ACUERDO AL SEXO

46% O Femenino
54% O Masculino

La edad de los pacientes con ictiosis vulgar al momento de la primera consulta fue
desde un mes de vida hasta los 13 afos, la edad de presentacion de los datos
clinicos fue desde el nacimiento hasta los 5 afios, con un promedio de 12 meses,
siendo mas frecuente al mes de edad(3). El 46%(6) presentd antecedentes

familiares en segundo grado, ninguno con parentesco de pnmer grado La
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presentacion clinica fue una dermatosis generalizada en el 69%(8) y diseminada
en 31%(5). Los datos clinicos observados en todos los pacientes fue la presencia
de descamacion fina, hiperlinealidad en manos se presentd en el 7.6%(1),
queratodermia palmoplantar en el 7.6%(1), datos de atopia personal en 15%(2).
Cuentan con biopsia de piel el 46%(6), de los cuales en 66%(4) de ellos coinciden
el diagnéstico, clinico con el histopatolégico. Con respecto al tratamiento iniciado,
un paciente recibié Unicamente lubricante, no mostré mejoria clinica, 4 recibieron
urea+lubricante, de los cuales solo uno presenté mejoria clinica, 6 recibieron acido
salicilico+lubricante, de los cuales en 2 presentaron mejoria, 2 recibieron acido
salicilico+propilenglicol y ambos mejoraron. Dentro de las alteraciones no
relacionadas con la patologia de base encontramos epilepsia del Iébulo
temporal(1), mala oclusién dental(1),purpura trombocitopénica (1), alopecia(1),
astigmatismo(), pie plano(1), hemorragia del recién nacido(1).

Tabla 3. Ictiosis vulgar
CARACTERISTICAS CLINICAS

Edad de inicio . & s Desde e! nacimiento hasta los 5 afios
Antecedentes familiares . . i 46% familiares en segundo grado
Descamacion fina . : : s 100%
Queratodermia palmoplantar RO o 7.6%

Atopia i : 15%
Hiperlinealidad en manos 7.6%

Dentro de la ictiosis ligada a X fueron cuatro pacientes del sexo masculino, en tres
de ellos se contaba con el antecedente familiar de uno o mas miembros del sexo
masculino de parentesco en segundo grado por la rama materna, todos iniciaron
su padecimiento desde el nacimiento con la presencia de escamas gruesas y
oscuras de predominio en superficies extensoras y tronco, el 25% presentd
criptorquidia(1), y ninguno present6 opacidades corneales caracteristicas de este
tipo de Ictiosis. El 50% cuenta con biopsia de piel con diagnostico
histopatolégico.. Con respecto al tratamiento iniciado, un paciente recibio
unicamente lubricante, no mostré6 mejoria clinica, 2 recibieron acido
salicilico+lubricante, de los cuales uno presenté mejorfa, uno recibié neoceuticals
con lo que mejord. Otras enfermedades no relacionadas con la patologia de base
encontradas fueron cuadriparesia espastica (1) y parotiditis créonica(1).

Tabla 4. Ictiosis ligada a X
CARACTERISTICAS CLINICAS

Edad de inicio Desde el nacimiento
Antecedentes familiares 75% familiares en primer grado
Escama gruesas y oscuras ~ 100%
Criptorquidia 20%

Opacidades corneales ._Ninguno
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De los quince pacientes con ictiosis laminar el 53%(8) fueron del sexo femenino y
47%(7) del sexo masculino.

GRAFICA 4. DISTRIBUCION DE PACIENTES
CON ICTIOSIS LAMINAR DE ACUERDO AL
SEXO

OFemenino
B Masculino

La edad de los pacientes al momento de la primera consulta fue desde el
nacimiento hasta los diez arios, el inicio de presentacién de la enfermedad varié
desde el nacimiento hasta los tres meses. En cuatro pacientes encontramos el
antecedente familiar de uno o varios hermanos afectados y en uno el antecedente
de consanguinidad.. La presentacion clinica en todos los casos fue el de una
dermatosis generalizada con escama grande y oscura, en once de ellos se
presentaron al nacimiento como bebé colodién, en cuatro se describio hipoplasia
de pabellones auriculares, tres alteraciones oculares, ocho talla baja, tres con
retraso del desarrollo psicomotor, siete con alteraciones musculoesqueléticas,
siete queratodermia palmoplantar, dos con alteraciones ungueales. Cinco
pacientes cuentan con biopsia de piel que coincide con el diagnéstico clinico.En
cuanto al tratamiento en cinco hubc mejoria de los cudles uno recibid
lubricante+urea, dos con lubricante+acido salicilico, uno con
urea+propilinglicol+acido salicilico y uno con neoceuticals. Las alteraciones no
asociadas a la ictiosis laminar que encontramos en los pacientes fueron: displasia
ectodérmica(1), crisis convulsivas(1), alopecia(1), dermatitis atopica(1), otitis
media recurrente(1), sindrome  dismérfico(1), hipoacusia  bilateral(1),
criptorquidia(1).

Tabla 3. Ictiosis laminar

CARACTERISTICAS CLINICAS i
Edad de inicio Desde el nacimiento hasta los 3 meses
Antecedentes familiares 26% familiares en segundo grado
Escama grande y oscura 100%
Bebé colodion 73.3%
Hipoplasia de pabellones auriculares - 20%
Talla baja 53.3%
Retraso desarrollo psicomotor 20%
Alteraciones musculoesqueléticas 46.6%
Queratodermia palmoplantar © 46.6%
Alteraciones ungueales 13.3%
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De los pacientes con EICNA encontramos el 17%(1) del sexc femenino y el
83%(5) del sexo masculino. La edad de los pacientes al momento de la primera
consulta fue desde los dos meses hasta los once afios. El inicio del cuadro clinico
en todos se presentd desde el nacimiento con una escama fina delgada y
nacarada sobre una piel eritematosa, uno de ellos fue bebé colodién. Existe el
antecedente familiar de algin hermano afectado en cuatro. Encontramos
queratodermia palmoplantar en cinco. Encontramos en cinco biopsia de piel que
se correlaciond con el diagndstico clinico. En dos se utilizé como tratamiento alfa
hidroxiacidos con lo que hubo mejoria.

GRAFICA 5. DISTRIBUCION DE PACIENTES
CON EICNA DE ACUERDO AL SEXO

17%

O Femenino
O Masculino

83%

Tabla 5. EICNA
CARACTERISTICAS CLINICAS : : o ‘ as
Edad de inicio ‘ 5 “  Desde el nacimiento

Antecedentes fam|||ares. K - . 66.6% familiares en pnmer grado
Escama fina delgada - S 100%
Bebé colodion I 16.6%
Queratodermia palmoplantar 83.3%

De los tres pacientes con EICA todos son del sexo masculino, la edad de los
pacientes al momento de la primera consulta fue de dos meses hasta los doce
meses, ninguno tenia antecedente familiar. La edad de inicio fue al nacimiento
hasta los 3 meses, como una dermatosis diseminado en dos y generalizada en
uno, que al inicio de la enfermedad se manifestaron con ampollas flacidas
superficiales de predominio en tronco y extremidades. Los tres presentaron
hiperqueratosis palmo plantar, ningunc ectropion, los tres casos requirieron de
estudio histopatolégico para llegar al diagnéstico. Solo mejoré uno con tratamiento
en base a lubricante+acido salicilico.
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Tabla 5. EICA

CARACTERISTICAS CLlNlCAS b N I T
Edad de inicio. - ~ " . Desde el nacimiento hasta los'3 meses
Antecedentes familiares : Ninguno
Antecedente de vesnculas y ampollas ’ ‘
flacidas 100%,

Hiperqueratosis palmoplantar : * 100%
Bebé colodién ’ - Ninguno
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DISCUSION.

El término ictiosis se ha usado por mas de 200 afios, proviene de la rah:z griééa

ichthy que significa pez y hace referencia a la semejanza del aspecto de la piel . - ‘

con las escamas de un pez (2), estos sintomas cutaneos han sido referidos en:la
literatura médica desde hace 2000 anos. Las dermatosis icitiosiforme puede ser
clasificada de acuerdo a las manifestaciones clinicas, presentacion genética y
hallazgos histolégicos. Inherente a las formas adquiridas de ictiosis han sido
descritos, y alteraciones oculares pueden ser descritos o pueden ocurrir en
algunos subtipos especificos. Ictiosis vulgar, Ictiosis laminar, Hiperqueratosis
epidermolitica e Ictiosis ligada a X. (6)

El diagnostico especifico en un individuo o familia con ictiosis puede ayudar a
predecir el prondstico y es importante dar consejo genético. Existen caracteristicas
Utiles para distinguir entre las diferentes formas de ictiosis, como la edad de
comienzo, el tipo de escamas, la presencia o ausencia de eritrodermia, las
alteraciones en otras estructuras cutaneas o anexiales y la afectacion de otro
sistema. El desarrollo de ictiosis en la vida adulta puede ser un indicador de
enfermedad sistémica. La ictiosis adquirida en general es leve, semejante a la
vulgar, y se ha asociado a neoplasias malignas, algunos medicamentos, SIDA y
sarcoidosis. (1,7,8,9)

En esta revision de 10 arios (enero de 1992 a diciembre del 2001)se encontraron
41 casos de Ictiosis en el Hospital Infantil de México "Federico Gémez", de los
cudles fueron del sexo masculino un 65%(27) y del sexo femenino 35% (14) La
ictiosis laminar fue la mas frecuente con un 36%(15), seguida por la ictiosis vulgar
. en un 31%(13), en la literatura se describe a la ictiosis laminar con una frecuencia
de 1:600,000 y a la ictiosis vulgar 10:1,000, esto lo podemos explicar por tratarse
de un centro de referencia de tercer nivel y la mayoria de ictiosis vulgares son
manejadas en segundo o primer nivel de atencibn o pueden ser
subdiagnosticadas(1-4)

Con respecto a la ictiosis vulgar encontramos antecedentes familiares en segundo
grado en un 46%,esto difiere de lo que reporta en la literatura internacional,
tratandose de una entidad con herencia autosémica dominante con antecedentes
familiares en primer grado. Esto podria deberse a no realizar un interrogatorio
minucioso sobre datos clinicos especificos que nos orienten a pensar en este
diagnostico en familiares en linea directa.(1-4).

El diagnéstico de ictiosis vulgar debe ser clinico y no se requiere estudio
histopatoldgico, se realizd biopsia de piel en el 46%(6), en pacientes en los que
habia duda diagnostica, se corroboré el diagndstico de ictiosis vulgar en el 66% de
ellos,(4,13)

Dentro de las alteraciones asociadas esta referida la presencia de atopia se
presentd en un 15%(2),lo que es congruente con lo reportado en la literatura(2,4)
Con respecto al tratamiento se indicaron diversos manejos tépicos a base de
lubricantes, lubricantes + urea, lubricante + acido salicilico, lubricante +acido
salicilico + propilenglicol, obteniendo el mejor resultado clinico con este tltimo, la
literatura reporta que el tratamiento indicado es a b ase de lubricantes y
queratoliticos en rara ocasién, sin embargo se debe considerar que este es un
padecimiento cronico por lo que hay abandono del tratamiento por parte del

24



paciente. Se ha reportado el uso de calcipotriol topico en pacientes adultos con
ictiosis con evolucion favorable, por lo que seria- conveniente probar este
medicamento en pacientes pediatricos.(29)

En la ictiosis ligada a X, se comprob6é el antecedente familiar en el 75% de
acuerdo a lo descrito a la literatura.(1,2,4).

De los pacientes con ictiosis laminar la edad de presentacién vario desde el
nacimiento hasta los 3 meses, el 73.3% se presentdé como bebé colodién de
acuerdo con lo reportado en la literatura.(2,4)

Los pacientes con EICNA encontramos predominio del sexo masculino en un 86%,
en contraste con lo que indica la literatura donde no hay predominio de sexo. Solo
uno se presentd como bebé colodién, el 57.1% tuvo antecedente - familiar en
primer grado. El tratamiento mas eficaz en estos pacientes fue el uso de
alfahidroxiacidos.

Con relacién a los pacientes diagnosticados con EICA -todos fueron del sexo
masculino, ninguno tuvo antecedente familiar, la- edad de inicio fue desde el
nacimiento hasta los 3 meses, en todos se requirié biopsia de piel para llegar al
diagnostico. La evolucion fue crénica y torpida.(1,4)

En esta revision se encontré un paciente con condrodisplasia punteada otro con
Sindrome de CHILD, ambas son entldades raras consideradas dentro de las
dermatosis ictiosiformes.

25



CONCLUSIONES.

Los resultados de este estudio fueron:

1.

La ictiosis laminar fue la mas frecuente con un 36%(15), seguida por la ictiosis
vulgar en un 31%(13), Ictiosis ligada a X 10%(4), Ictiosis laminar36%(15),
EICNA 15%(4) y EICA 7%(3), reportandose en la literatura que la mas
frecuente es la ictiosis vulgar (10:1,000 de’la poblacién general).

Con respecto a la edad de presentacién, el 29%(12) de todos los pacientes se
presentaron como bebé colodién, de estos el 91%(11) se diagnosticaron como
ictiosis laminar y el 9%(1) como EICNA, esto va de acuerdo a lo reportado con
la literatura mundial.

En cuanto al estudio histopatolégico, es claro que en la ictiosis vulgar es poco
util,; sin embargo se vuelve imprescindible cuando hay duda en el diagnostico
clinico, principalmente en casos de bebé colodion.

Dentro de los estudios complementarios para confirmar el diagnéstico seria
importante tratar de realizar la medicién de sulfatasa esteroidea sérica en el
caso de ictiosis ligada a X, asi como en un futuro determinar la funcién de la
transglutaminasa en los queratinocitos en caso de la ictiosis laminar y EICNA.
El tratamiento en todos los casos de ictiosis debe ser individualizado ya debe
mantenerse por largos periodos de tiempo y debemos garantizar el apego total
por parte dz! paciente. En la mayoria de los pacientes el uso de lubricantes no
fue eficaz, se requirid asociarlo con queratoliticos. Es importante el uso de
nuevos medicamentos (calcipotriol, tracolimus y alfahidroxiacidos +
propilenglicol) para evaluar su eficacia en estos padecimientos y asi tener
nuevas opciones terapéuticas(28-29,31).

Es de suma ‘importancia comentar la necesidad de realizar un interrogatorio y
exploracion fisica completa de acuerdo al tipo de ictiosis sospechada, poniendo
énfasis en los datos clinicos que se asocian con el tipo de ictiosis, siendo
necesario un manejo multidisciplinario para brindarle al paciente una mejor
calidad de atencion e incrementar su calidad de vida.

No se debe olvidar dentro del manejo multidisciplinario el apoyo psicolégico de
los pacientes con la finalidad de que se integren a la sociedad.

Es necesario para el estudio integral del paciente instaurar diagramas de flujo
de acuerdo al tipo de ictiosis con todas las alteraciones a investigar
intencionadamente para garantizar el estudio completo del paciente.
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" ANEXOS.

HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO “FEDERICO GOMEZ"
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

ICTIOSIS

Nombre: Sexo: Expediente:

Domicilio:

Teléfono:

Fecha de nacimiento:

Fecha de diagndstico:

Antecedentes familiares de ictiosis:
Abuelo paterno Abuela paterna
Abuelo materno Abuela materna
Padre Madre )
Hermanos Otros

Cuadro clinico:
Edad de inicio:
Localizacioén de la dermatosis:

ICTIOSIS VULGAR

Escama fina

Pliegues hiperlineares )
Queratodermia palmoplantar
Queratosis folicular

Atopia

Alteraciones no asociadas

ICTIOSIS LIGADA A X
Escama gruesa
Opacidades corneales
Criptorquidia

Alteraciones no asociadas

ICTIOSIS LAMINAR

Escama gruesa

Ectropidn

Eclabio

Hipoplasia de pabellones auriculares
Alteraciones oculares

Talla baja

Retraso mental

Alteraciones musculoesqueléticas




Queratodermia palmoplantar
Distrofia ungueal )
Alteraciones no asociadas

EICNA
Escama fina

Queratodermia palmoplantar .

Ectropion
Distrofia ungueal -
Alteraclonesn asocnadas

EICA
Ampollas - : :
Queratodermia palmoplantar
Hiperqueratosis

Ectropion

Diagnéstico clinico
Fecha de biopsia

TRATAMIENTO
Lubricante
Lubricante+urea
Lubricante+ac. Salicilico
Lubricante+ac. Lactico
Lubricante+Neoceuticals

EVOLUCION
Mejoria

Sin mejoria
Fallecimiento

Diagnéstico histopatolégico
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