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SITUACION ACTUAL




Evolucion historica




derivada

e empiea para

Los primeros datos sobre la ICTIOS!IS se

literatura india y c¢hina, varios cientos de

AVICENA la llamd =an el siglo

El conczimiento de la I[ICTIOSIS se difundid
desde !a comunicacidn del meédico inglés MACHIN, en 1802,
sobre la familiia LAMBERT, denominandose en muchas poblacicnes

como piel de escamas de pescado (Z21).

Las primeras descripcionres corresponden a
WILLAM (178), que a principios del siglc pasado distingue la
forma cérnea de la simple e intenta una clasificacidn segun
la morfoiogia e intensidad de las lesiones. Durante siglio ¥y

medio se descartan dif-rentes sindromes econ nomenclatura

variada, a veces compl

Numerosos autores se refieren a | a [CTIOSIS




nombres: Wacaradsa 71 serpentins, simple,
... queriendo con ello matizar diferentes

expre~iédn de la enfermedad (16%).

El caracter hereditario E lece a finales

pasado aungue las primeras clagificaciones
~orresponden a COCKAYNE en 1933 (3%), que distingue
utosébmica, dominante y recesiva, y otra iigada al

cromosoma X, aungue sin establecer las diferencia fenotipicas

para da genotipo.

En t965 WELLS vy KERR (175) sefialan estas
diferencias para cada forma de herencia. Separan como dos
formas diferentes la eritrodermia congénita ictiosiforme
(denominacidn introducida por BROCQ en 1902) y la ictiosis
laminar. En esta clasificacién se establece de manera
evidente v definitiva el diagnéstico diferencial entre Ila
Ictiosis ul g de herencia autosémica dominante y ia
ictiosis recesiva ligada al cromosoma X. En la actualidad,
para la mayoria de los autores los términcs eritrodermia
congénita ictiosiforme e ictiosis laminar deben emplearse

para el mismo procesc de herencia autosémica trecesiva (146)

(166) Sin embargo, muy recientemente, en 1885,

WILLIAMS y ELIAS (180) y HAZELL vy MARKS (83), insisten en

resaltar diferencias entre unos enfermos y otros que en 8Su

opinidn justificarian el mantenimiento de l!a dualidad.




una

s de ictios
funcién del comportamiento
s 55 7 con grupo de dermatosi

ormoquinetic: \ 1 que se incluye 'la

ar (autosémica dominante) y la forma recesiva
romoscoma X Y otro grupo de dermatosis
hiperquinéticas., donde la cinética esta
como la eritrodermia congénita ictiosiforme
de herencia autosdmica dominante Y las

=ibilidades de la herencia autosdédmica recesiva.

STEIMEERG (15%5) en 1367 identifica el depbsito
de Acido fitanico en diferentes tejidos, en el sindrome de

REFSUN.,

En 1972, REED y col (133) describen un sindrome
autosdémico | lamado Ictiosis lamelar del recién

nacido en el cual los nifios nacen como bebés coleodidn pero

aparentemente quedan iimpios en las primeras semanas de vida

luego tienen una piel normal. En algunos de estos casos

ratarse de ictiosis wvulgar con un progenitor con

afectaciédn (13).




98) y SHAPIRO

el estudic de las

disminucidn de 1la

iodea en los pacientes con

sto la posibilidad, a pesar de las

un diagnéstico bioquimico e

TRAUPE vy col. (1613, 3, detectan aumento
algunas fracciones lipoproteinas, muy

iagndstico de laboratori

Muy reciente ’ SYBERT y . eals. (167

rrado un defectd sintesis de una proteina

precursor, profilagrin, en

Jurante lo 5 NUMEerosos

~r conocimiento

vctualidad,




a un
quienes

décadas

consulta ¥




i Clasificacion




metabol

con

diagndéstico
enfermedades

atribuibles

bioquimica

calsificacidn

reconocer

permite diferenciar e

formas

formas familiares

variados

LEMQO

xcesiva

los

intermedias dificiles

(TABLA

indica que aungue incremento

unificante

este grupc de dermatosis,

casos parece relasccionado con anomalias del

idico (TABLA 1).

ROOK ictiosis de acuerdo

{138 elasif

queratinizacién con vista al posible

dos 0 mas

diferencial aunque no sefiala por qué

ciertas caracteristicas clinicas comunes

mismo o como se ha dichc a una anomalia

sigue aspectocs clinicos,

histolégicos (TABLA 111D,

hac un ensayo sobre la

de los estados ictiosiformes V¥ afirma que

eriterios clinicos, histoldgicos ¥y genéticos no

tos estados ictidsico: pues existen

imposibies de «clasificar

que responden a tipes anatomo-clinicos

EM )




criterios

TABLA

e WILLIAMS y ELIAS (18O bi hacen
uria clasificacion d lteraciones d la cornificacién

transmitida genéticamente 3 cuales sefialan

veinticuatro entidades distintas y en las que engloban

estadc icticeiformes, enfermedad de DAR!IER, etc...

Quizds la mas compieta es la realizada por

BLANCHET-BARDON y PUISSANT en 1983 (24). Se basa en la
lasificacidn histoldgica hecha por SCHNYDER y KONRAD en
1969-1970, v la modifican de acuerdo con los estudios de
ANTON-LAMPRECHT O introduce las - anomalias
cuantitativas vy cualitativas de la queratinizacidén en las

Los tres grupos histoldgicos son los siguientes:

1.- 1CTIusls POR RETENCION:es el grupo de las
icticsis vulgares gque se caracterizan por la asociacidn de
hiperqueratosis moderada, disminucidn o ausencia de la capa
granulosa, renovacidn epidérmica normal o discretamente mas
grande disminucidn del indice mitdtico en la capa
germinativa.

2.- ICTIusis POR PROLIFERACION: ‘ ictiosis




caracterizan por t i hiperqueratosis

n » is, aumento de la

infiltrados inflamatorios densos en ia

dermis, renovacidn acortada y aumento del indice mitdtico en
la capa germinativa.

3,- ICTIOSIS POR ACANTUOQUERATCLISIS: se caracterizan

por un aspecto histolégico muy particular de hiperacantosis

con hiperqueratosis, disqueratosis y acantoiisis; aceleracidn

renovacidn epidérmica y aumento del Indice mitdtico de
p

cerminativa (hiperqueratosis epidermolitica) (TABLA




TABLA (%

ALTERACIONES DE LA QUERATINIZACION HEREDITARIAS

GENERALIZADAS:
- 1€T10818 VULGAR
ICTIDS1IS LIGADA AL SEXO
= IGTIO81S LAMELAR
HIPERQUERATOS!S EPIDERMOLITICA
CTIOSIS CON ENFERMEDAD NEUROLOGICA:
- SINDROME DE SJOGREN-LARSSCN
ENFERMEDAD DE REFSUM
RARAS DE ICTIOSIS ASOCIADAS CON

SINDROME DE RUD
- ICTI0S!S CCN ENFERMEDAD RENAL
315 CON ANJOMALIAS DEL PELO:
ENFERMEDAD DE NETHERTON
SINDROME PEELING SKIN
ERI!TROQUERATODERMIA VARIABLE.
FETO ARLEQUIN.

ENFERMEDAD DE DARIER (QUERATOSIS FOLICULAR).

ALTERACIONES

ALTERACIONES DE LA QUERATINIZACION ADQUIRIDAS:

- HIPOTIROIDISMO
- LINFOMAS
- ENFERMEDAD DE HANSEN

- DEFICIENCIA DE ACIDOS GRAS0S ESENCIALES
(¥) CLASIFICACION DE GOLDSMITH




ICT1081S VULGAR
ICTIDOS1IS VULGAR LIGADA AL SEXOD
ICTI0OS1S HYSTRIX TIPO LAMBERT
ICTIOSIS HYSTRIX TIPO CURTH-MACKLIN
ERITRODERMIA (CTIOSIFORME:

- FETO ARLEQUIN

- 1CTIOS1IS CONGENITA

- [CTI0S1S LAMELAR
S [NDROME DE REFSUM
SINDROME DE NETHERTON
SINDROME DE SJOGREN-LARSSON
SINDROME DE RUD
HIPERQUERATOSIS ICTIOSIFORME AMPOLLOSA
ICTIOSIS LINEAL CIRCUMFLEJA
ICTI0S1S ADQUIRIDA
PYTIRIASIS ROTUNDA

(#) CLASIFICACION DE ROOK




ICTIOS1S VULGAR

S LIGADA A X

ICTIOS1S LAMELAR
HIPERQUERATOSIS EPIDERMOLITICA
ICTIOS1S DEL RECIEN NACIDO:

- BEBE COLGDION
FETO ARLEQUIN

DESORDENES ICTIOSIFORMES MENOS COMUNES:

SINDROME DE SJOGREN-LARSSON
SINDROME DE RUD
ENFERMEDAD DE CONRADI
ERITROCQUERATODERMIA VARIABLE
ICTINS!S LINEAL CIRCUNFLEJA
SINDROME DE NETHERTON
REACCIONES ICTIOSIFORMES:
+ HIPOTIROIDISMO

LEPRA

LINFOMAS

MIELOMA MULTIPLE

CARCINOMA DE MAMA

CARCINOMA DE PULMON

(*) CLASIFICACION DE BADEN




TABLA [V(x)

QUERATOMA MALIGNOD
DESCAMACION LAMELAR DEL REC. .« NACIDO
ERITRODERMIA CONGENITA ICITOSIFORME:

- SINDROME DE RUD

-~ SINDROME DE SJOGREN-LARSSON

- SINDROME DE REFSUM
ERITRODERMIA ICTIOSIFORME AMPOLLOSA
ERITROQUERATODERMIA VARIABLE:

SINDROME DE MENDES DA COSTA

- GENODERMATOSIS EN ESCARAFELA DE DEGOS
ICTI0S1S LINEAL CIRCUNFLEJA
& INDROME DE NETHERTON

(#) CLASIFICACION DE DEGQOS <43)




TABLA V()

HERENCIA AUTOSOMICA DOMINANTE:
- JCT 10818 VULGAR
- ERITRNODERMIA CONGENITA ICT!OSI[FORME
AMPOLLOSA
HERENCIA AUTOSOMICA RECESIVA:
- ICTIOE1S LAMINAR
- COLODIUM BABY
- FETO ARLEQUIN
ICTIOSIS ASOCIADAS A ALTERACIONES

NEUROLOGICAS, OFTALMOLOGICAS, OSEAS..

(5., DE RUD, NETHERTON, REFSUM...)
HERENCIA RECESIVA LIGADA AL CROMOSOMA X:

=~ TCTIO8TE X
(#) CLASIFICACION DE UNAMUNO




TABLA VI(x)

"~T1081S POR RETENC'ON:
L l - ICTIDS!S AUTOSOMICA DOMINANTE
15 - 1CTIDS1S RECESIVA LIGADA AL SEXO
143 ICT10S1S DEL SINDROME DE REFSUM
.- 1CTICSIS POR PROLIFERACION:
2.1.- E5TADOS NEONATALES:
.1.1.- FETO ARLEQUIN
- REBE COLODION
ODERMiA CONGENITA ICTIOSIFORME SECA:
FORMAS AISLADAS
FORMAS ASOCI1ADAS A SINDROME COMPLEJO:
2.1.- 5. SJOGREN-LARSSON
2. 5. RUD
.3,- S. JUNG-VOGEL
4.- ICTIOSIS LINEAL CICUNFLEJA DE
COMEL Y S. NETHERTON
.2.5.- ASOCIACIONES RARAS
.= ICT 10518 PDR ACANTOQUERATOLISIS:
.- ERITRODERMIA CONGENITA ICTIOSIFORME AMPOLLGSA
10S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES Y RARAS:
.- SINDROME DE CONRADI
ICT10S1S HYSTRIX
SINDROME DE MENDES DA COSTA
GENCDERMATOS1S EN ESCARAFELA DE DEGOE
S1S ADQUIRIDAS:
GENERALIZADAS
LOCALIZADAS
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I11. Clinica




ICTIOSIE AUTOSOMICA

ICTIiGE T OMICA

La

tambien lamada VULGAR, es

queratinizacidng

trustres se podr

ineluseg 17250 (75 (3

Pese ser la mas

paradéjicamente la mejor

punto elinico; con maltipl

interés (113),

Su trasmisidn es

autos

expresividad variable y form

que plantean diasndsticog diferenciales

s

afeccidn aparece con intensidad variable

por lo demas

tiempo
la mitad

observa a cinco

g

en 1929, encontrd en cuatr

genealdgicos de la literatura una propor

DOMINANTE. -

T
i

g
| il

DOMINANT (LAD),

los trastornos

cada

si

ia calcular en 1/1000

3 - pigk;

comin de todas las

conocida desde el

de

es

interrcgantes

omica dominante con

as oligesintomaticas

complejos (113). La

el

y portador., que

no acusa otras

se sabe que la [AD es

de Y se

eneraciones. SITEMENE

grandes arboles

Q

cidn de 5L ,Ermancs




prime ano

excepcional

tardia de ap

presencia d
forma sime
traslacidas
superficies
inferiores
poligonales

respeta

e una piel
trie
o grisaceas,
d

donde

casi

e

El

Es

colaboracidn

los

ipr

wudieran detectar
F

anarentemente sanas

factan los

sequedad

forma de piel

nacimiento

icidn hasta

1inico

fina vy

2, existen

pe

las escam son

pecho vy |

2

siempre cara,

sgularidade

dos sexos

escamosa

ahora son

eSCamosa.
queiias
adherentes,

extensidn de miembros,

espalda

cuero

U

alv

ser nul de intensidad

=N

s no serian tan

lag formas &2bortivas entre

(249

con fenotipos

a manifestaciones

{24) (188B).

a lo largo

de los tres meses

113 {1F4). La edad

los cuatro afios (24).

se caracteriza por la

En todo el cuerpo vy de

escamas cuadrangulares,

no pruriginosas (2Z24), en

y de preferencia los

mas grandes, amarronadas

stan menos afectados

cabel ludo, ptiegues




apregaminado,

o

sebaceas apena

corneaies que

orificial (fol

en cara
un signo de

familiares de

atopia (42% en

rinitis aler

externas

[AD N

1ca

lamada "mano

Ufias v mucosas estan intactas. Los cabelles,

normales, pero se han descrito casos de

icorrexis nudosa 89 . Puede existir fina

cabel iudo, =in pérdida del cabello

corneales, sudorales Y

s se modifican han descrito

opacidades

no modifican la

Es zaracterlistica la hiperqueratosis

icular y/0 sudorlpara) en un EO% de los casos,

de (113), Cuando existe es

2
-’

encuentra, aislada, en

=

=

lo

los casos, TAD se asocia

la casulstica de MARTIN PASCUAL) (113,, asma 0o

con aumento de inmunogiobulina E (54) (104).




La los 3 s tienen historia personal o familiar

Cabe plantearse si algunco de estos rasgos
cilnicos <(resalte de pliegues palmares, hiperqueratosis
orificial, afectacidn de flexuras...) pertenece a uno u otro
proceso, puesto que entre los estigmas constitvcionales de

los atdpicos, se encuentra una piel seca *tietidsicas -8an

hipergqueratosis poral ecrina, etc.. {113). Recientemente

diversos autores han demostrado con distintas técnicas los

diferenciales entre la piel seca de Ila dermatitis

ica vy la ictiosis simple (63),

La hiperqueratosis palmar plantea dificultad
si se trata de un marcador fenotipico de |AD o de dermatitis
atépica. Los datos aportados en la literatura no son
concluyentes aunque la mayoria se inclinan por un rasgo

asocia”o primariamente con la ictiosis (170).

El estudio istoidgico muestra que el
adelgazamiento de la epidermis se hace a expensas del estrato
espinosn. La hiperortoqueraiosis es variable y se alterna con
queratosis folicular. E. estrato granuloso esta ausente o
aprenas visible (74) , dato diferencial con la dermatitis
atdpica (581 . Infiltrados inflamatorios de células

mononucleadas, pericapilares en dermis superficial (87). Las




gladndulas sudorales y sabaceas son normales (60) 87y l.as

mitosis en las células basales estan disminuidas (E8).

El estudic con microscopio electronico
revela que la queratohialina es anormal caon granos
mintusculeos, irregulares y grumosos (5}(9) o agrandados (129);
la ordenacién de los tonofilamentos, asl mismo, es anormal

(24) (74). El numero de capas de los corneocitos es de 40 a

60 y se contraponen a las 8 & 10 de la piel norma! (5). La

destruccidn de los desmosomas se realiza a“partir de la capa

(normal de la cuarta a la octava) (89) dato
diferencial con el grupo de ictiosis por proliferaciodn
(129). ANTON-LAMPRECHT y SCHNYDER (5) clasifican este tipo de
ictiosis como "ictiosis de retencidn®™ debido a que existe un
retardo en la disolucidn de los desmosomas, dato resefiado por
otros autores : Se ha descrito fragmentacidn y

agrupacién de los tonofilamentos (129).

La evolucidn de la [AD es irregular,
empeoran en la infancia con posible atenuacién en la
pubertad. La tendencia espontadnea a la mejoria se observa en
1/3 de los adultos pero las alteraciones de la
queratinizacidén duran toda la vida. Mejoran con todos

aguellos factores que aumentan la sudoracidn (secl, calor...)

(24) (166) (74). Es compatible con una vida normal.




ICTI0OS1S RECESIVA LIGADA AL SEXO. -
Llamada tambien ICTIOSIS X (1X) término
propuesto por UNAMUNO en 1975 (164), Es una enfermedad con
poca historia en Dermatologla, probablemente porgque no pone
en peligro la vida del paciente, pero debe preocuparnos Yya

que condiciona en gran medida su vida de relaccidn (70).

La transmisidn es recesiva, ligada al
cromosoma X (2) (95), con mayor incidencia en matrimonios
consanguineos (24). Las portadoras presentan durante el
embarazo una tasa baja de estriol wurinario (98) vy siempre

sequedad cutanea (24),

Es mucho menos frecuente que la I1AD (86); Ila
incidencia varia segin los distintos autores, asl GOLDSMITH
(74) encuentra 1/8000 varones y UNAMUNO (165) calcula 1 por
cada 8500 a 13500 habitantes; CAMACHO (33bis) seflala que en
Andalucia Oriental es de 1,05/1000 wvarones. Se observa en
todas las razas. peroc ya COCKAYNE (35) destacaba su mayor
frecuencia en los ©pueblos romanicos; algunos trabajos
re-ientes ponen de manifiesto la existencia de IX en los

juponeses (142).

La IX noc es nunca congénita; de comienzo

precoz, a los pocos dias (70) o en el «curso de los tres




primercs meses de la vida (24), tiene su expresividad clinica

mas evidente en la infancia (96) (174) (176).

Clinica: se afecta la totalidad del tegumento
con diferente distribucién segun la edad. GARCIA BRAVO (70)
detalla la secuencia de afectacidn de las zonas: extremidades
inferiores, superiores, cuerc cabelludo, cara. cuello, tronco

y flexuras.

Las escamas tipicas <son negras, grandes,
poligonales, muy adheridas y algo pruriginosas; con la edad
se hacen mnas finas y blanquecinas (7C). La cara anterior del
cuerpo se afecta mas que la cara posterior con predominio en
los flancos; uno o varics pliegues estan siempre respetados
(24). En el cuello es caracteristica 1la localizacidén, de
preferencia, en 'as caras laterales y posterior (24) (165).
En la frente y las regiones preauriculares las escamas estan
mas marcadas. El cuero cabeliudo es escamoso y el cabello, en
ocasiones, es aspero Yy Seco con placas de alopecia
cicatricial (82). No hay hiperqueratosis palmo-plantar ni
queratosis pilar (13:. Uflas y muceosas son normales (24)

(165). La atopia es muy rara (13).

Las opacidades corneales, detectables

mediante lampara de hencidura, en la cApsula posterior o




membrana de DESCEMET,se ve en los hombres afectados y en las

mujeres portadoras, aungue con menaos frecuencia (150):ino

afescts la visidn., En las portadoras sirve como marcador.

La enfermedad tiene estrecha relaccidon con el

tipo sangulneo Xg en diversas pecblacionas (176).

Hay un caso descrito de IX asociado a
hipogornadismo hipogonadotrofico (107) y otro asociado &
displasia ectodérmica hipohidrética (59). Otros autores
recientemente, han descrito su asociacion a otras
enfermedades genéticas de escasa frecuencia como estenosis
hipertrérica de pllore (71), enfermedad de HIRSCHPRUNG,
angiomatosis familiar vy cuadros neuroldgicos tipo epilepsia
detectados por E.E.G. y que se han relaccionado con los

sindromes bioquimicos (70) que se describen a continuaciodn.

En 1978, KOPPE (98) seflald wun deéficit en
arilsulfatasa C en 1la epidermis y en los fibroblastos
dérmicos de pacientes afectos de IX. Un aflo antes, SHAPIRO ¥y
col (152) habian demostrado una disminucién de la actividad
de este enzima en los fibroblastos placentarios de las

portadoras, hecho que explica su deficit en estriol urinario.

La arilsulfatasa C 0O esteroide sulfatasa, es




gulfoconjugados

alin con certeza la relaccidn

deficiencia enzimatica vy el cuadro

caracteristico, aunque parece ser gue

interviene el déficit de hidrélisis del colesterol sulfato.
La pruebs definitiva es la demostracién de la deficiencia
enzimdtica en ceélulas adecuadas (163); hasta el momento se
han utilizado fibroblastos y leucocitos y requiere el usc de
derivado radiactivo: dehidroepiandrosterona sulfatc
(DHAS). lo cual puede resultar muchas veces complicado en el
laboratorio clinico (40Q0), Tambien se wutilizan sustratos no

radiactivos (94).

EPSTEIN y TRAUPE (161) hacen una aprcximacion
diferente al diagnustico bioquimico de la IX consistente en
el estudio de la movilidad electroforética de Ila LDL
(betalipoproteina): al existir un déficit en Ila hidrolisis
del colesterol sulfato, la movilidad de las particulas ricas
en es! « compuesto se verd alterada por su mayor densidad de
carga negativa, aumentanao su desplazamientc en las

condiciones usuales de electroforesis.

MUSKIET (119) determina ei colesterol sulfato

en plasma y eritrocitos utlizando la cromatografia de gases.




rfclogia depende de la zona
e e Hiperqueratosis

ortoqueratdsica importante sin paraqueratosi B granulosis;

GUINTANILLA (131) encuentra reduccién e hipotrofia de las

glandulas sudoriparas y sebaceas sin queratosis folicular e
infiltrado linfohistiocitario notable, sin embargo otros
autores (8) (95) (97) indican que las glandulas sebaceas Yy
sudorales son normales. Aumento de la actividad mitética de
la epidermis 131). En dermis infiltrados inflamatorios
pericapiiares. La renovacidn epidérmica esta discretamente

acelerada vy el indice mitdotico de la capa germinativa,

ificroscopia electrdnica: la gueratohialina es
de estructura y disposiciodn normal ; el namero de
queratinosomas estad disminuido. El numero de células de
transicién entre el estrato granuloso y el cérneo esta
aumentadc vy este UGltimo presenta de 70 a S0 capas con

engrosamiento de la capa granulosa (123). La destruccidon de

los desmosomas se hace despues de la capa 25 (6> (10) (20

Evolucidn: se agrava progresivamente a lo
largo de la vida con exageracidn de su caracter nigricans vy

me joran con los cambios climdticos, humedad r ecalor (24).




a impresidn de que

parte su forma de

1.3.~- ICTIGE18 DEL SINDROME DE REFEUM, -
Descrita en 1945 por REFSUM (135) el cual

llamd heredopatia atactica polineuritiforme.

Es una enfermedad metabdlica rara que se

treansmits de forma recesiva . Corresponde a un déficit
enzimdtico de la alfa-oxidacidn mitocondrial de los &acidos
grasos, gque condiciona un acumulo de acido fitanico en

diferentes tejidecs (13) (25) (76).

El Acido fitanico es el resul tado del
metabolismo del fitol que ingerimos con frutas y vegetales vy
que en personas afectas se acumula en sangre, determinados

4érganos y piel.

Estas anomalias biogulmicas fueiron
identificadas por STEIMBERG (155) en 1967 aunque la relaccidn
entre el acumulo de Acido fitanico y los cambios patoldgicos

es desconocida (76).




cidn retiniana pigmentaria y ceguera nocturna.
- paralisis flacida progresiva.

- ataxia resultado de la polineuritis hipertrdofi

- miosis y pobre reaccién de las pupilas a la luz.

En ocasiones se acompafia de sordera, anosmia
y alteraciones d.eas. Las proteinas del LCR estan aumentadas

Pueden desarrollar embolias grasas (76)

La i : aparicién tardia, similar a
la IAD (1235), leve y variable. La mejoria cllnica sigue a 1la
reduccidn o supresidn en la dieta de los vegetales vy las

frutas que contienen fitol (dieta sin clorefila) (185).

Histologia: presencia de vacuolas lipldicas
en el citoplasma de los melanacitos (120). Los otros
caracteres son los de una ictiosis por retencion sin

queratosis foiicular (24).

Microscopia electrdnica: las vacuolas
lipldicas de los mclanocitos se aproximan a las mitocondrias
alteradas y se encuentran tambien en los queratinocitos de la

capa germinativa; el estrato cdrneo tiene de 40 a 50 capas




los desmosomas esta retarcdada.
normal. stos signos ultraestructuraies

regimen dietético (8)

2.1.1.- FETDO ARLEQUIN. -

Fué descrito en el afio 1750 por el reverendo

OL :VER HART, en un diario, y recogido por WARING (172) en

1932, Dice asl: Me ful a ver al mas deplorable nifio-objeto.
Era sorprendente para tcdos los que lo vieron y casi no se
describirio. La piel! estaba seca y parecia rota en algunos
sitios, parecida a las escamas de pescado. La boca era grande
y redonda y abierta <cdel todo. No tenia nariz, solo dvs
pequefios agujeros donde la nariz dehia estar. Los ojos
parecian dos bolas de sangre coagulada, prominentes, casi del
tamano de una ciruela y horribie de ver. No tenie orejas,
solo agujeros donde debian estar la orejas. Los pies y las
manos parecian estar infladas, en garra y muy duras. La nuca
estaba a ierta. Hacia wun ruido extrafio .,ue no puedo
describir. Vivid alrededor de cuarenta y ocho horas y estaba

vivo cuando lo vi .

Desde que se did esta descripciodn el cuadro
ha recibido diferentes denominaciones: ictiosis congénita,

queratosis difusa fetal, ictiosis congénita grave, niflo pez,




cutis testdces, fetiosi intrauterina, ictio

queratoma maligno difuse y feto ariequin (FA).

Han sido descritos un , 2 cascs
con bases puramente morfolédgicas. Lecpres : de dos
siglos se considera en la actualidad como una forma neonatal

grave de ictiosis por proliferacion (24) {33); de rara

presentacidn, transmisidn recesiva y siempre mortal;por regla

general son prematuros (166). La consanguirnidad es frecuente

t1a3.

Segun NARANJO v cols. (121) el FA es una
anomalia de 1a gueratinizacidn, probablemente plurietioldgica
caracterizada por la incapacidad de eliminar un gruecso
caparazdn cérnec intensamente adherente, lo que la hace

incompatible con la vida.

E! recién nacido est3d cubierto de una gruesa
armadura queratdsica, con total rigidez de los pliegues Y
surcado de profundas grietas que dibujan laminas poligonales.
Estas placas queratdsicas del tronco, de hasta 4-5 cm. de
anchura, tieren una configuracién romboidal, que le darn en
conjunto el aspecto de un arlequln, del! que tcma el nombre

(24).




Existe marcado 3 nid v eclabion con

los rasgos morfolégicos de la cara, deformidades o

ausencia de los pabellnnes auriculares y alteraciones de
manos v pies, que estan recubiertcs por una dura y reluciente

envoltura (143).

El feto siempre es inviable auvnque con

reanimacién neonatal actual se han conseguido supervivencias

de 5 ¥ 8 meses; los dos casos fallecieron despues de

evolucianar hacia una eritrodermia congénita ictiosiforme no

ampollosa, muy grave e invalldante (24).

El estudio histoldgico muestra
hiperqueratosis ortoqueratosica y a veces paraqueratosis
enorme; !a epidermis estd hipoplasica con la capa granulosa
reducida o ausente (140 (32) y segun otros auvutores,
hipergranulosis y papilomatosis En dermis
vasodilatacidn importante con infiltrados inflamatorios. Los
anejos son normales aunque la hiperqueratosisz se introduce en
estos produciendo tapones céOrneos Y dilatacién de los

acrosiringios (121).

Conocide el cuadro clinico-histolégico del FA,
se mantiene la incégnita etiolégica de su "ecaparazén™. La

ultraestructura es definitiva pues los datos observados




progresiv po vesiculacidn, en "R 26 largo: y del
mismo as que la granulosa,h g : 8 la mitad de
gran capa coérnea, para perder 10 las bandas

claras distal y densa intermedia r : por una de

menor densidad. Aunque este ultimo hecho se superpone con lo

que sucede en una capa cdrnea normal, no przsentan fendmenos
degenerativos a ningun nivel. Elio. explica la adherencia
extrema, por persistencia desmosdmica de la gran cepa. coOrnea

).

En los uitimos afios la difraccidn de rayos X
revela proteinas fibrosas "beta" en vez de "alfa"™ en la capa
chrnea y estructuras lisosomales poco frecuentes en el
cultivo de queratinocitos de un feto, lo cual hace pensar que
sean desdrdenes por diversas causas (15) (38); sin embargo

BLANCHET (24) lo desmiente.

BUXMAN y col. 32) encuentran un aumento
masivo del nivel de triglicéridos y colesterol del estrato
cdrneo y postulan una alteracién en el metabolismo lipidico
epidérmico, cuyo defecto molecular basico es desconocido

¢L2).

E! diagnéstico prenatal por biopsia fetal ha
sido reaiizado por ELIAS y col. (S55) e insiten en que el modo

de herencia es autcsédmica recesiva.




BERE COLODION. -

Desde la primers cripeidn hech por

SELIGMAN (148) bajoc el titulo de ; ¢ epidérmica del

recién nacido han sido citados e pacientes con distintas
denominaciones: descamaclidn f recien nacido,
ictiosis sebacea, a2xfoliacidn lamelar del recién nacido ¥y

bebé eolodion (BC) (77) (100).

La transmisién es autosémica ecesiva (24)
aungue otros sutores creen que no se puede considerar como
una sola enfermedad genédtica, sino como la expresidn inicial

de un desorden grave con distinta evolucidn (143).

Los recién nacidos, wca-i siempre prematuros
(24), presentan enrojecimiento difuse del tegumento, se
cubren de grandes escamas que recuerdan el pergamino o el
celofan, con fisuras a nivel de las flexuras. La membrana que
los recubre se detiene alrededor de los orificios naturales y
los evierte, por lo que encontramos ectropion ¥ eclabion. Las
mucosas estan respetadas. Los cabellos atraviesan esta
membrana, asi como las ufias. Estan comprometidas la succiodn y

la respiracisén (23) (101).

La capa apergaminada se deseca en las primeras
horas de la vida vy " g descamacién 2n grandes
lAminas es total en 30 a 45 dias. A ccrto plazo ia vida esta

comprometida por infecciones respiratorias y deshidratacidn




estado dérmico puede

otras alteraciones de la queratinizacién.

Bcuents D& s eritrodermia congenita

Py o . - 5 SJOGREN-LARSSON en

mientis : . se trensforma en

iineal circunfleja, sindrome NETHERTON, RUD ¢

CONRADI la evo ucion hacia IX & IAD no ha sido demostrada

CEEL )

icticsis laminar del recien nacido
descrite po 3. s un cuadro similar que cede en Ilas
primeras semanas de vida y que con toda probabilidad se
corresporde con la descamacidn lamelar del recién nacido de
GRASS v TORODK (77); esta ultima parece ser una exageracion de

la descamacién fisicldgica debido a la persistencia de restos

de la capa epitriquial que se elimina, normalmente al séptimc

mes de la vida intrauterina. En casos excepcionales, la capa
epitriquial persiste casi entera, formando un verdadero saco
de colodién que se desprende en las primeras horas o dias

despues del nacimiento.

La microscopia éptica revela un engrosamiento
considerable d= la cap> <bédrnea con zonas de paraqueratosis e
hiperplasia de la capa granulosa. Los aneios pilosebaceos son

normales (24).




2.2 ERITRODERMIA CONGENITA (CTIDSIFORME SECA. -

En 1902 BROCQ (30) da un pasc muy importante

en el concepto de las ictiocis al separar de ellas un zuadro
que denomina eritrodermia ictiosiforme congénita con

hirerepidermoatrofia y sefiala, por primera vez, la existencisa

de ampollas en estos pacientes. Estudid la histologia de una

de estas ampollas y encontrd alteracicones similares & las
que, unos afios antes, NIKOLSKY habia dencminado
acantoqueratolisis; considerd las alteraciones epidérmicas

descritas como caracteristicas de ambas formas.

Este error va a inducir a equivocazién
durante los afios siguientes a los distlios autores, hasta gque
en 1932 LAPIERE (100) afirma, en contra de las teorias dei
momento, gque las variedades seca y ampollosa de las
eritrodermias congénitas ictiosiformes, eran clinica e

histoldgicamente distintas.

Tambien ha sido descrita bajo la
denominacidn de hiperepidermoatroria generalizada por VIDAL
en 1882 y re identifica con la hiperqueratosies congenita de
UUNNA, que fué separada netamente de 1la ictiosis por este
autor. DARIER le dad el nombre de hiperqueratosis Ictiosiforme

(43).




2.2.1.- FORMAS AISLADAS. -
Eritrodermia congenita ictiosiforme

(EC1S), llamada tambien ictiosis lamelar.

Autosdmica recesiva de expresidon variable por
lo cual es caracterlstico encontrar Arboies genealdgicos
horizontales (166). Recientemente TORIBIO (160 bis) ha
observado un caso autosémico dominante. La consanguinidad de
los progenitores se encuentra con frecuencia (24) (166)

mientras gque para otros autures seria rara (74).

Se ignora su frecuencia real pero 2s mucho nas
importante que la variedad ampollosa {(30). Se calcula que |la
padecen 1/300.000 personas (143); CAMACHO (33 bis) refiere

una incidenzia de 1/100.000 personas.

En la mitad de los casos la ECIS se constituye

despues de un estado de bebé colodién (71) y en la otra mitad

hay eritrodermia en las primeras 24 horas de vida.

La eritrodermia predomina en la primera

infancia.

La hiperqueratosis es general izada.
pruriginosa, predomina en los pliegues de flexidn, que estan

todos afectos alrededor de las grandes articulaciones; la




piel tiende a ser verrugosa (13). E! reostro est2 recubierto

de grandes escamas y respeta, en parte, la zona medio-central

del mismo.

El ectropion es intenso debido a lagotftalimia
secundaria a hiperqueratosis de los pa2rpados; se corrige

cuando cede la hipequeratosis.

El cuero cabelludo esta recubierto de escamas

grasas.

Las palmas y las plantas estan discretamente
hiperqueratdsicas (16€) y es frecuente ver hiperqueratosis

discreta con islotes de hipercueratosis (24) (43).

Las ufias son normales o espesas Yy estriadas,
con crecimiento acelerado al 1{igual que 'os cabellos que

presentan una morfologia normal (24) (43).

El pelo al nacimiento esta envuelto en

escamas que perduran toda la vida y debido a infecciones

repetidas se desarrolla alopecia cicatricial que recuerda la

pseudopelada (13). TRAUPE (162) propone en 1983 el término

alcpecia ictidtica , ya que considera que es un signo

caracteristico de algunos tipos de ictiosis, aunque es

infrecuente (1€66).




Como resultado del blogueo mecanico de las
glandulas sudorlparas, los pacientes no sudan y despiden mal
clor por la retencidn del sudor (12) (74) (143); parece que
esto es reversible tras la administracidédn de retinoides

aromaticos (74).,

Debido a los cambios cutaneos pueden
presentarse numerosas anomalias sistémicas (13):
la falta de sudoracién normal causa hiperpirexia en
tiempo cadlido o durante el ejercicio.
debido a las grietas presentes en el estrato corneo,
se pierde demasiada agua con la consiguiente
deshidratacion.

son frecuentes las infecciones bacterianas de la piel

y de los ojos por el ectropion.

las necesidades nutricionales son muy grandes en la
primera infancia, probabiemente por la pérdida de

grandes cantidades de escamas y de calor.

La ECIE es una genodermatosis grave
incompatible con una vida normal que no mejora a lo largo de
la misma: si la eritrodermia regresa parcialmente la
hiperqueratosis tiene tendencia a agravarse (24) aunque
UNAMUNQ (166) sugiere que las modificaciones a lo largo de la
vida son las que han llevado a mantener Ia dualidad clinica

de ECIS y de ictiosis laminar, ya que el eritema mejora o




desaparece con la edad y las escamas, gruesas y negruzcas en
los nifios, son de menor grosor vy specto laminar en los
adultos. Iguaimente empeoran con el sol y el ecalor. EI

prondstico empeora cuando el ectropion se complica (24),

Histologia: Como ccurre con " las
manif=scstaciones clinicas tambien hay diferencias histoldgicas

entre uncs pacientes y otros (186), de ahl que SANCHEZ LOZANO

(143), en una serie de nueve pacientes con 21 Dbiopsias,

encuentre tres patrones histoldgicos distintos, constantes en
cada unc de los pacientes, aunque considera que no tienen |Ia

suficiente entidad clinica como para hacer subgrupos.

Los datos histoldgicos sze resumen en (166)

(24):

- Hiperqueratosis ortoqueratdsica acusada con islotes
de paragueratosis.

- Tapones cérneos foliculares.

- Acantosis moderada con elongacién de las papilas
dérmicas.

- Hipergranulosis moderada de 3-5 capas.

- En dermis vasodilatacién y moderados infiltrados
perivasculares, sobre todo l!infocitarios en pacientes jovenes
ya que en adultos las alteraciones dermicas quedan relegadas

a discretos infiltrados perivasculares.




Etiopatogenia: Se cree que es un trastorno

heredado de la queratinizacién habiendo sido demestrado por

FROST y VAN SCOTT (€9) un importante aumento de las mitosis
en ila capa basal, con una renovacidn spidérmica tisular 2-3
veces superior a lo normal, de 5 y en ocasiones 3 dias.
Microscopia electrédnica: ANTON-LAMPRECHT (11)
sefiala un aumentoc de los queratinocitos vy disminucidn
relativa de los tonofilamentos y de la queratohialina con
gradnilos grandes e irregulares (12) (129) aunque en otras
Areas tienen aspecto normal (122 bis), La capa coérnea esta
formads pur 200 capas con células en paraqueratosis en las
capas inferiores: la presencia de vacuolas lipldicas a nivel
de los corneocitos es un buen marcador ce la ECIS (12) (94
bis); se detecta espesamiento cde la capa granulosa (129); la
destruccidn de los desmosomas se hace a un nivel normal, dato
que lo diferencia de la IAD (129). En el astrato de
Malpighio, los desmosomas muestran un aspecto normal con

numerosas prolongaciones citoplasmicas (94 bis).

Biologia: Ei: estudio de los lipidos del
estrato cérneo, por <! momento, no tiene conciusiones
interpretables (24). En [IX se encuentra un acumulo de
colesterol sulfato y en ECIS se detectan cantidades masivas
de r-alkanos acumulados. Esta ilemostracidn se hace mediante
cromatografia de capa fina (cuantitativa) partiendo de
biopsias punch. Esta técnica podria suplantar o suplementar
lag técnicas bioquimicas lipldicas standard para el

diagnéstico de lipidosis cutaneas (31).




.- SINDROME DE SJOGREN-LARSSON. -

Descrito por SJOGREN y LARSSON (154) en 1956
en 28 sujetos que pertenecian a familias de! norte de Suecia,
donde la incidencia del mismo es de 0,6/100.000 habitantes.
Posteriormente se ha encontrado en otros paises, entre ellos
Espafia cuyo primer caso fué descrito por TORIBIO (16Q) en
1973; destaca la descripcidn detallada hecha por HEIJER ¥y

REED (84) en 13265.

Signos cardinales (24):
ECIS con eritema que desaparece mas rapidamente que en
la forma aislads.
Afectacidn de faneras con cabelilos poco espesos,
distroficos a tipo de pili torti, ausencia de cejas ¥y
distrofia dentaria.

Afectacion piramidal espastica de miembros que

necesita de multiples intervenciones para permitir la

marcha.

Oligofrenia.

Signos accesorios:
Alteracinones de la palabra.
Modificaciones oftalmoldgicas tipo discromia macular ¥y
ulceraciones corneales recidivantes.
Epilepsia.
Displacia Osea.

Histidinuria anormal.




VISSIAN en 1971 present® un caso asociado a
mixedema, curable con sobrecarga glicogénica y lipidica,
queratinocitos en las células_ de SCHWANN y sobrecarga de
mucopolisacaridos en las ceélulas de KUFFER mediante

puncién-biopsia hepatica (24) (43).

Etiologia: Desconocida. Recientemente se ha
relaccionado con ancmalias metabdlicas del acido linoléico.

No se conoce ningin tratamiento eficaz y no ha podido

confirmarse la utilidad de las dietas ricas en triglicéridos

de cadena media (157).

La histologia y la microscopia electrénica son

similares a las de ECIS (4).

2.2.2.2.- SINDROME DE RUD. -
Descrito por RUD (140) en 1927; probablemente

recesivo (13) y sin distincidn de sexo y raza (74).

Viene definido por un grupo heterogéneo de
sintomas, donde los mas constantes son: ECIS, enanismo,

retrasc mental, comicialidad e infantilismo.

Las lesiones de ictiosis son muy
significativas y junto al retraso mental y la comicial idad

son los signos mas importantes (74).




Han sido descritas otras manifestaciones:
aracnodacstilia, alopecia, ausencia o hipoplasia de los
dientes, cataiata, retinitis pigmentaria, estrabismo, ptosis,
nistagmo, sordera neurdgena, hipogonadismo pituitario,

displasias esqueléticas de las manos y de los pies (115).

RYCROFT y cols. (141) describieron una

dermatitis ictiosiforme asociada a ceguera y sordera

neurosensorial y observaron que la piel sufre cambiocs a edad

muy temprana, en areas limitadas con aspecto muy

seme jante a la ECIS.

2.2.2.3.- SINDROME DE JUNG-VOGEL. -
Asocia queratodermia palmo-plantar, EC1S,
anhidrosis grave y distrofias corneales como queratopatias

paerforantes (24).

2.2.2.4.- ICTI0SI3 LINEAL CIRCUNFLEJA DE COMEL
Y SINDRUME DE NETHERTON. -
La asociacidn hereditaria de ECIS con defectos
del tallo piloso a tipec de tricorrexis nudosa, fué mencionada

por primera vez pcr TOURAINE vy SOLENTE en 1937 (139).

Ambas son formas de ictiosis que se heredan

con caracter autosémico recesiveo (13) (24) (74); afecta con




mas frecuencia a mu eres (36, (19) y parece que son el mismo
defecto gendtico cuya variabilidad de manifestacién depende
del numerc de miembros afectades en una familia (74), dato

que no ha sido confirmado (13).

A la ictiosis lineal circunfleja (ILC) se le
ha llamada ictiosis psoriasiforme debido a la similitud con

el psoriasis exfoliativo congénito (3).

En los dos casos, al nacer, presentan todos

los signos de una ECIS. Los signos particulares de Ila ILC,
descrita por COMEL (38) en 1949 sin hacer referencia a las
alteraciones del cabello, aparecen hacia los dos afios,
despues de regresar el eritema y la descamacidn, que

persisten 30lo en los pliegues de flexion.

La lesiédn elemental esta caracterizada por su
doble borde descamativo y lentamente migratorio que se
dispone formando dibujos policiclicos vy sinuosos (73);
recuerdan los arabescos y se asemejan mas a eczematides

circinadas que a un estado ictiosiforme (43).

No existe queratodermia plamo-plantar, ufias vy
mucosas son normales y las anoma:ias del pelo, tipo
tricorrexis invaginata y tricorrexis nudosa, no se observan,
en principic, antes de la pubertad y afectan todo el pelo

corporal (51) (117).




METHERTON (122), en 1958, observed las
nudosidades de czfa de bambu en los cabellos fragiles de una
nifia de cusz-ro afios, afecta de dermatitis eritematosa
descamativa asociada a una didtesis atdpica cen

manifestaciones alérgicas (urticaria, asma, eczema...). Tenia

la particularidad de estar mantenida ¢ agravada por la

ingestidn de oleaginosos (nueces, cacahuetes...) que
contienen acido araquidénico; este provocaba los brotes
alérgicos vy empeoraban las lesiones ictiosiformes. Las
intradermorreacciones revelaban sensibilizaciédn a numerosos

aiergencs.

Las malformaciones de los cabel los son
caracterlisticas del sindrome v toman el aspecto tlpico de la
tricorrexis invaginata. Los cabpellos alterados estan rotos a
algunos centimetros de su emergencia, secos, tiernos y finos.
Sobre todo son particularmente cortos sobre las zonas
parietal y cccipital con alopecia desde la primera infancia.
Los cabellos presentan néduics irregularmente repartidos,
comparados a cafias de bambl, a nivel de los cuales se
producen rupturas o provocadas por la minima tracclon, una
distancia mas o menos prdxima del cuero cabelludo (43). La
alteracidn capilar se atenua con la edad v puede desaparecer

en la adolescencia brotando cabellos normales (122).

Se ha comprobaao de forma inconstante




transitoria amincacidu-ia, hiperaminocacicdemia, hipogammaglo-
bulinemia y alteraciones cuantitativas de las lipoproteinar
(43). La cromatografia de id: aminados en orina,
sangre vy cabellos »a veces revelan alteracicnes. Son
inconstantes y no superponibles (24). GIANOTTI (73) habla de

un sindrome de malabsorcidn.

Histologia: las lesiones iniciales ovpresentzan
hiperacantosis con elongacién psoriasiforme de las papilas
epidérmic~s e hiperqueratosis (paraqueratdsica en los bordes
y ortoqueratédsica central); las mitosis son peoco frecuentes
en la capa basal. MEVORAH y FRENCK (118) describieron las

granulaciones PAS peositivas intracitoplasmaticas en los

queratinocitos superficiales que <ce desplazan hacia ia

superficie y producen una modificacién de la capa cornea que

aparece como un magma eosinofilo PAS positivo.

Microscopia electrénica: En el borde activo se
observa edema celula. importante, disminuciodn de
tonofilamentos y sobre tode corplsculos redoadeados de
contenido granuloso en el estrato granulecso, ¢ rcados de una
doble membrana que corresponden a los granulos PAS positivos
observ-dos en la micrrnscopia dptica. En el estrato granuioso
los queratinosomas y la queratohialina estan ausentes vy los
compleics desmosomas-tonofilamentos son rudimentarios a nivel

del borde activo (24) (118).




A favor de la teoria de la ictiosi:
forme e ercuentran los siguientes datos:
fectividad de la PUVA erapia
cambiocs psoridsicos ¢ 1ivel duvtico y eisctrinico.
cifras aitas de poliamina urinaria.
elnvacid de la actividad de varios enzimas.

cambios importentes en las moléculas de queratina.

Esto parece indizar una situzcidn de
hiperpruliferaciédn econ un tiempo de . tradnsito epidérmico

reducido (182).

El examen microscépico déptico y ultraestruc-

&>
tural de los cabe. s demuestra que los ndédulos son debidos

a una invaginacién de la perte distal de! pelc en la parte:
pruximal que se desborda sobre el berde subyacente. formando-
un borde ~i-zular. Estas malformaciones recultarian de una
alteracidn discontinua de la queratinizacidn (las partes de
queratina dura se telescopan con las zonas medias mal

queratinizadas)

Los cabellos afertos de tricorrexis invaginata
alternan a menudn con cabelios normales o que presentan otras

anomalias como tricorr2xis nudosa, pili torti, etc. . (43).




AS0CTACIONES RARAS.
ECIS puede asociarse con acantoma de
metaplasia mieloide policitémica neonatal

involucidn timica y medunloblastoma (24),

2:.2.2+8: -~ CHILD SYNDROME. -
En 1980, HAPPLE ¥y cecols. (80) proponer este
término, CHILD SYNDROME. dencminadoe con anterioridad

eritrodermia icticsiforme unilateral congénita.

Se hereda de forma dominante ligada &l
cromosama X v no auiosémica recesiva como se habia propuesto
1982, HAPPLE (81) reune un total de 25 casos

varones excepto uno del sexo femenino.

Se produce un defecto letal en el homocigoto
del feto mas-culino vy HAPPLE propone una explicacidn para Ila
distribucién unilateral del defecto, de acuerdo con el efecto

LYON (108) (109): durante la primera semana de vida fetal

od.ia acrurrir nactivacién en diferentes estadios de
P

cada uno de los X en todas las células femeninas.
Si ccurre en stapa precoz, la mitad de las zélulas del cuerpo
recibirian el cormosoma X normal del padre y la otra mitad el

cromosoma el cromosoma defectuoso de la madre: ast en la




mitad del cuerpo las celulas tendrian el gen norma! del padre

vy 2n la otra mitad el gen defectuoso de la madre.

CHRISTIANSEN (4Z) publica en 1984 un nuevo
caso ocurrido en una nifia sin antecedentes familiares que
asocia la eritrodermia cong®nita ictiosiforme unilateral a un
defecto dei crocimiento de la extremidad del lado afecto, lo
cual ocasiona una c¢ojera importante. Se ha sometideo a

tratamiento con etretinato sin resultados.

3.- ERITRODERMIA CONGENITA ICT!DSIFORME AMPOLLOSA. -

Recibe diferentes denominaciones segin Ilos

autores: eritrodermia congénita Iictiosiforme ampol/iosa (ECIA)
(43) (134), .aiperqueratosis epidermolitica (13) (74) (5C),

s iperqueratosis congénita icitiosiforme (120),.

La primera observacién corresponde a NIKOLSKY
en 1900 bajo el nombre de acantoqueratolisis congénita y la
primera ilustracién a GASSMAN en 1504. BROCQ en 1802 ia
considerd come una variedad cilnica de la eritrodermia
ictiosiforme (forma ampollosa) y LAPIERE en 12832 precisd los
aspectos histoldgicos particulares de esta distrofia (43)

(49, .




Su transmisidn es autosémica dominante con

renetrancia incompleta y expresividad variable (24) (49),

Contra lc que cabria pensar ean este tipo de

herencia, la enfermedad es muy poco frecuente. La incidencia -
de 1/100.000 personas aungue esta cifra puede ser mayor si
conzideramos que muchos recién nacidos que la padecen mueren

a los pocos dias de nacer (33 bis).

Como en :a IAD.  la penetrancia y expresividad
son muy variables y/o incompletas lo cual explica la
existencia de alternancia intrafamiliar (heterogenia) entre

lags diferentes manifestaciones clinicas (50). Son muy

frecuentes ios casos Unicos en la familia, por lo cual se

deduce que la posibijidad de mutaciones es mas frecuente que
en otras formas de ictiosis (24) (33 bis) (166). En algunas
familias se encuentran, en los ascendientes, casos de nevus
epidérmicos acantoqueratollticos diseminados (24). Cuando las
formas son minimas o incompletas ocurren ias formas
circunscritas, a veces de aparicidn tardia (acantoma
epidérmico aislado) e incluso subclinica, descubierta en

excepcional asociacién con ctras dermatocis (1) (177),

Los recie nacidos pueden presentar tres
formas diferentes (24): aspecto escaldado, eritrodermia

descamativa & eritema difuso. En los dos ultimeos casos las




ampollas aparecen de forma secundaria en l!as horas o dias que
siguen al nacimiento; son grandes, flacidas vy desaparecen en
algunos dias sin dejar cicatrices. l.Los brotes ampollosos se
producen a intervalos variables con tendencia a espaciarse Yy
acantonarse coore las zonas de roce (43). Despues surgen
vegetaciones hiperqueratdsicas con estrias tranversales, mas

frecuentes en los pliegues, dato de gran wvalor diagnéstico

{27 ).

En el tronco adquiere un aspecto
caracteristico: formuciones VErrugosas hiperqueratdsicas
pardo-oscuras, irregulares, de disposicién en remelino y sfn
apenas zonas de piel sana (120). El paciente a menude exhala
un olor nauseabundo, quizds debidn a Iz proliferacion

bacteriana (13).

La eritrodermia se instavra con nas frecuencia

en las primeras semanas de la vida de forma definifiva (43).

QOtras veces comierza como una dermatosis
ampollosa que precisa diferenciar de las egpidermolisis
ampollosas vy dé 12 incontinentia pigmenti. Existe predominio
de las ampollas generalizadas o en zonas de mayor roce (120)
aunque DULANTO y cols. (50) indican que esta genodermatosis

no posee datos cllnicos, absolutamente caracteristicos, que




permitan su diagndstico inicial, para 1o cual debemocs

recurrir al estudio histoldgico.

Cabellos, mucosas y ufias son normales pero la
extensidn de los cambios cutaneos en la matriz puede producir

laminas ungueales andmalas (13).

Establecido el proceso, la evolucidn se hace
generalmente hacia un aumento de la hiperqueratosis con

brotes ampollosos ocasicnales que pueden persistir en la vida

adulta, vy erosicones frecuentes en las zonas de rcce. Las

formas letales son raras. Puede ascciarse a queratodermias
palmo-plantares (27) y anomalias esqueléticas con retraso del

crecimiento y a veces del psiquismo (€6).

La hiperqueratosis se agrava con la edad; el
sol y el calor hacen aparecer las ampollas. La participacidn
palmar puede afectar la destreza manual (27). Es una

genodermatosis incompatiblie con una vida normal (24).,

El estudio histoldgico es caracteristico:
corresponde a la hiperqueratosis epidermcalitica (50) (105) o
degeneracidn granulosa de LAPIERE (100); las modificaciones
se desarrcilan en la epidermis y zon mucho mas intensas en

sus capas altas (50): hiperqueratosis ortoqueratidsica muy




intensa, granuiosis, acantosis y pailomatosis. La capa
granulosa muy engroszada tiene numerocsos ¥ voluminosos
granulios de gqueratohialina. En este estrato y en las capas
superiores 4el espinoso hay edema inter e intracelular que
ofrece una imagen reticular muy caracteristica, que ha sido
denominada hiperqueratosis epidermolltica (50). En ocasiones
nueden observarse inclusiones [} peqguefias ampol las
intraepidérmicas (114). En 1la hilera basal hay numerosas
mitosis, En dermis aparecen discretos infiltrados

perivasculares (168).

Los datos wultraestructurales revelan hiper-

gueratosis con paraqueratosis focal (1). En las 2zonas con
acantolisis hay disminucidén de lcs tonofilamentos con
rersistencia de desmosomas 7). En el westrato granuleso
existen granulos gruesos e irregulares que se forman
precozmente a nivel del estrato espinoso (27) (12) (50)
(105). A partir de la capa basal los tonofilamentos toman una
disposicién pericelular y se agrupan en masas (27) con
desproporcién desmosomas/tonofilamentos vy dzsaparicién de Ila

cohesidn de las células, que explicaria 'a acantolisis.

Con timidina se pone de manifiesto una activa
proliferanidn de la epidermis (68). La queratinizacion es
ercesiva y anormal. El indice mitdtico esta aumentado asi

-omo la rencvacién epidérmica (24).




Desde el punto de vista bioldgico hay
disminucién de alfa-manosidasa epidérmica y aumento de mancsa
en la capa cAdrnea (110) con toda probabilidad por anomalias

de los lisosomas (27).

Los aspectos c¢liniccs vy sobre todo la
histologia permiten orientar el diagnéstico. Hay que
distinguiria de las otras formas de ictiosis y de lcs nevus
verrugosos por proliferacién benigna de la epidermis de

superficie (105).

4,1.- ICTIOSIS EN EL SINDROME DE CCNRADI. -

En el afio 1914 CONRADI (37) describe un caso
de condrodistrofia en el que junto con las manifestaciones
ortopédicas existia un punteado calcareo visible
radiograficamente a nivel de las epifisis de los huesos. Este
signo ha Jdado lugar 3 que posteriormente esta afeccién fuera
designada ~cmo enfermedad de las eplfisis punteadas (159),
condrodistrofia calcificante congénita vy condrodistrofia

calcarea.

El sindrome es considerado como una afeccidn
multisistémica, predominantemente &sea, que incluye maltiples

ancmalias esqueléticas, siendeo las mas comungs: luxacidn

congénita de cadera, acortamiento de fémur y himeroc, fémur en




ralillo de tambor, paladar ojival y el caracterlstico

punteado calcadreo en las eplifisis.

A estas manifestaciones suele asociarse, con
relativa frecuencia, una catarata, visible la mayoria de las
veces despues del primer afio de vida y casi siempre
hilateral: anomalias cardiovasculares, hidronefrosis, retardo

psicomotor y espina bifida (37).

La genética permite distinguir dos tipos:

Tipo | con enanismo rizomiélico, no se acompafia de

signos cutaneos.

Tipoc Il donde la piel se vé afectada en el 25% de los

casos.

En las primeras semanas de la vida aparecen
unas escamas blanco-amarillentas formando remolinos sobre
tronco y extremidades que regresan a partir ce los seis
meses, de‘ando como secuela una atrofodermia folicular,
alopzcia y/o placas pigmentadas estriadas que recuerdan la

incontinentia pigmen.i (28) (37).

La microscopia optica y electrdnica son

conacidas (28).




4.2.- ICTIOSIS HYSTRIX.»
Particularmente rara, ha sido ilustrada por la
familia LAMBERT, en Ingliaterra, durante los siglos XVIIl ¥y

XIX (126).

STERMN (156) describe el cuadro: En el condado

de Suffolk, en 1716, nacid de padres normales, un niflo de
apariencia normal: EDWARD LAMBERT. Sus padres tuvieron otros
muchos hijos que fueron normales toda su vida. La piel de
EDWARL, sin embargo, empezd a amar?llear cuando tenia siete u
ocho semanas; poco a poco se fué volviendo negra y empezo a
espesarse hasta gque todo su cuerpb. a excepcion de palmas -de
manos, plantas de pies, cabeza y cara, Qquedd cubierto de
dperas y erizadas escamas y de excrecencias cilindricas, como
cerdas, de casi una pulgada de longitud. Este sujeto tuve
seis hijos, toocs ellos afectados y fueron exhibfidos por

dinero, comc ~‘hombres puercoespines”, en Inglaterra, Alemania,

Francia, Ital'ia y posiblemente en Rusia .

La enfermedad se transmite de forma autosdomica

dominante.

La hiperqueratosis respeta el rostro,
genitales, paimas y plantas y da a |los sujetos afectns un

aspecto monstruoso po lo gque se les denomina "hombres




puerccespines”, Hoy por extensién este término <clinico es
empleado en las alteracinnes de Jla queratinizacidén mas
exhuberantes y asl, son | lamados hystrix los nevus
epidérmicos, mas o menos aifusos, la eritrodermia congénita

icticsiforme ampoliosa v en ocasiones ia no ampollosa (24),

Merecen ser destacados algunos c¢uadros:

4,2.1.- ICTIOS1S HYSTRIX TIPO CURTH-MACKLIN, -
Segiin OLLENDORF-CURTH (123) en la familia
princeps la transmisién es dominante: dos hermanos padecian

fictioeis generalizada, monstruosa despues del nacimiento y

log otros miembros de la familia padecian ictiosis autosédmica

dominante, hiperquerateosis palmo-plantar aislada o placas

queratdsicas fragmentadas en codos y rodillas (24).

Histologicamente recuerda la acantoquerato-
iisis con grandes viacuolas intracitoplasmaticas en los

gqueratinocitos (24) (50).

Al microscopic electrénico se observa que las
alteraciones de la divisién celular conducen, en 1/3 de Ilos
casos, a queratinocitos binucieados. Los fonofilamentos se
agregan anormaimente alrededor de los nucleos sin provocar
acantolisic (7). Ei tiempo de transito de los queratinocitos

y su indice miidtico son nornmales (24).




MALFOGRMATIO ECTODERMALIS GENERALISATA
0 ICTIOSIS TIPO BARTVERSTED. -
La hiperqueratosis es folicular y monstruosa
con marcada afectacidn de palmas, plantas y rostro; se asocia

a imbecilidad & epilepsia (18).

4.2,3.- ICTIOSIS HYSTRIX GRAVIOR TIPO .RHEYDT. -
Fué descrita en 1976 por SCHNYDER ¥y

ANTON-LAMPRECHT (78). La forma de transmisién es desconocida.

La hiperqueratosis, esencialmente folicular, predomina sobre

el tronco vy 1os miembrus: tambien estan afectadas palmas,
plantas, ufias y rostro. Se asocia a sordera de transmisién

congénita (24),.

Los datos mas destacables son la <cridermis

hiperplasica y papilomatosis con hiperqueratosis compacta.

Los datos ultraestructurales revelan en el
citoplasma de los queratinocitos, ausencia de filamentos ¥y
grinulos rodeados de una membranai la histoquimia ha

demostrado su caracter mucoso (24),

4.2.4,- SINDROMES ICTIOSIFORMES CONGENITOS CON
SORDERA O ERITROQUERATODERMIA CON SORDERA. -
Las investigaciones histoquimicas y

ultraestructurales deben llegar a aclarar este grupo (Z24).




Los i gnos constantes son la ascciacidn de ictiosis
hiperpapilomatosa ccn sordera congénita neuro-sensorial (39)
(46) (88) (108). Los signos inconstantes son paquioniquia,
hipotricosis, anhidrosis parcial '143) e hipervascularizacion

de la cdédrnea (141).

4.3.- SINDROME DE MENDES DA
ERITROQUERATODERMIA VARIABLE. -

Ciertas eritroqueratodermias congénitas Yy
familiares tienen la particularidad, durante la vida, de
cambiar incesantemente modificandoc la configuracidon y a veces
la topografia de los eritemas vy las queratosis. La mayor
parte de los autores las consideran como variantes de la

eritrodermia ictiosiforme, mientras que otros las separan.

Las lesiones tienen a menudo contornos
figurados, anulares, polizleclicos y lineares. La primera
observacidn corresponde a NICOLAS y JAMBON en 1909 y despues

han cido descritos varios 'ipos clinicos (43). Creemos que

todas se puecen englobar !gﬂo la dencominacién de sindrome de

MENDES DA COSTA el cual lolprecisd en 18285 (116).

Es una denodermatosi. de transmicidn
autosdmica dominante 4 e'resividad variable que afecta

sobre todo al sexo femenin




Se manifiesta entre los primeros

afios, dezairrollandose enseguida.

Esta dermatosis =zsozia papulas rojas no
escamosas, mas o menos figuradas, de contornos netos, que
cambian de forma, a vecas de u hora a otra, influenciad>s
por el stress o leos cambios de temperatura Y ZOnas
hiperqueratdsicas que asientan alrededor de placas
erit matosas independientes de ellas, de preferencia en las

caras de extensién de los miembros (43).

La microscopia &ptica y electrdnica no revelan

datos especlifico- (118).

4.4, - GENODER“ATOS!IS EN ESCARAPELA DE DEGOS. -

Flacas eritematosas, redondeadas, grandes, con

el centro cubierto de escamas que dan a los elementos un

aspecto de "escarapela". [esaparecen en tres semanas ¥
reaparecen por brotes. Se superponen placas de
hiperqueratcsis regional (en rodillas), muchce mas estables

(44,

La forma ce transmisidn no ha sido precisada.




adquiridas son
paran2opladsicas. Clasicamente se describe su aparicidn al

mismc tiempo aque los 1. meros sintomas de la enfermedad

aunque en algunas ocasiones la ictiosis l: precede en varios

me2ses o aflos (79) (128).

loceg casc= es secundaria '‘a un
linfoma y de preferencia eniermedad de HODGKIN (82) donde
enc. :tramos, con fracuencia, reduccidn de las glandulas
eccrinas con degru=c-acién vacuolar de las celulas secretoras

eccrinas, lo cual produce anhidrecsis total (138),

lcti_sis tambiern aparece en el cursc de
linfosarcoma, sarcoma de KAPOSI (99), micosis fungoide vy
carcinomas bronquiales, pancreaticos cdlicos y mamarios
(79). En muchos de estos casos, donde ademas habia afectacién
hepatica y esteatorrea, se ha demostrado una falté de
absorcién de la ~itazmina A (138). En casos de malnutricioén
tambien se ha desarrollado wuna ictiosis siendo el factor
desencadenante la raficiencia primari~ 2 ~fecundaria de

vitamina A (138).

otras formas de ictiosis adquiridas han
sido descr‘ .z en la lepra, en cietas afecciones carenciales,

como pelagra, y en los casos de deficiencia de aAcidos grasos




clufazimina,

y tripanolol!

En el hipotiroidismo se ha descrito una forma
~linicamente similar a la [AD pero en el estudio

e observa normal l2 capa granulosa (74).

descrito dos formas de ictiosis

y localizada. aunque pueden coexistir

£.1.- FORMA GENERALIZADA. -
caracteristicas clinicas la asemejan a 1AD

se presenta en adul tos sin

Afecta con mas frecuencia los grandes pliegues

y las extremidades y suele ir precedida de prurito.

Los dates histoidgicos son similares a la [AD

se encuentran signos de hiperqueratosis folicular. EI

mitdtico epidérmico esta discretamente disminuido




hace el estudico ultraestructural

eopldsica v objetiva la precsencia de una

losa con granulos de queratochialinc normales pero
numero, disminucién de tcnofilamentos, alteraciones

meianccitos poco melanizados y aumento del numerao de

células de LANGERHANS.

No se encuentran alteraciones enzimaticas
epidérmicas (24), Algunos autores sefialan una disminucidén en

las <i*ras de vitamina A y de caroteno sérico (54).

.- FORMA LOCALIZADA. -
Llamada pityriasis rotunda pityriasis
circinata.

Es una pseudo-ictiosis adquirida descrita por

TOYAMA en 1906.(92:. Es relativamente frecuente en el lejano

Oriente donde constituye el €,2% de las enfermedades

dermatolédgicas (32),

La incidencia y distribucién geografica es
desconocida aunque se cree que existe un factor geratico que
~on ocasiédn de una enfermaedad sistémica o quizas el embarazo,
favorezcan la aparicién de las lesiones que previamente han

estado latentes (62).

La edad de aparicién es entre 25 y 45 afios.




Las lesiones estan constituidas j piacas

descamativas redondeadas, de bordes netos, de 2-3 cm. de
a veces mas grandes. Localizan sobre todo en

muslos, abdomen, pecho ¥y brazos, dnicas © multiples

a2 3
(9L).

Los datos histoldgicos se centran en

inflamacidn y la hiperqueratosis, le cual plantea

diagnéstico diferencial con ei parapsoriasis en placas Yy

dermatcomiositis (138).




1V. Tratamiento




Las dermateosis icticcsiformes son alteracicnes
genéticas que duran tcda la vida por lo cual el paciente debe

saber que el tratamiento ha de ser continuado (16).

1.- TRATAMIENTG LOCAL. -

Es sabido que la flexibilidad del estrato
cAdrneo esta en funcidn de zu contenido en agua, por lo que la
superficie de la piel puede ablandarse por hidratacién, por
ejemplo, humedeciendo la piel Y aplicando unguento
(p -rolato) (1€6):; a este le afadimos la sustancia activa.

Destacan:

Queratoliticos: remueven las escamas

originando separacién de las células (16):

1.1.1.- Acido salicllico: unido a ungiento
concentracién del 3 al 6% aplicadoe despues de hidratar
piel (16) (24) (49). No debe ser usado de forma repetida

los nifics por el riesgo de hipersalicilemia (24) (49).

1.1.2.- Acido retinoico (vitamina A Acidal: en

solucidn o ungiiento tiene un efecto transitorio (43)., Es util

en ECIS y EClA, sobre todo en forma oclusiva, sxcepto en cara




Ocasipna irritacidn por 1o gue g delimita

éxito de i tratamiento ¥ ) . En base

0,1% se puede usar durante mucho tiempo

haberse observade signos de hipervitaminosis A (136).

.1.3.- Retinoides aromadticos: recientemente BERGER
empleado un retinoide aromatico, Ro 11-1430, al 0,5%
en sclucién cleo-alcohdlica, en !AD y ECIS. Destacan sus
ventaias:
Nu produce irritacion.
No hay absorcidn percutanea, io cual permite su
apiicacién durante lI2-go tiempo.

Representa una nueva terapéutica en las
dermatosis ictiosiformes y desplazara, en un
futuro no muy lejano, a los tratamientos
generales con Reo 10-9353 & etretinato.

El mecanismo de accidn es desconocido pero es
posible que cause efecto sobre la regulacidn del proceso de
queratinizacidn: posiblemente la simulacidn de la.
proliferacidén es de importancia para ia influencia

morbidistatica en el tratamientoc de las formas de ictiosis.

- Hidratantes:

1.2.1.- Propilenglicol: ai 80% en =solucién acuosa,

con o sin oclusidn, a un ritmo de 2-3 veces por semana (24)




Una preparacidn potente e =R gel de
propilenglicol, agua y alcohol con acido salicllico al 6%. Es
alin mas efectivo uando aplican wvendaj=s plasticos
oclusivos durante 4 a2 8 horas (16). En lAD e IX las escamas
cse remueye=n despues de varias aplicaciones y el pacliente
puede tener un aspecto casi normal durante una o dos semanas
(13'. En ECIS y ECIA la limpieza es in-ompieta y dura menos
tiempo (13).

1.2.2.- Urea: an cremas que ia contienen, cumo

sgente emoliente, actuan ligando el agua que posee es:a

sustancia (16). Debe ser prescrita ai 30% para que sea eficaz

Acido lactico: al igual que otros
alfa-hidroxiacidos, en base de ungiUento, sén uUtiles en Ilas
formas discretas y en queratosis foliculares. El estudio de
VAN SCOTT vy col. (168) sugeria que esto acidos afectaban el
metabolisme epidérmico: estudics adiccionales indican que los
Acidos actuan realmente como agentes queratollticos pero que
no remueven el estrato cdrneo tan constante y eficientemente
como el gel de acido salicilico-propilenglicel (13). El acido

lactico al 10-30% en soiucidn acucsa es facilmente manejable

1.2.- Cor - icoides locales: en ungliento o pomada son

beneficiosos en las tormas eritrodérmicas (43).




queratdsic Y
resultadeos pero

formalmente excluida manifestaciones

1.5.- Curas climaticas: en regiones calientes vy

das ex¥cepto en la ictiosis por retencidn (43) (49),

2.- TRATAMIENTO GENERAL. -
2.1.- Carticoides: solo en las formas

ampol losss. Pero no debemos olvidar sus efectos secundarios y

administrarlos sclo en los brotes (43) (120).

2.2.- Vitamina B-12 (43).

2.3.- Methotrexate: es particularmente eficaz
en EC1S, pero la indole "de por vida” .. la enfermedad impide
su uso (13). En ECIA pueden obtenerse buenos resultados pero
como efecto secundario encontramos la aparicidn de nuevas

ampollas(120).

2.4.- Etretinato: su mecanismo de accién aun
no esta bien precisado. Los retinoides provocan disminucion

de la capa cérnea y se vuelv2 laxa, incoherente y formada por

pequena células irregulares (28) (413,




Eiercen efecto inhibidor sobre la
tinizacién al deprimir los precursores de la queratina
v reducir los sintomas inflamatorios con disminucidn de

intraepidérmica de los poiinuclieares (147).

ser que el modo de accidn esta

relaccionado con el recambio ceiular y con el proceso de
queratinizacidn (145):
Los depdsitos orgadnicos de retinol son movilizados
el dcideo retinoice.
La liberacién de enzimas lisosédmicas depende del
nivel sérico del retinoi.
La sintesis no limitada del DNA y RNA estd inhibida y
controlada por accidn de las enzimas lisosdmicas.
Los trastornos de este mecanismo de control originan
anomalias en el proceso de queratinizacidn y é€n el

recambio de los tejidos epidérmicos.

Los niveles séricos de retinol y caroteno
tienden a elevarse durante el tratamiento con etretinato, por
lo cual a altas dosis aparecen slintomas idénticos a 1la

hipervitaminosis A (145).

Los efectos sscundarios, como =& ha sefifalado
anteriormente, gson similares a los detactados en la
hipervitaminesis A y su intensidad depende de la dosis (1635

(L3373




Queiiitis, aparece en los primercs dias
tratamiento en el 80% de los casos (124),

Sequedad de la piel y mucosas, con disminucidn de
secrecidn grasa ; salival y en ocasicnes

conjuntivitis (124).

Eritema y descamacidn paimo-piantar, tan intensa

durante 1/ primer mes que imposibilite wuna wvida
normal (65).

Ade|gazamiento cutaneo, en el 93% de los casos (171).
Dermatitis por retinoides, foliculitis y veslculas en
la parte superior del cuerpo (171).

Sobre las unfis, produce inhibicién del crecimiento,
modificaciones que afectan a la estructura epidérmica
del aparato ungueal, onicomadesis y onicolisis (137).
Sobre ios llpidos sanguineos, las fracciones del
colesterol ¥ triglicéridos asociados con
lipoproteinas de muy baja densidad (VLDL) y las de
baja densidad (LDL), aumentan (167). El colesterol
asociado con lipoproteinas de alta densidad,
desciende y los triglicéridos asociados a los HDL

aumentan (72) (112,

Sobre el higado, se produce reducciodn de la
bilirrubina, elevaciones de transaminasas y

fosfatasa alcalina (48). Las lesiones hepaticas se

presentan a altas dcsis, raras en la clinica diaria.




teto, el etretinato es teratdgeno al igual
que la vitamina A a dosis muy altas. Cuando se
somete a muijeres, en edad fértil, a2 este tratamiento
esta formalmente corntraindicado el embarazo hasta

12 meses siguientes a i3 “inalizacién del mismo
t103) aungue recientemen.e se discute la
conveniencia de aumentar este pericdo de tiempo

hasta dos afos.

Segin ORFANQS (124) es la primera vez en la
historia de ia dermatologia que un grupo de productos surte

su efe~to farmacoidgico . TAMAYO (158) despues de tratar ocho

nifios concluye afirmando que en virtud de su eficacia, su

catisractoria tolerabilidad v e! sencililo modo de
administracién, el Tigasdn constituye por el momento la
terapia de eleccidn ante IJlas 1ictiosis graves del nifo .
SARRC-PALAU (145) obtiene resultados beneficiosos si bien se
reactivan las manifestaciones de sequedad, laminaciones vy
cornificacidn a las pocas semanas de haber abandonado el

tratamiento.

Analizamos las indicacicnes del etretinato en
las distintas formas <cllinico-histoldgicas de dermatosis

ictiosiformes:




BLANCHET

agrava la

YAFAR] (181) obtiene mejoria importante en IX
de | mg/k/d Bunque no es bien toierada por sus
tédxicos cutdneos y digestivos; al reducir Ila dosis

se mantiene |z mejoria, desaparecierdo los efectos toOxicos.

EN LAS ICTIOSIS POR PROLIFERACION: se agravan

son mas resistentes a los tratamientos

donde el eiretinato demuestra mayor interés

encontramos casos de bebé colodidn con

evoluciédn posterior a 5 con 0,5 mg/k/d con
excelente respuesta = 3. ECIS intensas han
obtenido mejoria parcial aunque significativa, sobre todo se
ha suprimide el taponamiento de los cidos por las escamas Yy

el estrefiimiento (144),

LAWLOR (102) trata un feto arlequin durante 5
meses con buencs resultados pero no comunica la evolucidn

posterior.

En el sindrome de jogren-Larsson se han
obtenido resultados favorables tras su administracidon a dosis

de | mg/k/d durarnte dos semanas reduciendo postericrmente la




secundarios

tn el sindrome de Metherton, en principio,
empeoran las manifestaciones eczematosas vy me jora la ictiosis
a dosis de 50 mg a dias alternos; durante el tratamiento el
pelc crece y las areas de cabello ralo Illegan a tener un

numero inferior (34).

En otros casos de ECIS, no se han encontrado
manifestaciones secundarias a los 30 meses de tratamiento

(47) con excelentes resultados.

EN LAS ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS: la
dosis de etretinato debe ser continuamente modulada a fin de
evitar los brotes ampollosos, bajo tratamiento, explicables

por la agravaciédn del 11 (273 €&47) (183).

BLANCHET-EARDON v cols. : hacen un estudio

ultraestructural despues de tratar con etinato durante un

mes ¥y observa:
Ascentuacién de la citclisis a nivel de | estrato
espinoso y particularmentie en la capa granulosa.
Rarefaccidn de los desmosomas.

Disminucidn neta de lcs granuios de queratohialina.




o

= nomero de células cérneas vuelve practicamente a

ia queda perturbada.
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En sintesis. el  ptretinateo 7o 85 capaz dg
erradicar la alteracidn primaria de ila ECG1A, solo hace
disminuir la capa cérnea, aungue este resultado estético sea

importante para los opacientes.

EN LAS ICTI0SIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES Y

RARAS: a dosis de | mg/k/d, BLANCHET-BARDON (24) ¥ DINET (47)

sultados.

(8]
o
-t
i
m
i §
1]
3
o
| 5
m
3
0
i
3
m

3.- TRATAMIENTO QUIRURGICO.- En determinadas
formas de ECIA se puede efectuar tratamiento quirargico
mediante abrasién rotatoria, excisiones multiples y sutura o

extirpacién y aposicién de injerto dermoepidérmico (49) (570).



MATERIAL Y METODO




1.- MATERIAL. -

Durante los anos 18955-i878, fueron vistos por
primera vez 57.763 pacientes en el Departamento de
Dermatoicgia Médico-Qui i Venerenliogia del Hospital
Clinico Universitario San ilio de Granada, de ellos 10I
correspondian a DERMATOSIS ICTICSIFORMES. Se seleccionaron 77
que cumpiian los requisitos.

2.- METODO. -

.- Historia cliinica : donde detallamos:

Lugar de nacimiento.
2.- Edad al consultar: divididos en décadas desde O
hasta mas de 61 arfos.
‘Bi- Bexe.
2.1.4.- Antecedentes familiares.
2.1.4.1.-Consanguinidad.
2.1.4.2.- Casos familiares: detectados en una o varias
generaciones. Entendemos per primera generacidén la
contemporanea del paciente. segunda la de los padres. tercera

la de los abuelos y cuarta la de los bisabueios.

- Otras manifestaciones dermatoldgicas familia-

res: atopia, hiperqueratosis paimo-plantar e hiperqueratosis

folicular.




Antecedentes personales,

Embarazo.

Farto.

Herencia.

Edad de inicio.

Forma de comienzo.

Morfologia.

Tipo de escamas.

Localizacion.

Prurito.

Hidratacidn cutanea.

Evolucién respecto a la edad.

Evoluciédn respecto al estio.

Estigmas atdpicos.

BT Otras alteraciones.
2.1.7.1.- Estudio oftalmologico: Realizado en el

Serviecio de Oftalmologia. Tras estucdio oftalmolégico standard
se profundiz en la busqueda de opacidades corneales Yy
alperaciones de la membrana de Descemet, mediante
biomicroscopia de peclo anterior con lampara de hendidura
Zeis, entre 12 y 20 aumentos, y posibles focos de retinitis
mediante estudio de fondo de ojo en midriasie mediante
oftaimoscopia directa e indirecta.

2.1.8.- Exploraciones compiementarias.

2.1.8.1.- De forma sistematica se realizaron las

siguientes: hemograma, SMA-12, orina elemental. lipidograma,




proteinograma y radiografias si & de esquelsato.

Cariotipo: s2 obtuvieron a partir de cultives

de sangre weriférica mantenidos durante tres dias en medio de

TC-19%, con fitohemaglutinina; antes de sacrificarlo
se afiadid colchicina ¥y a continuacién se realizd choque
hipoténico seguido de fijacidén. Frevia extensidn se tifid con
GIEMSA.

Arbol genealdgico: se hizo con el diagnéstice
¢linico aportadeo por nosotros y la bisqueda de antecedentes
tamiliares gue corientaron hacia el tipo de herencia de los
diferentes casos. Los familiarss que resultaron tener esta
afeccidn fueron citados para verificar, en aquellios casos que
acudieron, el diagnéstico clinico exacto.

Ambos estudios se realizaron
Departamento de Genética (Prof. GUIRAQD).

lconografia: Maquina Minolta Sr T 101 con Me
Macroe ROKKOR-QF incorporado. Pellcula Agfachrome 850 L
professional que utilizaba el iaboratorio fotografico del

Hospital Clinico Universitario.

.2.- Estudio histoldgico :realizado en ias Catedras

de Anatomia Patoldgica y Dermatologia.

Se procedid a Ila realizacién de
sistemdtics mediante bisturi BP-15 previa anestesia
mepivacaina H-Cl al 2/1000. Para el estudio de

muestras se tomaron de cara de extensidn de brazos:

estudio de ECIS se tomaron de abdomen y/0 de




formol tamponado al
hematoxilina-eosina ¥ tricréomico C
estudio en los siguientes parametros:
1.- Estrato cérneo:
.- Hiperqueratosis:

auvsencia

tomaron

fitaron

técnicas

Basamos

aspecto similar a la normalidad

moderada

intensa

2.2.1.2.- Estrato escamoso (paraqueratosis):

ausencia
presencia
.- Tapdbn corneo:
ausencia
escasos
aunentados
muy aumentados
2. Estrato granuloso:
2.2.2.1.- Namero de capas de 1 a &
.2.2.2.- Gradnulos de gueratohialina:
+ nermales

t++ medianos

+++ grandes




gran aumento

nivel de!l

2. 2.8.08:

tercio

Acantolisis:
ausencia
aislada
moderada
intensa
Ecstrato de Malpighio:
Nimero de capas a nivel de la

porcidn superior

dérmica, comprendidas entre 3 y & capas.

Actividad mitdtica: realizamos wun recuento

en cinco campos diferentes tomados al azar
inferior:

- ausencia

+ de 2 a 3 mitosis
++ mas de 3 mitosis
Crestas interpapilares:
- aplanamiento

+ normal

++ aspecto psoriasiforme minimo

+++ aspecto psoriasiforme

Pigmentacidn a nivel de la capa basal:

en 1/3 interior de la epidermis

en los 2/3 inferiores

en toda la epidermis

- Dermis: Infiltrado linfocitario:
- ausencia

+ presencia




r8e

semifinos v E scion: 7 casos de [AD,

EClA, por presentar material adecuado. Se tijarcn en

ldehido al 2,5% ¥ incluyeron en epoxiresina de

9 4. - Juicio elinico ¢ Les distribuimos entre los

grupos que forman nuestra clasificacion clinica.

2.5.~ Tratamiento ¢

,.1.- 13 pacientes tratados con Etretinato:
5 Jectiosis autosdmica dominante.
& Eritrodermia congénita ictiosiforme seca.
Eritrodermia congénita ictiosiforme ampollosa.
2.8 2. - 17 pacientes tratados con vurea al 30% en
excipiente grasc lavable:

15 lctiocsis autosdmica dominante.

2 Eritrodermia congénita ictiosiforme seca.

22 pacientes tratados con wurea al 10%, acido
retinoico al 0,1% vy acetdnido de triamcinoiona al 0.1/1000 en
excipiente graso lavable:

18 lctiogis autosdmica dominante.

3 Eritrodermiaz congénita ictiosiforme seca.

Sritrodermia congénita ictiosiforme ampollosa.

3 pacientes con Eritrodermia congénita




ictiosiforme ampollosa n los cuales oe hizo tratamiento
quirtirgico (trabajo pubiicado por DULANTO y cols (50) en 197
5. &,- Evolucidn : Control al cabo de uno. tres. seis ¥
doce meses.

2.68:%.- ER los enfermos tratados con Etretinato se

valoraron ios siguientes parametros: morfologia, lipidograma,

proteinograma, hemograma, estudic histolédgico optico ¥
ultraestructural y efectos secundarios. Se hizo iconografia.

2.6.2.- En los pacientes tratados con urea al 30% se
valord 1la morfologia de las lesiones y se realizd
iconografia.

.- En les pacientes tratados con urea al 30%,

dcido retinoico al O,1% ¥ acetdnido de triamcinolona se
valord la morfologia de las leciones y se hizo iconografia.

-_—

2.7.- Documentaciodn fotografica @

2.7.1.- Para histologia: microscopio de investigacion
ORTHOPLAN con Vario-Tubo tipo 1l a 3,2 X y caja de iampara de
500, 250 y 100. Microfotografias con dispositivos LEITSZ.
Pellcula Kodak Ektachrome 50 EPY 135-36.

o2, FARDE estudio uitraestructural: microscopiec
electrdnico JEOL Jem 1Q0-B a 60 Kv. Placas Kodak electron-
-imagen 6,5x%x9 cm. para registro fotografico

(Departamento de Anatomia Patoidégica, Prof. NOGALES) .

Lag historias clinicas las exponemos en el

protocolo A v el estudio histoldgiceo en el protocolo B.




PROTOCOLO A

OBSERVACION N% NATURAL DE:
EDAD.-1:0-10 ahos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
€:51 e; adelante;
SEXO.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- l:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen, 3:2'; 4:3'; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONCS FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
t:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; o
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patolédgico
PARTO.- l:a término; 2:hipermaduro;: 3:prematuro;
TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosdmica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- i:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:5 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé colodiodn;
3:descamacidn; 4ieritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperq. p-p; S:membrana coOrnea; 6:eritrodermia
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales: S:redondeadas; 6:08curas;

7:traslucidas;

LOCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
tabdomen; S:espalda; 6:cuero cabelludo;

PRURITO.- 1:si; 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- l:sequedad; 2:hiperhidrosisi

3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:noj

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si; 2:no;




PROTOCOLO A (CONT.)

ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:s. 2:nn;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS. -1:s8i: 2:no;

- HEMOGRAMA.- l:normal: 2:patologico;

- SMA-12.- l:normal; 2:patologico;

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoliégico:
LIPIDOGRAMA.- 1l:normal: 2:patolidgico;

PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- 1l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoldgico;i_:
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no:
JUICIO CLINICO. -

- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;

- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- l:feto arlequin; 2:bebé
colodidén; S:E.C.1.S5.;

- E.C.1.S.- l:aislada; 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:S.Jung-Vogel; 5:1.1ineal circumfleja; 6:otros;

ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;

ICTI0SIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;

2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en

escarapela de Degos;

ICTI0S1S ADQUIRIDA.- l:localizaca; 2:generalizada;

TRATAMIENTO GENERAL.-1l:si; 2:no;

- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;

- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;

- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizaciong S:foliculitis;
6:otros;

TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | amho

- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;
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OBSERVACIONES PERSONALES




OBSERVACION N%1 NATURAL DE: GRANADA
EDAD. -1:0-10 §ﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEX0.~-1:vardén; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si: 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen; 3:2"'; 4:3"; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hipergq. fol.
Siotras; Vi
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patolodgico
- PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 ahoj 3:1-2;
4:12-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebe colodidn;
3:descamacion; 4:eritrodermia;-S:ampollas;

6:mancha oscuraj;

MORFOLOGI1A.-l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperg. p-p; Simembrana cbrnea; G:eritrodermia T
- TIPOS DE ESCAMAS. - lzkrandes: 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales: S:redondeadas; 6:o0scuras;
7itraslucidas;
LOCALIZACION.- i:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen:; S:espalda: 6:cuero cabel ludo;
PRURITO.- 1l:si: 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- 1l:sequedad; 2:hiperhidrosis;

1= W

3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- 1l:si; 2:no;
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:noj




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no:

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;
HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;
SMA-12.- l:normal; 2:patoldgico;
ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico;
LIPIDOGRAMA.- l:normal; Z2:patolodgico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- i:normal: 2:patologico;

o=k

CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico;
ARBOL GENEALDOGICO.- 1:si; 2:no:
JUICIO CLIN'CO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- l:feto arlequin;: 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.5.;
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- E.C.1.8.- l:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:5.Rud;
4:8.Jung-Vogel; S5:l.lineal circumfleja: S:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.3
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa: 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-l:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho:
- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- i:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; a:fotosesibilizac{an: S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; Z:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N% 2 NATURAL DE: BAFCELONA
EDAD.~-1:0-10 §ﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn: 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:sii 2:no:
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:l1'gen; 3:2"; 4:3'; 5:47
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopias 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; Pty L2
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patolodgico
- PARTO.- l:a término; 2:hipermaduro; 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- l:autosémica dominante; 2:autosdomica
recesiva; 3:mutacién: 4:ino determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-23
4:2-4; S5:4-63 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:beb¢ colodion;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas;: 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; Simembrana cornea; G6:eritrodermia e
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales;: S:iredondeadas; 6:08curas;
7:traslucidas;
LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 8:cuero cabelludo;
PRURITO.- l:si; 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad: 2:ihiperhidrosis;
3:normal.
MEJORA CON LA EDAD.- l:si; 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- 1l:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:noi




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:8i: 2:no:
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no:
~ HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgice;
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- SMA-12.- l:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico;
LIPIDOGRAMA.- 1:normal: 2:patologico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;
ESTUDIO OSEO.- l:normal; 2:patoldgico;
= CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoidgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- {:si; 2:no:
JUICIO CLiNICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:5.Refsum;
- ICTI0S!IS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.S5.;:
- E.C.1.S.- l:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:S.Jung-Vogel; 5:1.1ineal circumfleja; 6:otross
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOS1IS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
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escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- L:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- 1:muy buena: 2:buena; 3:median: 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacidng S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3: 3:3-6; 4:mas de | afho

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N: 3 NATURAL DE: 6UADIX
EDAD.-1:0-10 eﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILI1ARES. -
- CONSANGUINIDAD.- l:si;: 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:l1'gen; 3:2"; 4:3"; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis: 2:atopia; 3:hiperq. p-p; é4:hiperq. fol.
S:otras; :_:%_:i_!!_:
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patologico
- PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdémica dominante; 2:autosoOmica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- licongénita; 2:0-1 ahos 3:1-2;
4:2-4; 5:4-63 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebe colodidn;
3:descamacidn: 4teritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas;: 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; Simembrana cornea; 6:eritrodermia bt il
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas;: 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:oscufa|;
7i:traslucidas; 13114

LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:plieguas; 3:extremidade

|~
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:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabelludo; p_1i11131141:1 8
PRURITO.- 1:si; 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; Z:hiporhidrosg‘i
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3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- 1l:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:noj

-




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1l:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;:
- HEMOGRAMA.- 1l:normal; 2:patologico;
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- SMA-12.- 1:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: 2:patologico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- 1:normal; ZzpatOIOgicoﬁ
- CARIOTIPO.~ 1:44XY; 2:44XX3 3:no determinado; 4:patologico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si; 2:no;
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.5.:
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- E.C.1.5.- 1:aislada: 2:5.Sjogren-Larsson; 3:5.Rud;
43S.Jung-Vogel; S:l.lineal circumfleja; 6:otross

ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;

ICTI10S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;

2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; aagonodermatosis en

escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIDS.- liqueilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizaclion; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3;: 3:3-6; 4:mas de | aho
- RESPUESTA.- !:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N%:4 NATURAL DE: [0JA
EDAD.-1:0-10 Qﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1l:varodn: 2:nujer;
ANTECEDENTES FAMILI1ARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1l:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no; 2:i'gen; 3:2'; 4:3"; 5:4’
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l:ictiosis;: 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:thipergq. fol.

S:otras; i
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal: 2:patolodgico
- PARTO.- l:a término: 2:hipermaduro: 3:prematuros

- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosdmica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO. - l:feto arlequin; 2:bebé colodiodn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; Stmembrana clOrnea; 6:eritrodermia 1 11y

- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales;: S:redondeadas; 6:o0scuras;

i~

7:traslUcidas;

LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; S:cuero cabel ludo;

PRURITO.- 1:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:sij 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no:
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;
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SMA-12.- l:normal; 2:patologico;

ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico;
LIPIDOGRAMA.- 1:normal: Z2:patolodgico;
PROTEINOGRAMA.- 1l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEOQ.- 1:normal; 2:patoldgico;
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CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no deterninado; 4:patologico;
ARBOL GENEAILOGICO.- 1:si: 2:no;
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:5.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; Z2:bebé
colodién; 3:E.C.1.5.;
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- E.C.1.5.- 1:aislada; 2:S.Sjogren-Larsson; 3:5.Rud;
4:S.Jung-Vogel; 5:1.lineal circumfleja; 6:otross
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
- ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Con:iadi;

2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermato§is en

escarapela de LDegos;
- ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; Z2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacion; S:foliculitis;
6totros;
TRATAMIENTO LOCAL. -1:si; Z:no;
- DURACION.- i:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | amho
- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N:5

NATURAL DE: pPADUL

EDAD. -1:0-10 ahos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5 41-50;

6:51 en adelante;

SEXO.-1:vardn;: 2:mujer;

ANTECEDENTES FAMILIARES. -

CONSANGUINIDAD.- 1:si: 2:no;

CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen; 3:2'; 4:3"; 5:4’
OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.

S:otras; bbb
ANTECEDENTES PERSONALES. -

EMBARAZO.- l:normal: 2:patoldgico

PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro: J:prematuro;

TIPO DE HERENCIA.- 1:autosémica dominante; 2:autosomica

recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- l:congeénita; 2:0-1 aho; 3:1-23
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; Z2:bebé colod} on;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscuraj

MORFOLOGIA.-1:escamas: 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperg. p-p; S:membrana coOrnea; S6:eritrodermia

TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: §:redondeadas; 6:0s8curas;
7:traslucidas;

LOCALIZACION.~- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen: S:espalda; S:cuero cabelludo;

PRURITO.- 1l:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no:
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
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- SMA-12.- 1:normal; 2:patoldgico;

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: 2:patoldgico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- l:normal; 2:patologico;
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- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si; 2:noi
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- l:feto arlequin; 2:bebé
colodidny 3:E.C.1.S5.3
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- E.C.1.S.- l:aislada: 2:5.Sjogren-Larsson; 3:S5.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S:l.Jineal circumfleja;: G:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.I1.A.;
ICT10S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1l:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacion; S:foliculitis;
6:0tros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nulaj;




OBSERVACION N: 6 NATURAL DE: ARMILLA

EDAD.-1:0-10 eﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;

SEXO.-1:varén; 2:mujer;

ANTECEDENTES FAMILIARES. -

- CONSANGUINIDAD.- 1l:si: 2:no;

- CASOS FAMILIARES.- l:no: 2:l'gen; 3:2'; 4:3'; S:4’

- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3thiperq. p-p;i 4thiperq. fol.
Sitotras: Lodiodd

ANTECEDENTES PERSONALES. -

- EMBARAZO.- l:normal; 2:patologico

- PARTO.- !:a término; 2:hipermaduro; 3:prematuro;

- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosdmica
recesiva: 3:mutacién; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:11-2;
412-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé® colodion;
3:descamacién; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscuraj

MORFOLOGIA. -1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperq. p-p; S:membrana cornea; 6:eritrodermia ¥_rhih
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales: S:redondeadas; 6:0scuras;

7itraslUcidas; 13!
LOCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabel ludo F b
PRURITO.- 1:si: 2:no; :

HIDRATACION CUTANEA.- 1l:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1l:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:noi

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1l:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;:
- HEMOGRAMA.- l:ncrmal; 2:patologico;
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- SMA-12.- i:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patolégico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal; 2:patolédgico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patologico;
ESTUDIO OSED.- l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICTIDSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- 1CTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidén; 3:E.C.I1.5.;
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- E.C.1.8.- 1:aislada: 2:S.5jogren-Larsson; 3:5.Rud;
4:S.Jung-Vogels S5:1.1ineal circumfleja; G:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.}
ICTIO0S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:gencdermatosis en
escarapela de Degcs;
- ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- !:muy buena: 2:buena; 3:median; 4:nulaj;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperiipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacion; S:foliculitis;
6:0tros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; Z2:noj; :
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- l:muy buera; 2:buena; 3:mediana; 4:nula




OBSERVACION N: 7 NATURAL DE: GRANADA
EDAD.-1:0-10 gﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si: 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:!1'gen; 3:27; 4:3"; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:thiperq. p-p; 4:thiperq. fol.
S:otras; P
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patolégico
- PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro; 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- 1:autosdmica dominante; 2:autosdmica
recesiva;: 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE IMICID.- l:congénita; 2:0-1 ahog 3:11-2;
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto ar{oquin: 2:beb® colodidn;
3:descamaciodn; 4:eritrodermia; S5:ampollas;

6:mancha oscuraj;

MORFOLOGIA.-1l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperq. p-p; S:membrana cbrnea; S:eritrodermia !

- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequ~nas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:0scuras;
7i:traslucidas;

LOCALIZACION.~- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabelludo; i
PRURITO.- 1:si; 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1l:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;:
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si; 2:no;
- HE.OGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;

- SMA-12.- i:normal; 2:p2tolodgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patolégicos
LIPIDOGRAMA.- l:normal: Z2:patologico;
PROTEINOGRAMA.- 1:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSED.- l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patolodgico:
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si; 2:no: '
JUICIO CLINICO. -
- ICTIO0SIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum:
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:beb#d
colodidn; 3:E.C.1.5.;
- E.C.1.5.- 1:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S5S.Rud;
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4:8.Jung-Vogel: 5:1.1ineal circumflieja;: 6:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTI0S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizzda;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3: 3:3-6; 4:mas de | ahog
- JSPUESTA.- 1l:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nulaj;
- EFECTOS SECUNDARIDS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacion; S:tfoliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1l:si; 2:no;
- DURACION.- 1:. mes; 2:1-3; 3:3-6: 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediara; 4:nulaj;




OBSERVACION N%: 8 NATURAL DE:HUETOR TAJAR
EDAD.-1:0-10 ahos; 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

6:51 en adelante;
SEXO.-1:varén: 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -

- CONSANGUINIDAD.- 1:si: 2:ino;

- CASOS FAMILIARES.- 1:no; 2:1'gen; 3:2'; 4:3'; 514’

- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS.-
1:ictiosis; 2:atopia; 3:thiperq. P-Pj 4:hiperq. fol.
S5:otras; i

ANTECEDENTES PERSONALES. -

- EMBARAZO.~- l:normal; 2:patoldgico

- PARTO.- 1:a término: 2:hipermaduro; J:prematuro;

- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosdmica
recesiva: 3:mutacién; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- i:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:12-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlecuin; 2:bebé colodidn;
3:descamacidn; 4seritrodermia; S:ampol las;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-r; S:membrana coérnea; 6-eritrndermia bl
- TIPOS DL ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales; 5:redondeadas; 6:oscuras;

7:traslucidas; 1 3
LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabe!ludo; '
PRURITO.- i:si: 2:noj;

HIDRATACION CUTANEA. - 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
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3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:sii 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- 1l:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no:
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
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- SMA-12.- 1l:normal; 2:patoldgico;

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: 2:patologico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSED.- l:normal; 2:patoldgico;

- CARIOTIPO.- 1:44XY: 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:nog
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A,D.; 2:1.R.X.; 3:S.Re"sum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- l:feto arlequin; 2:bebeé
colodién; 3:E.C.1.5.1%
- E.C.1.S.- liaislada; 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S5.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S5:l.lineal circumfleja; G:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTI0SIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;

2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa; 4:genodermatcsis en
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escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1l:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | ahoj
- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:median: 4:nula;
- EFECTOS SECUNLAR!0S.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia: 4:fotosesibilizacliong S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; Z:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N9 NATURAL DE: TABERNAS (AL)
EDAD.-1:0-10 Qﬁcs: 2:11-20: 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

6:51 en adelante;
SEXQ.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- l:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen; 3:2'; 4:3'; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; P e
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- i:normal; 2:patolégico
- PARTO.- l:a término; 2:hipermaduro: 3:'prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién;: 4:nro determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-23
4:2-4; S5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- 1:fetoc arlequin; 2:bebé colodiéns
3:descamaciodn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura:;

MORFOLOGIA.-l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; S:membrara coOrnea; 6:eritrodermia
- TIPOS DE ESCAM..5.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales; Siredondeadas; 6:o0scuras;
7:traslucidas;
LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabelludo; b A
PRURITO.- 1l:si; 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.
MEJORA CON LA EDAD.- 1l:si; 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- 1:si: 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:sii 2:no;




ALTERAC® IJNES OFTALMOLOGICAS.-1:si: <:no:
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;
- HEMOGRAMA.- l:normal: 2:patoldgico;
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- SMA-12.- l:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- i:normal; 2:patolégico;
LIPIDOGRAMA.- l:normal: 2:patolidgico;
PROTEINOGRAMA.- 1:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSED.- l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoldgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: Z2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS PCR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:5.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- i:fetoc arlequin; 2:bebé
colodidédn; 3:E.C.1.5.;
- E.C.1.S.- l:aislada; 2:S.Sjogren-Larsson; 3:5.Rud;
4:S.Jung-Vogel; 5:1.lineal circumfleja: 6G:otros;
ICTIOS1S POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.l1.A.;
ICTI0S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
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escarapela de Degos;
- JCTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de |1 aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.-~ l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacién; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- 1l:muy buena: 2:buena; 3:mediana; 4:nulag




OBSERVACION N%: 10 NATURAL DE: GUEJAR SUERRA
EDAD.-1:0-10 eﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.~-1:varon; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen; 3:2'; 4:3'; 5:47
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otros; tetbae
ANTECEDENTES PERSCNALES. -
EMBARAZO.- l:normal; 2:patolédgico
PARTO.- l:a término; 2:hipermaduro: 3:premauro;
TIPO DE HERENCIA.- l:autosémica dominante; 2:autosdémica
recesiva; 3:mutacidéni 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; 5:4-65; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin: 2:bebé colodion;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA. -l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperq. p-p; S:membrana cornea; 6:eritrodermia R

- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas: 3;pequenas;
4:poligonales;: S:redondeadas; 6:oscuras;
7:trasllOcidas;

LOCALIZACION.- t:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 8:cuero cabelludos

PRURITO.- 1:si; 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1l:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si; 2:no;
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:s8i: 2:no:
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si; 2:n03}
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
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- SMA-12.- l:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patolédgico;
LIPIDOGRAMA.- 1:normal: 2:patolodgico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSED.- l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICT!0SIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.S5.:
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- E.C.1.5.- l:aislada; 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S5:1.1ineal circumfleja: 6:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOS1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
- ICT10S1S ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- {:muy buena:; 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- t:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacién; S:foliculitis;
G:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N*% 11 NATURAL DE: MONTEFRIO

EDAD.-1:0-10 §ﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;

SEXO.~-1:vardén; 2:mujer;

ANTECEDENTES FAMILIARES. -

- CONSANGUINIDAD.- i:si; 2:no;

- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1"gen; 3:2'; 4:3'; 5:4’

- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fo!.
S:otras;

ANTECEDENTES PERSONALES. -

- EMBARAZO.- i:normal; 2:patologico

- PARTO.- l:a término; 2:hipermaduro; 3d:prematuro;

- TIPO DE HERENCIA.- l:autosémica dominante; 2:autosémica
recesiva; 3:mutacidn; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
432-4; 5:4-63 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé colodidn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:oscuras;
7:traslucidas; 12114
LOCALIZACION.- i:flancos; 2:pliegues; 3iextremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabelludo; '
PRURITO.- 1:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- l:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;

4:hiperq. p-p; S:imembrana cornea; 6:eritrodermia '
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si; 2:no:
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patologico;
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- SMA-12.- l:normal; 2:patologico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patolodgico;
LIPIDOGRAMA.- l:normal; 2:patolédgico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:pa£olbgico;
ESTUDIO OSEO.- l:normal: 2:patologicc;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patolodgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- l:si; 2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICTIO0SIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.3 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.5.3
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- E.C.1.5.- l:aislada: 2:5S.S5jogren-Larsson; 2:S.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S:l.lineal circumfleja; G:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOS1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
- ICTIOSIS ADQUIRIDA.- 1:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- ':1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:median: 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacién; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- {:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N% 12

NATURAL DE: GUALCHOS

EDAD. -1:0-10 ahos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50; *

6:51 en adelante;

SEXO.-1:vardn;: 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -

CONSANGUINIDAD. - 1:si; C:noj

CASOS FAMILIARES.- 1l:no: 2:1'gen; 3:2'; 4:3"; 5:47
OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperqg. fol.
Siotras;

ANTECEDENTES PERSONALES. -

EMBARAZO.- l:normal; 2:patoldgico
PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro; 3:prematuro;

TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosomica

recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:12-4; S5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZOD.- l:feto arlequin; 2:bebé colodion;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperq. p-p; Simembrana cornea; 6:eritrodermia P

TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas;: d;pequenas;
4:poligcnales; S:redondeadas; G6:oscuras;
7:traslOcidas;

LOCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; 3:extremidade

s
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabelludo; ro vl

PRURITO.- 1l:si; 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1l:sij 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS. ~-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si; 2:no;
- HEMOGRAMA.- 1l:normal; 2:patoldgico;
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- SMA-12.- i:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patologico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: 2:patologico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patologico;
ESTUDIO OSEO.- l:normal; 2:patolédgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinade; 4:patolodgico;
- ARBOL GENEALUGICO.- 1:si; 2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- i:feto arlequin; 2:bebé
colodién; 3:E.C.I1.5.;
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- E.C.1.S.- 1:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:5.Jung-Vogei; S:1.lineal circumfleja; G:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.}
iCTiOS1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacidn; S:foljculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1l:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes: 2:1-3; 3:3-6: 4:mas de | afo

- RESPUESTA.- l:muy buena:; 2:tuena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N%13 NATURAL DE: MOTRIL
EDAD.-1:0-10 gﬁos: 2:11-20: 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

€:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn: 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1l:si: 2:no;
- CASOS FAMIL'ARES.- 1:no: 2:!'gen; 3:2'; 4:3"; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; ' EARE
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patolodgico
- PARTO.- l:a término; 2:hipermaduro; 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- l:autosémica dominante; 2:autosémica
recesiva; 3:mutacidn; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:12-4; 5:64-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé colodidn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia;: S:ampollas;

6:mancha oscuraj;

MORFOLOGIA. -1l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperqg. p-p; S:membrana cornea; 6:eritrodermia R
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:iredondeadas; 6:oscuras;
7:traslucidas;
LOCALIZACION. - 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
tabdomen; S:espalda; 6:cuervo cabelludo; :
PRURITO.- 1:si: 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- l:sequedad; 2:hiperhidrosis}
3:normal.
MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;
MEJORA CON "L CALOR.- l:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:noi




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no:
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si; 2:no;
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
- SMA-12.- i:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patologico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: 2:patolodgico;
PROTEINOGRAMA.~- 1:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSED.- l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si; 2:noj
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- l:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.5.;
- E.C.1.5.~- l:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:5.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S5:1.1ineal circumfleja: 6:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.3
ICTI0S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
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escarapela de Dagos;
- ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia: 4:fotosesibilizacion; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | afo

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACICN N%:14 NATURAL DE: MOTRIL

EDAD.-1:0-10 §ﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;

SEXO.-1:varén: 2:mujer;

ANTECEDENTES FAMILIARES. -

- CONSANGUINIDAD.~- 1:si; 2:no;

- CASOS FAMILIARES.- lino: 2:l'gen; 3:2°; 4:3"; 5:4’

- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis: 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:h’perq. fol.
S:otras; : i

ANTECEDENTES PERSONALES. -

- EMBARAZO.- l:normal; 2:patolédgico

- PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro; Jd:prematuro;

- TIPO DE HERENCIA.- l:autosémica dominante; 2:autosdmica
recesiva; X:mutacidn; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
412-4; S:4-6; 5:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- 1:feto arlequin; 2:bebé colodidn;
3:descamaciodn; 4:eritrodermia; S:ampollias;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-l:escamas: 2:hiperq. fol.; 3iverrugosidades;

4:hiperg. p-p; Stmembranc cornea; 6:eritrodermia '

1111218
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes: 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales: S:redondeadas; 6:oscuras;

7:traslucidas; 12114

LOCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;

4:abdomen; S:espalda: 6:cuero cabelludo;

PRURITO.- 1:si; 2:no;

HIDRATACION CUTANEA. - 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;

3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:noj

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- I:sis 2:no;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1l:si: 2:no;
EXPL.LORACIONES COMPLEMENTARIAS,-1:si: 2:no;

- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;

- SMA-12.- l:normal; 2:patolédgicos

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal;: 2:patolédgico;

PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patolodogico;
ESTUDIO OSED.- i:normal;: 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoldgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si; 2:no3
JUICIO CLINICO. -

- ICTI0S1S POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;

- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodién; 3:E.C.1.5.;

- E.C.1.S.- 1:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:5.Rud;

4:5.Jung-Vogel; 5:1.lineal circumfleja; 6:otros;
ICTIOSIS FOR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIO0S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;

- ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;

TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;

- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;

- RESPUESTA.- l:muy buena:; 2:buena; 3:median; 4:nula;

- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizaciodn; S:foliculitis;
6:otros;

TRATAMIENTO LOCAL.-1:si;s 2:noj
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nulaj;
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OBSERVACION N%15 NATURAL DE: MOTRIL
EDAD.-1:0-10 gﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEX0O.~-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si; 2:nc;
- CASOS FAMILIARES.- 1ino; 2:1'gen; 3:2°; 4:3"; 514’
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p: 4:hiperq. fol.
S:otras; P12
ANTECEDENTES PERSONALES. -
' - EMBARAZO.- l:normal; 2:patoidgico
- PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro; 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- 1:3utosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE iINICID.- i:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlecuin; 2:bebé colodion;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOL.OGIA.-l:escamas; 2:hiperq. .cl.3 3:verrugosidades:

4:hiperq. p-p; S:membrana cornea; 6:eritrodermia R I

- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:reuondeadas; 6:o0scuras;
7:traslucidas;
LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen: S:espalda; 6:cuero cabel ludo;
PRURITO.- 1:si: 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- 1l:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.
MEJORA CON LA EDAD.- 1:ci; 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- 1:sii <:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no:
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si' 2:no:
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patologico;
- SMA-12.- l:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico:
- LIPIDOGRAMA.- 1l:normal*: Z2:patoldgico;
- PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;

- ESTUDIO OSEO.- l:normal; 2:patoldgico;

~ CARIOTIPO.- l:44XY: 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoldgico;

- ARBOL GENEALOGICO.- 1:3i; 2:no:
JUICIO CLINICO. -

- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;

- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.5.3
- E.C.!1.S.- t:ais.ada; 2:5.5jogren-Larsson; 3:S.Rud;

4:5.Jung-Vogel; & .I.lineal circumfleja: 6:o0tros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERA. LISIS5.- 1:E.C.[.A.3
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIMA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1l:si; 2:no;

- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;

- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:median; 4:nula;

- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperl:; :mia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacidn; S:foliculitis;
6:otros;

TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; Z:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6: 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- !:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;
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OBSERVACION N% 16 NATURAL DE: MOTRIL
EDAD. -1:0-10 gﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

€6:51 en adelante;
SEX0.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -

- CONSANGUINIDAD.- 1l:sij 2:no;

- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen; 3:2°; 4:3"; 5:4’

- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
t:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras;

ANTECEDENTES PERSONALES. -

- EMBARAZO.- l:ncrmal; 2:patologico

- PARTO.- .:a termino; 2:hipermaduro: 3:prematuro;

- TIPO DE HERENCIA.~ 1:autosémica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- l:congeénita; 2:0-1 aho; 3:1-23
4:2-4; S5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebe colodidng
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA, -l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
eritrodermia VL

4:hiperq. p-p; S:imembrana cornea; 6:
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
6:

4:poligonales; S:redondeadas; oscuras;
7itraslucidas;

LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabel ludo; Vo
PRURITO.- 1l:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- l:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:inormal.

MEJORA CON LA EDAD.-~ 1:si; 2:no;

MEJORA COi! EL CALOR.- i:si; 2:no;

ESTIGMAS ATOPICOS.- 1:si: Z:no;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXFLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si; 2:no:
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
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- SMA-12.- i:normal; 2:patolodgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patolodgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: Z:patologico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- 1:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPG.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICTI0L1S POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.3 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.5.3
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- E.C.1.5.- l:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson: 3:5.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S5:l.lineal circumfleja; 6:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos:
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- Ll:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemiaj
3:alopecia; 4:fotosesibilizaciong S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; Z:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- {:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OCBSERVACION N%17 NATURAL DE: MONTEJICAR
EDAD. -1:0-10 eﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

6:51 en adelante;

SEXO.~-1:vardén; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -

CONSANGUINIDAD.- 1:si; 2:noj

CASOS FAMILIARES.- 1:no; 2:1-gen; 3:2'; 4:3"; 5:4°
OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
i:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; . '

ANTECEDENTES PERSONALES. -

EMBARAZO.- l:normal; 2:patolodgico
PARTO.- 1l:a término; 2:hipermaduro; 3:prematuro;

TIPO DE HERENCIA.- l:autnsdémica dominante; 2:autosdmica

recesiva; 3:mutacidén; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-23
4:12-4; S5:4-€; 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlaquin; 2:bebé colodion;
3:descamacion; 4:eritrodermias S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperq. p-p; S:membrena coOrnea; 6:eritrodermina

TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:o0scuras;
7i:traslUcidas;

LOCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
s:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabelludo; 0 8N S Bl
PRURITO.- 1:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- l:si; 2:noj

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;

13114




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no:
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
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- SMA-12.- l:normal; 2:patoldgico;

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico;
LIPIDOGRAMA.- 1:normal; 2:patoldgico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;
ESTUDIO OSEO.- l:normal; 2:patoldgico;
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CARIOTIPO. - 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1l:si; 2:no:
JUICIO CLINICO. - |
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:i.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebe
colodidén; 3:E.C.1.5.
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- E.C.1.S.- l:aislada;: 2:5.S5jogren-Larsson; 3:S5S.Rud;
4:S.Jung-Vogel; 5:1.lineal circumfleja: 6:o0tros;
ICTIOSIS POR ACANTGQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S5.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
- ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho:
- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia: 4:fotcsesibilizacién; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; Z2:no;
- DURACION.- 1:1 mes: 2:1-3; 3:3-€; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- {:muy buena:; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACICN N%18 NATURAL DE: JETE
EDAD.-1:0-10 ?ﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; S5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:i'gen; 3:2"; 4:3'; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; Fobi b
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patoldgico
- PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- 1:autosémica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; S:4-6; 6:16-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto ariequin; 2:bebé colodiodng
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas;: 2:hiperq. fol.; 3iverrugosidades;
4:hiperq. p-p; Simembrana cérneaj; 6:eritrodermia (I
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3:ipequenas;

4:poligonales: S:redondeadas; 6:o0scuras;
7:traslucidas;

LOCALIZACION. - 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades
4:abdomen: S:espalda; 6S:cuero cabel ludo; R
PRURITO.- 1:si; 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiverhidrosis;

3:normal. :
MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:noj
MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:8i: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:8i: 2:no}

- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patologico;

- SMA-12.- l:normal;: 2:patoldgico;

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;

PROYEINOGRAMA.~- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUD!O OSEO.- l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO. - 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoloédgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:noi
JUICIC CLINICO. -

- ICTIOS!S POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;

- ICTI0S1S POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodién; 3:E.C.1.5.:

- E.C.1.S.- 1:aislada; 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:S...ng-Vogel; S5:1.lineal circumfle a: 6:otros;

ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.}

ICT'0S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;

2:i.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en

escarapela de Legos;

ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;

TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;

- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;

- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacién; S:foliculitis;
G6:otros;

TRATAMIENTO LOCAL.-~1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:meciana; 4:nula;
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OBSERVACION N%19 NATURAL DE: pyRULLENA
EDAD.-1:0-10 ?ﬁcs: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50%
6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardén; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no; 2:!1'gen; 3:2"; 4:3"; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p;i 4:hiperq. fol.
Ssotras; F Rt e
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patoloégico
- PARTO.- .:a término;: 2:hipermaduro;: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;%
4312-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- i:fetc arlequin; 2:bebé colodidng
3:descamacién; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA. -l:escamas: 2:hiperq. fol.; 3iverrugosidades;
4ihiperq. p-p; S:membrana cornea; 6:eritrodermia R
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequen?s;

4:poligonales: S:redondeadas; 6:oscuras;
7:trasllUcidas;
LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades

8
4:abdomen: S:espalda; 6:cuero cabelludo; boi131311 40

PRURITO.- 1:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA. - {:isequedacd; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1l:si; 2:noj

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no}
EXPLORACIONES COMPLEMENTARiIAS.-1:si: ¢ noj
- HEMOGRAMA.- l:normal: 2:patolégico;

- - -
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- SMA-12.- {:normal; 2:patolodgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico;
LIPIDOGRAMA.~- l:normal: 2:patologico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal: 2:patoldgico;
ESTUDIO USED.- i:normal; 2:patolodgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologicn;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:5i; 2:nog
JUiClO CLINICO. - '
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsumj
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.S.:
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- E.C.1.S.- l:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S5.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S:l.lineal circumfleja; 6:otross
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.l.A.;
ICT10S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis
escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAM'ENTO GENERAL.-1:si: 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:median: 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacion; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- {:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N%20 NATURAL DE: JAYENA
EDAD.-1:0-10 gﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.~ 1l:si: 2:no;
- CASUS FAMILIAKES.- 1:no: 2:1'gen; 3:2°; 4:3"; S5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
t:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hipergq. fol.
S:iotras: oot ot
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patologico
- PARTO.- 1l:a término; 2:hipermaduro;: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- 1:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé colodidn;
3+descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; S:membrana coOrnea; 6:eritrodermia
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales; S:iredondeadas; 6:o0scuras;
7:traslucidas;
LOCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabeliudo;
PRURITO.- 1:si: 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad: 2:hiperhidrousis;
3:normal.
MEJORA CON LA EDAD.- 1l:sij 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- l:sii 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:noj
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-l:si: 2:noi
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;

- .
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- SMA-12.- l:normal; 2:patologico;

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: 2:patolodgico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- l:normal; 2:patolégico;
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- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patolb¢ico:
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebe
colodién; 3:E.C.1.5.;
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- E.C.1.S.- t:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S:l.l1ineal circumfleja; 6:otros;
ICTIOS1S POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
ICTIOS!'S ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si: 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena: Z:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizaciodn; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; Z:no;
- DURACION.- 1:1 mes: 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | ano

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula




OBSERVACION N%: 21 NATURAL DE: GRANADA
EDAD.-1:0-10 eﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO. ~1:vardn: 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no;: 2:1"'gen; 3:2"; 4:3"} 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hipergq. fol.
S:otras; ' P
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patoldgico
- PARTO.- 1:a término: 2:hipermaduro: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- i:autosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.~- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-23
4:12-4; 5:4-63 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- 1:feto arlequin; 2:bebd cclodidn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA. -1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
a:hipdrq. p-p; S:membrana coérnea; 6:eritrodermia
- TIPOS DE ESCAMAS.- ligrandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:08curas;
7:traslucidas;
LOCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; 3:extremidad
4:abdomen: S:espalda; 6:cuero cabelliudo; F ik
PRURITO.- 1:si: 2:n3d;
HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
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3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:noi
MEJORA CON EL CALOR.- 1:sij 2:no;
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:n0;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:8i: 2:no}
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:8i: 2:no}

- HEMOGRAMA.- 1:normal; 2:patolodgico;

- SMA-12.- i:normal; 2:patolodgico;

- ORINA ELEMENTAL.- 1:normal; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- 1l:normal; 2:patologicos
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- i:normal; 2:patolédgico;

- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patologico

- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si;: 2:nog
JUICIO CLINICO. -

- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;

- ICTI0S1S POR PROLIFERACION.- l:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.5.13
- E.C.1.5S.- 1:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;

43S.Jung-Vogel; S:i.lineal circumfleja; G:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTI0S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;

- ICTIOSIS ADQUIRIDA.- 1l:localizada; 2:generalizada;

TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;

- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;

- RESPUESTA.- 1:muy buena: 2:buena; 3:mediani 4:nula;

- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2thiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacioén; S:foliculitis,
G:otros;

TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:! mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas d- | aho

- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;
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OBSERVACION N% 22 NATURAL DE: SANTA FE
EDAD.-1:0-10 gﬁos: 2111-203 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1l:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si: 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen; 3-2'; 4:3"; 5:4°
- DTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4thiperq. fol.
S:otras; oty 1o
ANCECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal:; 2:patolodgico
- PARTO.- l:a término: 2:hipermaduro; 3:prematuro;
- TIPC DE HERENCiA.- l:autosPmica dominante; 2:autosdmica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 ahoj 3:1-2;
4:12-4; S5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZ20.- 1l:feto arlequin; 2:bebé colodiodéng
3:descamacidn; 4:eritrodermia;: S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades:

4:hiperq. p-p; S:membrana cbrnea; S:eritrodermia e e
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; G:oscuras;
7:traslucidas; 13!
LOCALIZACID&,- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4tabdomen; S:espalda; S:cuero cabel ludo; Vv
PRURITO.- 1:=i: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;

= 1= v |-

3:normal.

MEJORA _ON LA EDAD.- l:si; 2:noj
MEJORA CON EL CALOR.- l:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:s1, 21 i




ALTERACICONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no:
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patn'dgico;

B L

- SMA-12.- l:normal; 2:patoldgico;
~ ORINA ELEMENTAL.- l:ncrmal; 2:patoldgico;
LIPIDOGRAMA.- 1:normal: 2:patolodgico;
PROTEINOGRAMA.- 1:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- l:normal; 2:ratologico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3.no determivado; 4:patolégico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no;
JUICIO CLIN'CO., -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOS1S POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodién; 3:E.C.1.S5.;
- E.C.1.5.- 1:aislada: 2:5.Sjcgren-Larsscn; 3:5.Rudy
4:S.Jung-Vogel; 5:1.1ineal circumfle ,a; 6:otro:
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIO0S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S. onradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
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escarapela de Degos;
- ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-l:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacidn; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes: 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | afo

- RESPUESTA.- i:muy buena: 2:buena; 3:mediana; 4:nula:




OBSERVACION N% 23 NATURAL DE: GRANADA
EDAD.-1:0-10 ahos: 2:11-20; 3:21-30; #:31-40; 5:41-50;

6:51 en adelante;
SEX0.-1:varén; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1l:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen; 3:2'; 4:3"; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; Sl T O
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZU.- l:normal;: 2:patoldgico
- PARTO.- 1:a términc; 2:hipermaduro: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosoémica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; S5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZQ.- l:feto arlequin; 2:bebé ~olodiong
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-l:escamas;: 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; S:imembrana cornea; 6:eritrodermia okl bl
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:0scuras;
7:traslucicas; 12114

LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:piiegues; 3:extremidades;

-

-

4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabel ludo; P oS
PRURITO.- 1:si: 2:no;
HIDRATACICN CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
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3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si; 2:no;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-i:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;
HEMOGRAMA. - l:normal; 2:patolodgico;
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SMA-12.- l:normal; 2:patologico;

ORINA ELEMENTAL.- l:norma'; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- l:rnormal: 2:patolédgico:
PROTEINOGRAMA. - 1:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- i:normal; 2:patoldgico;

A
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CARIOTIPO. - 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoldgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1l:si: 2:no:
JUICIO CLINICO, -
ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
ICTI0SIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidén; 3:E.C.1.S5.;
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- E.C.1.S5.- l:aislada; 2:5.5jogren-Larsson; 3:S5S.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S5:l.lineal circumfleja; 6:otross
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICT10S1S DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
iICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1l:si: 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:median: 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacidn; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes: 2:1-3; 3:3-6: 4:mas de | ano

- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N%: 24 NATURAL DE: GRANADA
EDAD. -1:0-10 Qﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn: 2:mujer;
' ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:l'gen; 3:2°; 4:3'; S:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; Z:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras: ol EL 3
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patoldgico
- PARTO.- 1:a termino: 2:hipermaduro; 3J:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- i:autosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:!-2;
4:2-4; S5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé colodiodn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-l:escamas: 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; S:membrana cornea; 6:eritrodermia .
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales;: S:redondeadas: 6:o0s8curas;
7:traslucidas;
,OCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; J:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; S:cuero cabel ludo; Al e e
PRURITO.- 1:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;

3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;
MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;
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- SMA-12.- 1:normal; 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- 1:normal; 2:patolodgico;
LIPIDOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;
PROTEINOGRAMA.- 1:normal: 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- 1l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado: 4:patolodogico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si;: 2:no;
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOS!S POR PROLIFERACION.- l:feto arltquin; 2:bebeé
colodidn; 3:E.C.1.5.;
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- E.C.1.S.- l:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S5.Rud;
4:S.Jung-Vogel; S5:1.lineal circumflieja: 6:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis
escarapela de Degos:
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- 1:muy buena: 2:buena; 3:median: 4:nulaj
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacion; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:mediana;

4:nula;




OBSERVACION N%:25 NATURAL DE: MOLVIZAR
EDAD. -1:0-10 gﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si: 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no; 2:1'gen; 3:2'; 4:3'; S5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; oo bE bl
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZC.- l:normai: 2:patoldgico
- PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro; 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- 1:autosdémica dominante; 2:autosémica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé¢ colodidn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA. -1:escPmas;: 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperq. p-p; S:membrana coOrnea; G6:eritrodermia 1 128

- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:o0scuras;
7:traslucidas; 13114
LOCALIZACION.- l:flancos; 2:pliegues; ‘3:extremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabelludo; ot B o B
PRURITO.- 1:si;: 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.
MEJORA CON LA EDAD.- 1l:si: 2:noj;
MEJORA CON EL CALOR,.- l:si; 2:no!
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si; 2:no;
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS. -1:si: 2:no:
- HEMOGRAMA.- 1l:normal; 2:patoldgico;

= )=

-

= e

SMA-12.- 1:normal; 2:patoldgico;

ORINA ELEMENTAL.- 1l:normal; Z2:patolédgico;
LIPIDOGRAMA.- 1:normal; 2Z:patoldgico;
PROTEINOGRAMA.- 1:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO 0OSEO.- l:normal; 2:patoldgico;

CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoldgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1l:si; 2:nua:
JUICIO CLINICO. -
iCTIUSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodién; 3:E.C.1.5.:

..
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- E.C.1.5.- 1:aislada;: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:S.Jung-Vogel: S:l.lineal circumfleja; 6:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:5.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos:
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena: 2:buena; 3:median: 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- 1l:queilitis; 2:hiperlipemia;
talopecia; 4:fotosesibilizacidn; S:fcliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6: 4:mas de | anho

- RESPUESTA.- l:muy buena: Z2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N*% 26

NATURAL DE: LOJA

EDAD.-1:0-10 §ﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

6:51 en adelante;

SEXD.~-1:varén;: 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -

CONSANGUINIDAD.- 1:si;: 2:no;

CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:i'gen; 3:2'; 4:3"; 5:4°
OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:icticsis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:iotras; o -

ANTECEDENTES PERSONALES. -

EMBARAZO.- l:normal: 2:patolodgico
PARTO.- 1:a término; 2:hipermaduro: 3J:prematuro;

TIPO DE HERENCIA.- l:autosdémica dominante; 2:autosdmica

recesiva;: 3:mutacién; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:12-4; S5:4-63 6:6-9; 7:9 en adeiante;

FORMA DE COMIENZO.- 1:feto arlequin; 2:bebé colodiodn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA. -l:escamas: 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;

4:hiperq. p-p; S:membrana cornea; 6:eritrodermia

TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:o0scuras;
7:traslOcidas;

LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidade

s
4:abdomen;: S:espalda; S:cuero cabel ludo; r11i g

PRURITO.- l:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si; 2:no;

-
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ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;

- . - e
-

- HEMOGRAMA.- l:normal: 2:patologico;
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- SMA-12.- l:normal;: 2:patoldgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patoldgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: 2:patoloégics:
PROTEINOGRAMA.- l:normal: Z:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- i:normal;: 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patoldgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- i:feto arlequin; Z2:bebé
colodién; 3:E.C.[.S.:
- E.C.1.S.- 1:aislada;: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:S.Jung-Vogel; 5:l.lineal circumfleja: 6:otross
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:5.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis
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escarapel!a de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- 1:local‘zada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1l:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacién; S:foliculitis;
€:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2:no; :
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- 1l:muy buena; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N%27 NATURAL DE: CHAUCHINA
EDAD.=-1:0-10 §ﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1:vardn; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si; 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- i:no: 2:1'gen; 3:2'; 4:3"; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
S:otras; i
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patolégico
- PARTO.- l:a término: 2:hipermaduro;: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- 1l:autosdémica dominante; 2:autosdomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada:
EDAD DE INICIO.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé colodidn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampol las;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA. -1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperqg. p-p;: S:membrana cobrnea; 6:eritrodermia P

- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;

4:poligonales: S:redondeadas; 6:o0scuras;

7:traslUcidas;
LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidade
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4:abdomen: S:espalda; S:cuero cabelludoj o118

PRURITO.- 1:si: 2:no;
HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;
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3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:noj;
MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS. ‘1:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no:

- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;

- SMA-12.- l:normal; 2:patolodgico;

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patolédgico:
LIPIDOGRAMA.- l:normal: Z:patolodgico;

PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patolodgico;
ESTUDIO OSEO.- i:normal; 2:patolodgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patolodgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si; 2:no:
4. tClI0 CLINICO. -

- ICTI0S1S POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;

- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.S5.:

- E.C.1.5.- l:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S.Rud;
4:5.Jung-Vogel; S:l.lineal circumfleja; 6:otros;

ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;

ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;

2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en

escarapela de Degos:

ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada: 2:generalizada;

TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no:

- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de |1 aho;

- RESPUESTA.- 1l:muy buena: 2:buena; 3:median; 4:nula;

- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia: 4:fotosesibilizacion; S:foliculitis;
6:otros;

TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; Z:mo;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3: 3:3-6; 4:mas de | aho

- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:medianz; 4:nulaj




OBSERVACION N%: 28 NATURAL DE: FONELAS
EDAD.-1:0-10 ?ﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

6:51 en adelante;
SEXO.-1:varén; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -

- CONSANGUINIDAD.- 1l:sii 2.

- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:l"gen; 3:2"; 4:37; S:4’

- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
Siotras; f vt 3

ANTECEDENTES PERSONALES. -

- EMBARAZO.- l:normal; 2:patologico

- PARTO.- l:a término; 2:hipermaduro; 3d:prematuro;

- TIPO DE HERENCIA.- 1:autosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;

EDAD DE INICID.- l:congénita; 2:0-1 aho; 311-23
4:2-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- 1l:feto arlequin; 2:beb® colodidn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA.-1:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; Simembrana cornea; 6:eritrodermia t i1t 3
- TIFOS DE ESCAMAS.- l:grandes: 2:medianas; 3J;pequenas;

4:poligonales; S:redondeadas; 6:o0scuras;
7:traslucidas; 13114
LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen: S:espalda; 6:cuero cabelludo; S

PRURITO.- 1:si: 2:no;

HIDRATACION CUTANEA.- 1:sequedad; 2:hiperhidrosis;

3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no;

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si; 2:no}




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-!l:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;
- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patologico;
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- SMA-12.- 1:normal; 2:patolodgico;
- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:patologico;
LIPIDOGRAMA.- 1:normal: 2:patologico;
PROTEINOGRAMA.- l:normal; 2:patoldgico;
ESTUDIO OSEO.- i:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX:; 3:no determinado; 4:patoldgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no:
JUICIO CLINICO. -
- ICTICSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.;: 2:1.R.X.; 3:S5.Refsum;
- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.1.S.:
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- E.C.1.S.- 1l:aislada; 2:S.Sjogren-Larsson; 3:S5.Rud;
4:5.Jung-Vogel; 5:1.lineal circumfleja: B:otros;
ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.;
ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:S.Conradi;
2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en
escarapela de Degos;
ICTIOSIS ADQUIRIDA.- l:localizada; 2:generalizada;
TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | aho;
- RESPUESTA.- l:muy buena; 2:buena; 3:median; 4:nula;
- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacidn; S:foliculitis;
6:otros;
TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2Z:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | afo

- RESPUESTA.- l:muy buena; Z2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N% 29 NATURAL DE: GRANADA
EDAD. -1:0-10 gﬁos: 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;
6:51 en adelante;
SEXO.-1:varén; 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1:si: 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- l:no: 2:1'gen; 3:2’; 4:3'; 5:4’
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
1:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hipergq. fol.
S:otras; e
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal;: 2:patolodgico

- PARTO.- 1:a término: 2:hipermaduro;: 3:prematuro;
- TIPO DE HERENCIA.- 1:autosdmica dominante; 2:autosomica
recesiva; 3:mutacidn; 4:no determinada;

EDAD DE INICIO.- i:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-2;

4:12-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;
FORMA DE COMIENZO.- l:feto arlequin; 2:bebé colodiodn;

3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA. -l:escamas; 2:hiperq. fol.: 3:verrugosidades;
4:hiperg. p-p; S:membrana codrnea; G6:eritrodermia '

- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: S:redondeadas; 6:o0scuras;
7:traslucidas;

LOCALIZACION.- i:flancos; 2:pliegues;: 3iextremidades;
4:abdomen; S:espalda; 6:cuero cabel ludo; G
PRURITO.- 1l:si: 2:noj

HIDRATACION CUTANEA.- i:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.

MEJORA CON LA EDAD.- 1l:si; 2:noj

MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:

ESTIGMAS ATOPICOS.- lssii 2:noj




ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS.-1l:si: 2:no;
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.-1:si: 2:no;:

- HEMOGRAMA.- l:normal; 2:patolédgico:

- SMA-12.- l:normal; 2:patoldgico;

- ORINA ELEMENTAL.- l:normal; 2:pa‘olodgico;
LIPIDOGRAMA.- l:normal: Z2:patologico;

PROTEINOGRAMA.- l:normal; Z2:patoldgico;
ESTUDIO OSED.- l:normal; 2:patoldgico;
- CARIOTIPO.- 1:44XY; 2:44XX; 3:no determinado; 4:patolodgico;
- ARBOL GENEALOGICO.- 1:si: 2:no;
JUICIO CLINICO. -

- ICTIOSIS POR RETENCION.- 1:1.A.D.; 2:1.R.X.; 3:S.Refsum;

- ICTIOSIS POR PROLIFERACION.- 1:feto arlequin; 2:bebé
colodidn; 3:E.C.I1.S5.;

- E.C.1.S.- t:aislada: 2:S.Sjogren-Larsson;: 3:S.Rud;
4:S.Jung-Vogel: 5:1.lineal circumfleja; 6:otros;

ICTIOSIS POR ACANTOQUERATOLISIS.- 1:E.C.1.A.3

ICTIOSIS DIFICILMENTE CLASIFICABLES.- 1:5.Conradi;

2:1.Hystrix; 3:S.Mendes da Costa; 4:genodermatosis en

escarapela de Degos;

ICTIOSIS ADQUIRIDA.- 1:localizada; 2:generalizada;

TRATAMIENTO GENERAL.-1:si; 2:no;

- -DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de 1 ahoj;

- RESPUESTA.- 1:muy buena; 2:buena; 3:medianji 4:nula;

- EFECTOS SECUNDARIOS.- l:queilitis; 2:hiperlipemia;
3:alopecia; 4:fotosesibilizacion; S:foliculitis;
6:0tros;

TRATAMIENTO LOCAL.-1:si; 2Z:no;
- DURACION.- 1:1 mes; 2:1-3; 3:3-6; 4:mas de | ano

- RESPUESTA.- l:muy buena:; 2:buena; 3:mediana; 4:nula;




OBSERVACION N&:30

EDAD. =-1:0-10 ahos; 2:11-20; 3:21-30; 4:31-40; 5:41-50;

6:51 en adelante;
SEX0O.-1:vardén: 2:mujer;
ANTECEDENTES FAMILIARES. -
- CONSANGUINIDAD.- 1l:si: 2:no;
- CASOS FAMILIARES.- 1:no: 2:1'gen; 3:2'; 4:3'; 5:4°
- OTRAS MANIFESTACIONES FAMILIARES DERMATOLOGICAS. -
l:ictiosis; 2:atopia; 3:hiperq. p-p; 4:hiperq. fol.
Sitotras; P
ANTECEDENTES PERSONALES. -
- EMBARAZO.- l:normal; 2:patolédgico

- PARTO.- l:a término; 2:hipermaduro: 3:prematuro;

- TIPO DE HERENCIA.- l:autosdmica dominante; 2:autosdmica

recesiva; 3:mutacién; 4:no determinada;

EDAD DE INICID.- l:congénita; 2:0-1 aho; 3:1-23
432-4; 5:4-6; 6:6-9; 7:9 en adelante;

FORMA DE COMIENZO.- 1:feto arlequin; 2:bebé colodidn;
3:descamacidn; 4:eritrodermia; S:ampollas;

6:mancha oscura;

MORFOLOGIA. -l:escamas; 2:hiperq. fol.; 3:verrugosidades;
4:hiperq. p-p; S:membrana coOrnea; 6:eritrodermia I
- TIPOS DE ESCAMAS.- l:grandes; 2:medianas; 3;pequenas;
4:poligonales: Siredondeadas; 6:oscuras;
7:traslucidas;
LOCALIZACION.- 1:flancos; 2:pliegues; 3:extremidades;
4:abdomen: S:espalda; S:cuero cabelludos ik
PRURITO.- 1:si: 2:no;
HIDRATACION CUTANEA. - 1l:sequedad; 2:hiperhidrosis;
3:normal.
MEJORA CON LA EDAD.- 1:si; 2:no:
MEJORA CON EL CALOR.- 1:si; 2:no:
ESTIGMAS ATOPICOS.- l:si: 2:no;

NATURAL DE: CASTELL DE FERRO
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