


Fig. 54.- ECIS. Aspecto psoriasiforme y existen-

cia de varias capas de estrato granuloso con gra
nulos gruesos (25 X) (Obs. 59).

Fig. 55.- ECIS. Presencia de actividad mitética
en la zona media del estrato de Malpighio (40 X)
(Obs. 61).







Fig, 56.- ECIS. Incremento del numero de corneocitos con persistencia

de desmosomas alargados (Obs. 64).
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Fig. 57.- ECIS. Obsérvese la presencia de desmosomas alargados en el
estrato granuloso y coérneo con granulos de queratohialina pequefios -
(Obs. 61).







Fig., 58.- ECIS. Estrato granulcso con granulos de queratohialina gran
des e irregulares (Obs. 64).







Fig. 59.- ECIS. Corneocitos con edema intercelular, separacidén de los

tonofilamentos (acantolisis que mostraba la Obs, 63). Dichas células

estan adheridas entre si por persistencia de desmosomas ( == ),







Fig, 60.- ECIS. Estrato de Malpighio: Células escamosas con numerosas

prolongaciones citoplasmicas y desmosomas de aspecto normal (Obs. 54).







Fig. 61.- ECIS. Presencia de vacuolas lipidicas en algunos corneoci-
tos (Obs. 61),.
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Fig, 62.- ECIA. Lesiones verrugo-

sas, hiperqueratdsicas, circuns-

critas en maleolo externo (Obs.75)







Fig. 63.- ECIA. Aspecto general de
ECIA en su forma nevus verrugoso -
sistematizado: recuerda ICTIOSIS -
HYSTRIX (Obs. 77).

Fig, 64.- ECIA. Detalle de las verrugosidades hi
perqueratésicas en cara lateral del cuello (Obs.
7455 O







Fig, 65.- ECIA. Lesiones hiperque-

ratésicas, algunas verrugosas, Si-

métricas (Obs. 7%).

Fig. 66.- ECIA. Distribucién zoni-
forme de las lesiones verrugosas e

hiperqueratésicas (Obs. 73).







Fig, 67.- ECIA. Verrugosidades hiperqueratdsicas
en axila (Obs. 70).

Fig. 68.- ECIA. Al mes de tratamiento con etreti

nato, las verrugosidades estan menos pigmentadas

y en menor numero (Obs. 70).







Fig. 69.- ECIA. Ectropion causado
por verrugosidades hiperqueratdési

cas; lesiones idénticas en cuello
(Cbs. 77).

Fig. 70.- ECIA. Al mes de tratamiento con etretl
nato, mejoria del ectropion (Obs. 77).







Fig., 71.,- ECIA. Excreccncias hipergueratésicas

en axila (Obs. J7).

Fig. 72.- ECIA. Al mes de tratamiento con etre-

tinato, han desaparecido al_.nas verrugosidades

(Oba. 77}







Fig, 73.- ECIA. Epidermis con acantosis, hiper
queratosis y focos de paraqueratosis (10 X)
(Obs. 73).

Fig, 74.- ECIA. Epidermis con acantosis, hiper-

queratosis, paraqueratosis y fucos acarntoliticod
en el estrato de Malpighio (25 X) (Obs. 70).







Fig. 75.- ECIA, Obsérvese el estrato granuloso
donde los granulos de queratohialina aparecen -

de diferente tamafio, generalmente gruesos (40 X)
(Obs, 77).

Fig. 76.- ECIA. Presencia de célu-

las balonizadas con amplio citoplasg

ma claro y nacleo central a nivel

del estrato granuloso (40 X) (Obs.
77







Fig, 77.- ECIA. Corte semifino de la zona no -

acantolitica: Se advierte incremento del nUmero

de corneocitos, aplanados e intensamente zdheri

dos unos a otros (100 X) (Obs. 70).

Fig., 78.- ECIA. Corte semifino: Se
advierte como los corneocitos mues
tran un mayor grosor de contenido
menos homogéneo, entremezclados -
con células paraqueratésicas --
(100 X) (Obs. 70).







Fig. 79.- ECIA. Estrato cérneo: Ccrneocitos de aspecto tortuoso uni-

dos entre si con persistencia de desmosomas pequefios. Presencia de un

corneocito con edema intercelular y separacidén de los elementos fibri
lares (Obs. 70).







Fig. 80.- ECIA. Capa cornea: Fendomeno de acantolisis. Obsérvese como

el corneocito muestra un intenso edema intercelular, conservacién de

la membrana y disminucién del nimero de fibrillas (Obs. 70).







Fig. 8l.- ECIA. Células con acantolisis: Obsérvese como dichos elemeg

tos celulares permanecen unidos por la persistencia de desmosomas -
( =) (Obs. 71).







Fig. 82.- ECIA. Acantolisis en el estrato _ranuloso: Se advierter los

granulos de queratohialina irregulares y gruesos, separados por ¢l -

edema intercelular (Obs. 71).
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Fig. 83.- ECIA. Estrato granuloso: Obsérvese la presencia de abundan

tes granulos de queratohialina, irregulares y voluminosos (Obs. 70).







Fig. 84.- ECIA. Estrato espinoso con espongiosis, disminucidén de des-

mosomas y presencia de granulos de querat-hialina (Obs. 70).
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RESULTADOS




iNCIDENCIA. - 77 dermotosis ictiosiformes

revisadas en el Departamento de Dermatciogia Médico-
-Quirvorgica y Venereelogia del Hospital Universitario "San
Cecilio™. desde el afio 1955, entre un total de 57.763
enfermos, supcne una frecuencia de 1,3 por cada 1000
pacientes vistos por primera vez.

Hemos evaluado los resultados tras distribuir
los pacientes en tres grupos segun la clasificacion

clinico-histoldgica (grafica 1).

GRUPO 1: [AD

Representa 48 observaciones.

Edad :En la segunda década 22 obs., en
primera 16, en la tercera y cuarta 3 respectivazente y en
quinta y sexta 2 respectivamente (grafica 2).

Sexq :35 varones y 13 mujeres (grafica 2).

Antecedentes familiares:Existian en 85,41% de
las observaciones.

Consanguinidad :Presente en dos observaciones

(n* 3 y 41) (grafica 3).

Casos familiares :Detectados en el 56,25% de

- e

las obs. (grafica 3) que corresponden 2a 19 en la primera

generacién, 10 en la segunda, 7 en la tercera Yy J e€n la




Scn hermanos las obs. n® 13, 14 y 158, 23 y 24,
34 y 35, 39 y 40, 42 .y 43.

Otras manifestaciones familiares dermatols-

gicas :Representan el 72,31% de las obs. (grafica §85). Las
observaciones familiares de ictiosis son 8, los casos de
atopia familar son 9 y la asociacidn de ictiosis y atopia
familiar representa 19 casos (39,58%).

Antecedentes personales:

Embarazo : Destacan tres obs. con embarazo
patoldgico (oligoamnios) (21, 24 y 31) (grafica 6).

Parto : Cinco observaciones tuvieron feto

hipermaduro (4, 16, 30, 32, y 36) y otros cinco fueron

prematuros (3, 15, 23, 24 y 31) (grafica 6).

Herencia : Autosémica dominante en 26 obs. ¥y
13 mutaciones; en 9 no fué determinada (grafica 7).

Edad de inicio : 32 obs. entre O-1 afios, 6

congénita, 4 entre 1-2 afios, 3 entre 4-6, 2 entre B-9 y }
entre 2-4 (grafica 8).

Forma de comienzo : Presencia de escamas en 42

obs., beb& colodidn en 4 <(obs. n* 3, 4, 6 y 41) ¥y
eritrodermia en 2 (n* & y 26) (grafica 9).

Morfologia : Escamas presentes en la totalidad
de lecs pacientes, hiperqueratosis palmo-plantar (mano
jetidcica) en 14 obs. (3, 4, 10, 13, 14, 15, 18, 19, 25, 32,

36, 40, 42 y 43) e hiperqueratosis folicular en 16 (1, 4, 10,
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42 y 43) (grafica

Tipo de escamas : En el 100% habia escamas
poligonales; oscuras en 33 obs. (Fig. 3 y 4) y traslicidas en
8 (Fig. 5) : tamafo pequefio en 29 y medianas en 189 (grafica

11) (Fig 6 y 7).

Locaiizacidon : En el 100% de las observaciones
se localizaba en extremidades; 24 en cuero cabelludo, 20 en
fiancos, 16 en abdomen y 13 en espalda (grafica 12) (Fig. &
8, 10 v 11);

Prurito : Presente en el 50% (grafica 13).

Hidratacidn cutadnea : en las 48 obs. habia

sequedad cutanea.

edad : Mejoria en 40 obs. e

la edad

Evolucidn

invariable en 8 (grafica 13).

Evolucidén con ei estio : Mejoria en todos

excepto en la obs. n® 38 (grafica 14).

Estigmas atépicos : Presentes en 38 obs. y

ausentes en 10 (grafica 14),.

Alteraciones oftaimolbgicas @ obs. no

presentaban y en 10 encontramos defectos refraccidn
(grafica 15).

Exploraciones complementarias : se realizaron

en 46 obs. Hemograma, SMA-12, orina elemental, lipidograma ¥y

proteinograma, fué normal.
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Estudio dseo En se apreciaron
alteraciones: n®* 8, dehiscencia de suturas craneales
embrionarias: n' 9, alteraciones propias de la edad; n® 33 vy
45, espina bifida; n* 34, hemisacralizacidn derecha de L-5.

Cariotipo : se realizdé en 41 obs.; 28 eran
44XY. 13 eran 44XX y en la obs. n* 44 habia satélites de Ilos

cromosomas ! y 22 (sin significacion patoldgica conocida).

Arbol genealdgico : se realizd en 39 obs. 6Se

adjuntan aquellios donde encontramos antecedentes en tres o
mas generaciones (graficos 1, 2.3, 4, 5,6, 1, 8 8 8§
11).

Estudio histoldgico :4iperqueratosis ortoque-
ratdsica muy marcada (Fig. 16 y 17) , excepto las obs. n* 37
y 41. Tapcnes corneos acompafiando a la hiperqueratosis (Fig.
18). No hay paraqueratosis.

Estrato de Malpighio: En la zona mas delgada
varia entre 3-5 capas (Fig. 19), no observandose acantosis
evidente.

Estrato granuloso: en general poco evidente vy
de granulos pequefios (Fig. 19, aunque observamos
irregularidades de los granulos en las obs. n®* 41, 45 y 46
(Fig. 20).

No hay incremento de actividad mitdtica ni
acantolisis.

Predominio de infiltrado linf&citario

perivascular a nivel dérmico (Pig. 23},
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Pigmentacion: en la obs. n* © se encuentra
aumentada (puede ser factor racial). En ei restoc no se

advierte (Tabla VII).

El estudio ultraestructural mestrd numerosos

corneocitos con persistencia de desmosomas aiargados y densos
en el ter... inferior de la capa cornea (Fig. 22); en el
tercio superior, ios queratinocitos, constituidos
exclusivamente por material filamentoso dense , comienzan a
separarse aunque se mantienen unidos por la persistencia de
desmosomas (Fig. 23), cuya desaparicién no es sinerénica,
quedando células parcialmente adheridas unas a otras (Fig.
24) .,

Los gradnulos de queratohialina eran pequefios y
grumosos y de menor densidad que lc normal (Fig. 22).

No hemos observado alteraciones significativas
de los desmosomas en el estrato espinoso, aunque se hacen mas
evidentes a nivel del estrato granuleocso (Fig. 22 y 25).

Al gunas células de Malpighio mostraron
fragmentacién de los tonofilamentos (Fig. 26).

Tratamiento :En 5 general, en 36 local y 7 sin

tratamiento t(grafica 1€).

General: En tres ia duracién fué menor de 3
meses, en uno menor de € meses y en otro mas de 1 afic
(grdfica 17). La respuesta fué muy buena en todos. Como

efectos secundarios obkservamos queiliitis en 5 obs., alopecia
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foliculitis en 1 (grafica 17) (Fig. 12, 13, l4 y £5).
Local: Realizado en 36 obs.: de ellos lo
mantuvieron 12 durante un mes, 11 entre 1-3 meses, 7 entre

-6 mases y 2 mas de un afio (grAfica 18) . La respuesta fué

muy buena en 24 obs., buena en 5 y mediana en 3 (grafica 18).

GRUPO 11 : ECIS

Representa 21 observaciones.
Edad : 6 obs. en la primera, segunda y tercera
décadas respectivamente y 3 en la cuarta (grafica 19).
Sexo : 9 varones y 12 mujeres (grafica 19).
Antecedentes familiares: Representan el
76,19%:

Consanguinidad : Presente en 9 obs (grafics

Casns familiares : Det=ctados en 16 obs.,

todos en la primera generacidon (grafica 20).

Son hermanos las obs. n® 52 y 53, 55 y 56, 658

y 59, 60 y 61, 63 y 64, 65 y 66, 68 vy 69.
Antecedentes personales:

Embarazo : En la obs. n* 63 se presentd
placenta previa y en la n* 69, rotura de membranas a los seis
meses y medic (grafica 21).

Parto : Las obs. n* 51, 52, 53, 68 y 69 fueron

prematuros (grafica 21).




Herencia : Autosdmica recesiva en 16 obs.,
mutacién v en 4 no fué determinada (grafica 22).

Edad de inicio : Congénita en 185 obs., 2

primer afic de vida y 1 en el segundo afio tgrafica 23).

Forma de comienzo : 2 obs. como feto arlequin

50) (Fig. 27, 28, 29 y 30) ; 6 como bebé colodidn
(Fig. 31 y 32) ; 13 descamacibdn y 10 eritrodermia (Fig. 33)
(grafica 24).

Morfoiogia : Presencia de escamas en 19 obs.;
hiperqueratosis palmo-plantar en 12 (Fig. 34) ; membrana
cdrnes en 2 y eritrodermia en 2. (grafica 25).

Tipo de escamas : En 18 obs. eran poligonales,
en 3 redondeadas: en 12 medianas, en 8 grandes y en 1 de
pequefic tamafio; en 16 trasitcidas y en 5 de color oscuro
(grafica 26) (Fig. 35, 36 y 37).

Localizacidn : En todas las observaciones se

localizaron en ¢.ancos, pliegues, extremidades, abdomen Yy

espalda (Fig. 38, 39, 40, 4l vy 42). En 14 habia en cuero

~abellude, de ellos presentaban alopecia las obs. n* 49, 50,
51, 62, 64 y 67 (grafica 27) (Fig. 43)

Prurito : Presente en §&; en
constatar (grafica 28).

Hidratacién cutanea : En las 21 obs. habia

sequedad.

Evolucidn con la edad : Mejoria en




permanece invariable en 11 (grafica 28).

Evoluc:4n con el estic : Mejoria en

permanece invaris®le en 9 y no se comprobd en 2 (obs.
50) (grafica 29)

Estigmas atdpicos : No se observan en 16 obs.:

presentes en 3 y no se constataron en 2 (obs. n* 49 y 50)
(grafica 29).

Alteraciones oftalmoldgicas : Presentes en 15

obs.; ectropion en 10 (obs. n®* 49, 50, 51, 52, 653, _59; 63,

B4, B5 y 66); miopia en 2 (cbs. n* 54 vy 62):; astigmatismo

hivermetrépico en ! (obs. n* 61); ~oloboma uveo-retiniane
congénitc, endotropia y estrabismo en 1 (obs. n* 58 %
pinguécula bilateral en 1 (obs. n® 58) (grafica 30).

Exrloraciones complementarias : Realizadas en

18 obs. Hemcgrama, SMA-12, orina elemental, lipidograrxa Yy
proteinograma, fué normal.

Estudio &seo En 16 obs. era normal, en 2
habia deformidades en manos y pies (obs. n® 49 y S0) ¥ en 3
no se hizo.

Cariotipo : En 6 obs. fud 44XX, e 5 fué 44XY
y en 10 no se determind.

Arbel genealdgico : Realizado en 17 obs.

Estudio histolédgico : Hiperqueratosis orto-

queratésica con presencia de tapones corneos, siendo la

queratina eosindtfila (Fig. 50:. La cuantia de la
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hiperqueratosis no es uniforme. En un solo caso se advirtid

prresencisa de paraqueratosis focal. En los cortes semifinos,

teffidos con azul de toluidina, 2! estrato escamosc aparece

por numerosas laminillias compactas, adheridas entre
aunque en una observacidén, entre el estrato
existen algunos queratinocitos engrosados y
B,
estrato granuloso, varia entre 2 y 4 capas,
predominando los granulos gruesos e irregulares (Fig. 53).

El estrato de Malpighio presentaba acantosis
con elongacién de las crestas epiteliales (Fig. ©54), siendo
en las zonas ma3 delgada de 4-8 cezpas celulares. Adquiere
aspaecto psoriasiforme en tres observaciones (Fig. 52),
aspecto normal en dos observaciones Yy en los casos
restantes, eiongacién de crestas de forma irregular.

Se observd un incrementc de actividad mitética
en todos los casos (Fig. 55) excepto en las obs. n' 61 y 67.

Precencia de discreto infiltrado inflamatorio
perivascular. En ningdn caso se advirtid 1la presencia de
scantelisis en los cortes convencionales de parafina (TABLA
VIIiI).

La microscopia electrdnica mostrd incremento
L]

del ntmero de corneocitos de aspecto homogéneo
persistencia de desmosomas alargados (Fig. 56 y §57);,

obzervandose desmosomas de las mismas caracterlisticas en el




estr nulos R 57). En algunos corneocitos
observado vacuolas lipldicas (Fig. 61).

El estrato granuloso mostrd Areas con granulos
grandes e irregulares <Fjg. 58), mientras que en otras 2zonas
mostrd aspecto normal (Fig. 57).

En uno de nuestros casocs se advirtid a nivel
de loé ﬁdrﬁeocites (Fig. ©59) la existencia de edema
intercelular con separacidén de ios filamentos,que reproducen
~] aspecto acantollitico, persistiendo entre dichas células
desmosomas alargados.

En el estrato de Malpighio, los desmosomas

muestran aspecto morfoldgico mnormal aunque dichas ceélulas

"presentan numerosas prolongaciones citoplasmicas (Fig. 60).

Juicio clilnico : 18 obs. de eritrodermia

congénita icticsifdrﬁe seca (aislada), 2 de feto arlequin
(obs. n® 49 v 50) y 1 de bebé colodién (obs. n* 51) (grafica
31).

Tratamiento : Realizade en 15 observaciones; en
6 general y en 9 local (grafica 32).

General: Entre tres y seis meses, 3 obs.; entre
uno y tres meses, : mas de un afio, i {grafica 33)
Respuesta muy buena en 5 obs. y buena en 1 (Fig. 44, 45, 4€,
47, 48 y 49) ‘ Como efectos secundarios se presento

quelilitis en & obs. e hiperlipemia en 1 (grafica 33).




Local: & ob lo realizaron durante un mes y 3

en el pericdo comprendido entre unc y tres meses. La

respuesta fud mediana en 6, nula en 2 vy muy buena en

(grafica 34).

GRUPO 111 : ECIA

Representa 8 observaciones.

Edad : En todas las cbservaciones fue en
primera decada.

Sexo : 4 varones y 4 mujeres (grafica 35).

Consanguinidad : no habia.

Casos familiares : Presentes en la obs. n' 74,

en la segunda generacion.

Antecedentes personales: Embarazo y parto,

normales.
Herencia : En 1 autosémica dominante (obs. n®
74): en 4 mutaciédn (obs. n* 70, 71, 76 y 77); en 3 no se pudo

determinar (grafica 35).

Edad de inicio : Er 4 congénita (obs. n* 72,

73, 74 y 75); en 4 aparecid en el primer afio de vida (grafico
36).

Forma de comienzo : En 6 se inicid como mancha

oscura, en 1 como descamacién (obs. n® 74) y en 1 como
eritrodermia (obs. n®* 75) (grafica 36).
Morfologia : Verrugosidades de digsposicidn

metamérica y en pliegues en todas las observaciones excepto
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/6 y 77 que ocupa todo el tegumento salvo cara,

plantas (Fig. 82, 63 y B4).

Leocalizacidn En se localizaron en

extremidades y abdomen; en 6 en pliegu=ss; 5 en flancos; 4 en

@spalda v 1 en cuero cabelludo (grafica 37) (Fig. 65 y 66).

Frurite : No habia.

Hidrataciédn cutdnea : Piel normal en todas las

observaciones; en la n* 75 se desconoce.

Evolucidn con la edad : No hay mejoria.

Evolucién con el estio : Mejoria en todas las

obs. excepto en la n* 77.

Estigmag atdpicos : No hay.

Alteraciones oftalmolédgicas : Ectropion en la

Exploraciones complementarias : Hemograma,

SMA-12, orina elemental, lipidograma, proteinograma y estudio
dseo, normal en las obs. n* 70, 71 y 77 . En el resto no se
hizo.

Cariotipo : 44XX en la obs. n®* 70; 44XY en la
obs. n* 77 y 71 donde ademids se detectd trisomia del
cromosoma 21 (sindrome de DOWN).

Estudio histolégico :Intensa hiperqueratosis,

con paraqueratosis focal (Fig. 73 y 74) vy tapon cérneo en

todos.
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granulose de 3 capas por término medio

Acantolisis marcada con células balonizadas ¥
formacién de pequenias vesliculas en areas , localizadas en el
estrato granuloso (Fig. 76) malpighiano (Fig. 74) y escamoso.

Actividad mitdtica en tercis inferior de
epidermis, incrementadas con respecto a los grupos [ y I1.

Pigmentacién en todos 1lcs casos asil como
discreto infiltrado linfocitario perivascular.

En los cortes semifinos de las 4areas sin
acantolisis, observamos un incremento del numero de
corneocitos, alargados e intensamente adherides (Fig. 77). En
las Areas con acantolisis, las células del estrato granuloso
aparecen globulosas, consevando su membrana y con aspecto

claro. Los corneocitos, se encusntran alargados, aumentados

de voiumen, presentando un aspecto claro (Fig. 78) (TABLA 1X)

El estudic wultraestructural reveld que los

corneocitos muestran meterial fibrilar condensado, aspecto
tortuoso y persistencia de abundantes desmosomas cortos (Fig.
79).

En el proceso de acantolisis se puede observar,
a nivel de los corneocitos, como los elementos fibrilares se
van separando entre si por la existencia de un edema
intercelular que los distiende, disminuyende el material
filamentoso (Fig. 79 y 80), los cuales conservan la membrana

celular, persistiendo los demosomas (Fig. B81l). ldéntico




proceso acontece a nivel de! estrato granuloso (Fig. B82).

En ei estrato granuloso., sin acantolisis, se

ocbservan abundantes y voluminosos granulios de queratohialina,

irregulares (Fig. 83), en el estrato espinoso se advierte
edema intercelular, disminucidn de desmosomas y granulos de
queratohialina (Fig. 84).

Juicio clinico : 7 obs de ECIA y 1 de ICTIDSIS

HYSTRIX (obs. n® 76)(Se incluye en este grupo por el estudio
histoldgico).

Tratamiento : Realizado en 6 obs. (grafica

General: En la obs. n* 70. Durante tres meses
se mantuvo la dosis de 1/mg/k/d y despues se redujo a 0,5
mg/k/d la cual mantuvimos 6 meses. Al cabo de dos meses
disminuyeron las iesiones verrugosas y en la actualidad, 1
afio despues de suspender el tratamiento no han vuelto a
aparecer. Como efecto secundario soio observamos queilitis
(Fig. 687 y 68).

En . la oebsi R* 77 se administro
etretinato a dosis de | mg/k/d durante 1 afio; a los tres
meses de tratamiento disminuyeron algunas verrugosidades de
los pliegues, me jord el mal olor corporal Y la
hiperqueratosis palmo-plantar. Al afio de finalizar se
mantiene la mejoria. No se pudo continuar por razones
econdmicas (Fig. 69, 70, 71 y 72).

Quirdrgico: Se realizd en las obs. n® 72, 73 ¥y

75: en su dia fueron objeto de publicacién (50).
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GRUPO | - IAD




GRAFICA 9

FORMA DE COMIENZO

e = BEBE COLODION

b = DESCAMACION
¢ = ERITRODERMIA

GRUPO | - IAD




GRAFICA 10

MORFOLOGIA

o = ESCAMAS

b = HIPERQUERATOSIS FOLICULAR
¢ = HIPERQUERATOSIS PALMO-PLANTAR

GRUPO | - IAD




GRAFICA 1|I

TIPOS DE ESCAMAS

a = MEDIANAS
b= PEQUENAS
¢z POLIGONALES
d = REDONDEADAS

¢ = OSCURAS
t = TRASLUCIDAS

GRUPO |- I1AD




GRAFICA 12

LOCALIZACION

az FLANCOS
bs EXTREMIDADES
¢s ABDOMEN

d= ESPALDA
e s CUERO CABELLUDO

GRUPO | - IAD




GRAFICA I3

PRURITO

a = PRESENTE
b = AUSENTE

EVOLUCION CON LA EDAD

e = MEJORIA
b= INVARIABLE

GRUPO | - IAD




GRAFICA |4

EVOLUCION CON EL ESTIO

a = MEJORIA
b = INVARIABLE

ESTIGMAS ATOPICOS

a = PRESENTES
b= AUSENTES

GRUPO | - IAD




GRAFICA IS5

ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS

a = PATOLOGICO
b = NORMAL

GRUPO | - IAD
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GRAFICA |6

TIPO DE TRATAMIENTO

A

a = TRATAMIENTO GENERAL
b= TRATAMIENTO LOCAL.
¢ = SIN TRATAMIENTO

GRUPO | - IAD




GRAFICA |7

TRATAMIENTO GENERAL

DURACION

[
as |3 MESES

b=3-6 MESES
¢z MAS DE | ANO

EFECTOS SECUNDARIOS

S

a = QUEILITIS

b= ALOPECIA
¢s FOLICULITIS

GRUPO | - IAD




GRAFICA

TRATAMIENTO LOCAL
DURACION

a= | MES

b= |13 MESES
c=3°6 MESES _
d = MAS BE | ANO

RESPUESTA

e = MUY BUENA
b= BUENA
¢ MEDIANA

Il

GRUPO | - IAD




GRAFICA 19

as 0-10 ANOS
bs 120 =
c® 2030 »
d= 31:40 »

12
o = VARONES
b= HEMBRAS

GRUPO Ii - ECIS




GRAFICA 20

CASOS FAMILIARES

a= S| EXISTEN

b = NO EXISTEN
CONSANGUINIDAD

12

a=S| EXISTE
b= NO EXISTE

GRUPO 11 - ECIS




GRAFICA 2i

EMBARAZO

a = NORMAL
b = PATOLOGICO

a = A TERMINO
b= PREMATURO

GRUPO Il -ECIS




GRAFICA 22

HERENCIA

a = AUTOSOMICA RECESIVA
b = MUTACION

¢ = NO DETERMINADA

GRUPO Il - ECIS




GRAFICA 23

EDAD DE INICIO

2
i

|
O
€

a = CONGENITA
bz 0°l ANO
cs |-2 ANOS

GRUPO Ii- ECIS




GRAFICA 24

FORMA DE COMIENZO

a = FETO ARLEQUIN
b = BEBE COLODION
¢ = DESCAMACION

d= ERITRODERMIA

GRUPO Il - ECIS




GRAFICA 25

MORFOLOGIA

1]

a s ESCAMAS

b = HIPERQUERATOSIS PALMO-PLANTAR
¢ MEMBRANA CORNEA

d = ERITRODERMIA

GRUPO Il - ECIS




GRAFICA 26

TIPOS DE ESCAMAS

GRANDES
MEDIANAS
PEQUENAS
POLIGONALES
REDONDEADAS
OSCURAS

TRASLUCIDAS

GRUPO Il - ECIS




GRAFICA 27

LOCALIZACION

a= FLANCOS

b= PLIEGUES

¢= EXTREMIDADES

d = ABDOMEN

e = ESPALDA

f= CUERO CABELLUDO

GRUPO Il -ECIS




GRAFICA 28

PRURITO

a = PRESENTE
b = AUSENTE
¢ = NO CONSTATADO

EVOLUCION CON LA EDAD

10

o = MEJORIA
b= INVARIABLE

GRUPO Il - ECIS




YRAFICA 29

1
EVOLUCION CON EL ESTIO
10

a = "\EJORIA
b = INVARIABLE
¢ = Nu CONSTATADO

ESTIGMAS ATOPICOS

e = PRESENTES

b sAUSENTES
¢ *NO CONSTATADOS

GRUPO 11 -ECIS




GRAFICA 30

ALTERACIONES OFTALMOLOGICAS

SIN ALTERACIONES

ECTROPION
OTRAS ALTERACIONES

(1]
"

GRUPO Il - ECIS
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GRAFICA 3|

JUICIO CLINICO

a s FETO ARLEQUIN
b = BEBE COLODION

cs ECIS

GRUPO II- ECIS




GRAFICA 32

TRATAMIENTO

a = GENERAL
b = LOCAL
¢ = NO TRATADOS

GRUPO Il - ECIS




GRAFICA 33

TRATAMIENTO GENERAL

DURACION

as3-6 MESES
bs I'3 MESES

c¢® MAS DE | ANO
EFECTOS SECUNDARIOS

a = QUEILITIS
b= HIPERLIPEMIA

GRUPO It - ECIS




GRAFICA 34

a sMUY BUENA
b = MEDIANA
¢ =NULA

DURACION

RESPUESTA

GRUPO Il - ECIS




GRAFICA 35

a = VARONES
b = HEMERAS

HERENCIA

as AUTOSOMICA DOMINANTE

b= MUTACION
¢ = NO DETERMINADA

GRUPO i - ECIA




GRAFICA 36

EDAD DE INICIO

a = CONGFENITA
b= 01 ANO

FORMA DE COMIENZO

a = MANCHA OSCURA

b= DESCAMACION
¢ 2 ERITRODERMIA

GRUPO lil - ECIA




GRAFICA 37

LOCALIZACION

FLANCOS

PLIEGUES
EXTREMIDALES
ABDOMEN

ESPALDA

CUERO CABELLUDO

GRUPO lil - ECIA




GRAFICA 38

TRATAMIENTO

a = QUIRURGICO
b= ETRETINATO
¢ = SIN TRATAMIENTO

GRUPO lil-ECIA
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DISCUSION




La incidencia de DERMATOSIS ICTIOSIFORMES fueé

del 0,13%, Corresponden a 77 observaciones con tres grupos

clinico-histoldgicos:
GRUPO 1: ICTIOSIS AUTOSOMICA DOMINANTE: 0O,083%.
GRUFO I11: ERITRODERMIA CONGENITA !TTIOSIFORME SECA: 0,036%

GRUPO 111: ERITRODERMIA CONGENITA ICTIOSIFORME AMPOLLOSA:0,014%

RUPO I : I. A. D.

Incidencia .- Supone 1/1.250 pacientes
dermatoldgicos inferior a UNAMUNO (166) que encuentra 1/4000
o 1/6000; discretamente inferior a (WELLS) que indica 1/1000
y muy inferior a GCLDSMITH (75) que encuentra 1/250 si se
consider: . ias formas frustres.

Edad al consultar .- 45,83% en la primera

década y 33,33% en la sa2gunda; coincidimos con CAMACHO
(33bis) en que aumenta la preocupacidén pcr la estética.

Sexo .-72,91% varones, muy superior a BLANCHET
(24) y UNAMUND (166) que no encuentran diferencias.

Consanguinidad .- Solo en dos observaciones

(n'3 y 41) no significativa coamo indica BALNCHET (24).
Antecedentes familiares:

Casos familiares .- Detectados en 56,25% de

lag rbservaciones donde ec3incidimos con BLANCHET (24),




UNAMUNO (165) y SIEMENS (153) 3 se distribuyen en cuatro
generaciones, como las observaciones de SIEmMIENE (153); la mas
frecuente es la primera generacidn.
Presentamos wu1a casulsti_.a de & famiiias,
todos hermanos, con un total de 11 obscrvaciones (n*
i, 42-43 y 34-35).

Otras manifestaciones familiares .-En el 682,5%

se encontraron antecedentes fanilares de atopia, superior a
los datos aportados por GOLDSMITH (741,
Antecedentes personales:

Embarazo .- Patecldgico ern 3 de
observaciones, en todos oligoamn.os.

Parto .- & prematuro ) 5 hipermaduro que
representan 10 41% respectivamente.

No encoentramos referencia e ambos datos = 1la
bibliografia consultada, con toda probabilidad porque se
manifiesta de preferencia a lo largc del primer afio de vida.

Herenc-a .- Autosémica domirante en 54,16%, es
decir, comprobado al menos en dos o tres generaciones aunque
no pudimes esztudiar a los familiares donde probablemente
hubieramos ancontrado formas abortivas o frustres, con lo
cual coincidimos con SIEMENS (153). ITO (91) y BECKER (21);
en 27,08% se consider® comoc mutacidn ya Aue en ei estudio del

arbol genealédgico no encontramos nigin caso en las cuatro o

cinco generac es anteriores.; en el 18,75% no fué posible

determinar el tipo de herencia




inicliag La mazvor incidencia fué en

el primer afio (66,66%) como indican BLANCHET (24), MARTIN
PASCUAL v WELLS (1743, EN 1C,41% so presentd despues de
los cuatro \os mientras que BLANCHET (24 define esta edad
como la de aparicién mas tardia: en 12,5% de las
observaciones la encontramos al nacimiento en clara
diferencia con MARTIN PASCUAL (113).

Forma de comienzo .- Escamas en B87,5% Yy

eritrodermia en 4,16%. En B,33% de las observaciones se

desarrolld [AD tras presentar al nacimiento la forma tipica

cnlodidn, minetras gue LARREGUE (101) indica que el

paso de bebé colodidn a [AD no ha sido demostrados CAMACHO
(33 bis) lo supone pero no ha comprobado.

Morfologia .- Ademas de descamacidon

presentaron hiperqueratnsis palmo-plantar, con diferente

grado de intensidad, el 29,16%, inferior a la observada por

BLANCHET (24). Coincidimos con VEHARA (170) en que la mano

es un rasgo asociado primariamente con la ictiosis.

Tipc de escamas .- Poligonales en el 100%,

ascuras (grisdceas) en el 68,75% y pequefias en el 60,41%, con
lo cual coincidimos con todms los autores revisados BLANCHET
(24), DEGOS (43), DULANTO(49), GOLDSHMITH (74) y UNAMUNO
(168,

Localizacién .- En el 100% se localizaron en

extremidades ai 1gual que describe BLANCHET (Z24). Las

locaiizaciones menos frecuentes fueron tonco anterior ¥y
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posterior comec indica BLANCHET (24); en el 50% observamos
escamas en cuero cabeiludo con cabelios normales dato vya
referido por HURWITZ (§9) Y MARTIN PASCUAL €113) mientras que
BLANCHET (24) indica que siempre estd respetado el cuero
cabellude. En todas los observacicones estan respetados los
pliegues como indican todos los autores.

Prurito .- Las escamas fuveron pruriginosas an

el 50% de los observaciones en contra de las afirmaciones de

BLANTHET (24).

Hidratacidn cutanea .- Sequedad geieralizada

como indica UNAMUNG (166) en todas nuestras observaciones.

Evolucidn respecto a la edad .- Meioria en

83,33% de las observaciones, en lo cual coincidimos con los
diferentes autores. Las observaciones que no me joraban
correspondian a nifios de corta edad:; la obs. n' 9 corresponde
a un paciente de mas de 60 afios que empeord en los uitimos
anos (condicionantes socion-econdmicos?).

Evolucidn respecto al estio .- Mejoria en

todos como indican todos los autores, excepto en la obs,. n*
38.

Estigmas atépicos .- Presentes en 79, 16% de
las otservaciones, superior a la casulstica de MARTIN PASCUAL
(113). DYKES (54), LENTGEB (104) GOLDSMITH (74) y FINDLAY

(63).




Alteraciones oftalmoldgicas .- Presentes en

r-_eridag a defectos de refraccidng lo interpretamcs

sin relaccidn.

Estudio &3¢0 .- En 5 obs. se detectaron
alteraciones como son dehiscencia de suturas embriconarias
craneales, alteraciones propias de la edad, espina bifida ¥y
hemisacralizacidn derecha de L-5; todas ellas creemos gque no
se asocian con el proceso que nos ocupa y coincidimos en elio
con los diferentes autores consultados.

Cariotipc .- En la obs. n* 44 se identificaron
satélites de los cromosomas 1 y 22 sin significacion

patoldgica conocida.

Estudio histoldgico .- Hiperqueratosis

ortoqueratdsica marcada <con tapones cdrneos como indica
GOLDSMITH (74): estrato granuloso con irreguliaridades en los
grdnulos en tres obs. (41, 45 y 46) en oposicién a la tesis
de GOLDSMITH (74) de estrato granuloso ausente ¢ apenas
visible: estrato de Malpighio de 3 a 5 capas como indica
GOLDSMITH (74). Papilomatosis e irregularidades en ¢21
conijunto, dato no referido en la literatura. La actividad
mitdtica fué normal mientras que FROST (68) indica que esta
disminuida.

Estudio ultraestructural .- ANTON-LAMPERCHT vy

SCHNYDER (5) clasifican este tipo de ictiosis como "ictiosis
por retencion”, debido a que existe un retardo en la

disolucidn de los desmosomas, dato resefiado por Otros autores
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(123), hecho que confirmamos, al observar la persistencia de

desmosomas alargados y densos en el estrato cdrneo,
fundamentalimente en el tercio inferior y medio del mismo. Asl
mismo advertimns que |a disolucién de los desmosomas en los
corneccitos mas superiores no acontece de forma sincrénica,
Bor la  gue se observan agrupaciones de corneocitos
parciaimente descamados por la persistencia de al gunos
desmosomas.

El estrato granuloso, en nuestras
observaciones ha mostrado aspecto normal, presencia de
gradnulos de aueratohizalina pequefios o agrandados, al igual
que PINTO GONGALVES (129) y que no coinciden con Ilas
observaciones de ANTON- LAMPRECHT y SCHNYDER (%), para quien
ia presencia de granuios de queratohialina pequefios es este
estrato es caracteristico de esta forma de ictiosis.

En el estrato de Malpighio observamos, al
igual que FINTO GONGALVES (129), fragmentacion de los
tonofilamentos y agrupaciones de los mismos. No advertimes
alteraciones evidentes de los desmosomas a dicho nivel.

Tratamiento general .- HKealizado en 5 ©obs.

Administramos Etretinatc a dosis de | mg/k/d; al remitir Ila
descamaciédn intensa se redujo a 0,5 mg/k/d. En dos se mantuvo
menos de tres meses, en uno entre tres y seis meses y en uno
mas de un afio.

En todos la respuesta fué muy buena,.




415

Como efectos secundarios detectamos queilitis
en todos, alopecia difusa transitoria en uno ¥ foliculitis en
zona superior del tronco en otro, ccomo indican LEFRANCQ
(103), ORFANOS (124) y VIGLIOGLIA (1713,

No hemos cobservado aumento de los lipidos
sanguineos como indican VAHLQUIST (167), GERBER (72) ¥
MARSDEN (112>, aquizas porque nuestros pacientes eran
adolescentes.

La hiperqueratosis palmo-plantar ha mejorado
en todcos ellos pero la descamacion no ha sido tan intensa
como describe FRITSCH (65).

No hemos observado empeoramiento de Vla
dermatitis atépica tras la administracidn de etretinato como

indica BLANCHET (24).

Tratamiento local .- Se realizd en las

observaciones que presentaban IAD cuyas manifestaciones
clinicas eran discretas y de mediana intensidad. Los
resul tados que se obtuvieron eran similares a los descritos

en la literatura revisada (13) (24) (48) (74) (166).

GRUPD 11 :E.C.1.S.

Incidencia .- Supone 90/300.000, pacientes
dermatoldgicos. No podemos establecer diferencias ya que

SANCHEZ LOZAND (143) vy ¥y CAMACHO (23 bis) encuentran




1/300 perscnas, referido a poblacidn general. Al igual
que BROCQ (30) ignoramos su frecuencia real pero es mucho nas

importante que la variedad ampollosa.

Edad ai consultar .- A partes iguaies entre ia
primera, segunda y tercera décadas (6 observaciones en cada
década) lo cual hace pensar come CAMACHO (33 bis) que aumenta
la frecuencia de consulta debido al aspecto estético.

Las dos observaciones de feto ariéquin Yy una
de beb® colodidn se detectaron al nacer en medio
hospitalario.

Sexo .- 57,14% de mujeres. En la literatura
revigada no se hace mencidn al sexo.

Consanguinidad .- Detectada en 42,85% de las

observaciones, similar a ia encontrada por BLANCHET-BARDON
(24), BADEN (14) y UNAMUNDO (166), mientras que GOLDSMITH (74)
la encuentra con menor incidencia.

Antecedentes familiares:

Casos familiares .- Comprobados

observaciones lo que representa el 76,19%.

Presentamos una casulstica de 7 familias,

todos hermanos., con un total de 14 observaciones (n* B2-53,
55-56, 58-59, 60-61, 63-64, 65-66 y 68-69).

Antecedentes personales:

Embarazo .- Fué patoldgico en las obs. n* 83 ¥y
£9 (placenta previa y rotura de membranas al sexto mes); lo

interpretamos sin relaccion.




Parto .- Las dos observaciones de feto
ariequin (n® 49 y 50) tuvieron parto a término en oposicion a
UNAMUND (1661 que indica preamturidad por reglia general.

La observacién de bebé colodiédn (n* B51)
prematuro como indica BLANCHET-BARDON (24).

Entre ias observaciones de ECIS encontramos
cuatro prematuros (22,22%) dato no referido en la literatura
revisada.

Herencia .- Autcsémica recesiva en 76, 19%

inferior a BLANCHET-BARDON (24), UNAMUNDO (166) y CAMACHO (33

bis) aunque hemos de seflalar que en cuatro observaciones no
fué determinada vy en uno se considerd como mutacién. No hemos
encontrado ninguna observacioén de caracter autosdmico
dominante como indica TORIBIO (160 bis).

Edad de inicio .- Congénita en 18 obs. como

sefialan todos los autores ceonsultados. En tres obs. se
presentd en ei primerc y segundo afio de vida; coincide con
las formas menos intensas donde quizas se valord una discreta
eritrodermia o descamacién como fisiolégica del recien
nacido.

Forma de comienzo .- 28,57% fueron bebe

colodidn, inferior a GARCIA PEREZ (71) y BLANCHET-BARDON
(24): B1,90% fueron formas eritrodérmicas y/o descamativas,
superior a GARCIA PEREZ (71) y BLANCHET-BARDON (24).

Morfologia .- Todas las observaciones de ECIS
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prisentaron escamas; en £7,14% encontramcs hiperqueratosis
paima-plantar uniforme, de moderada a intensa, al igual
UNAMUNO (166), mientras aue BLANCHET-BARDON (24) y DEGOS
refieren discreta hiperqueratosis en isiotes.

Tipos de escamas .- Las grandes solo

observamos en 28,09%, cifra muy infericr a la sefialada por
los diversos autores; trasivicidas se encontraron en 16 obs.,
dato no encontrado en la literatura revisads ya que
BLANCHET-BARDON (24), DEGOS (43), UNAMUND (168), etc... hacen
hincapié en la tcnalidad oscura.

Localizacidn .- Distribuidas por todo el
tegumento, incluse piiegues, excepto en 7 obs. que no
afectaban a cuero cabelludo; en esta ultima localizacién
ocasiond alopecia cicatricial a tipo de pseudopelada como

indiecan BADEN (13) y TRAUPE (162). Nuestra incidencia de

alopecia es del 66,66%, muy superior a la que encuentra

UNAMUNQO (166).
Prurito .- Las escamas fueron prurfginosas en
8 obs., dato no referido en la literatura revisada.

Hidrataciédn cutdnea .- Sequedad y anhidrosis

en el 100% segun refieren BADEN (13), GOLDSMITH (74) ¥y
SANCHEZ LOZANO (143).

Evolucidn respecto a la edad .- Mejoria en el

50% de las observaciones como refiere UNAMUNO (1886) y en

franca oposiciédn con BLANCHET-BARDON (24), WILLIAMS y cols.




(1803 y HAZELL y MARKS (83). Coincidimos con UNAMUND (1686) en
que estas modificaciones a lo largn de la vida son las que
han llevado a mantener la dualidad clinica de ECIS y de
ictiosis laminar, va que e! eritema mejora o desaparece con
la =dad y las escamas, gruesas y negruzzas en Jos nifios, son
'de menor grosor y aspecto laminar en los adu.tos.

Evolucidn respecto al estio .- 47,61% de Ilos

casos mejararon en épocas calurosas en contra de las .28is de

BLANCHET-BARDON (24) y UNAMUNO (166); creemos que la

situacién geofrafica y el clima, proximo =3l tropical en
verano, en nuestra regién, hace que 1la frecuencia de los
bafios de sol y mar sea mayor, cuando no lo habitual, para
estoz pacientes y por lo tanto mejora el grado de hidratacion
cutanea.

Alteraciones cftalmoldgicas .- Encontramos

ectropion consecutivo a hiperqueratosis de los parpados en 10
observaciones, inferior a la casulstica de ORTH (125).

Estudio éseo .- En los dos fetos arlequin

observamos malformaciones en manos y pies como describe
WARING (172},

Estudio histoldgico .- Hiperqueratosis

ortoqueratdsica compacta, acusada, con tapones coOrneos como
indica BLANCHET-BARDON (24); en la obs, n* 55 habia
hiperqueratosis paraqueratdsica tipo horizontal mientras que

UNAMUNO (166) encuentra paraqueratosis en islotes. La
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queratina fué baséfila en 1a obs. 61 comoc demuestra
SANCHEZ LOZANO (143).

IINAMUNO (166) describe infiitrado lifocitario
perivascular en la mayoria vy nosotros lo encontramos -alo en
pacientes jovenes.

Estudio ultrsestructural .- NICOL (122 big) ¥

ANTON-LAMPRECHT (12) seffalan un aumento del estratecorneo,
aunque estocs mismos autores vy otros (129) coinciden en
reseflar que la destruccidn de los desmosomas se realiza a
nivel normal. En nuestras observaciones advertimos
persistencia de desmosomas alargados entre los corneocitos,

similares & los que existen en el estrato granuloso. Esta

persistencia de desmosomas alargados en la capa coOrnea ha

sidc resefiada en el feto arlequin por algunos de nosotros
({33), por lo que congideramos que en este tipo de ictiosis
existen tambien alteraciones en la disolucidn de los
desmosomas.

La existencia de wvacuol-'s 1ipldicas en |los
corneocitos sefialada por algunos autores (12) (94 bis), solo
la observamos en uno de nuestros casos.

En el estrato granuloso advertimos presencia
de granulios de queratohialina grandes e irregulares, como
describe PINTC GONGALVES (129} ¥y ANTON-LAMPRECHT (12), pero
en otras Areas los granuios tienen aspecto normal, hecho

resefiado por NICOL (122 bis).




resefiade por NICOL (122 bis).

En el estrato de Malpighio los desmosomas
mostraron un aspecto normal, saunque presentaban numernsas
prolangaciones citoplasmicas, tal y como sefiala KANERVA (94
bis).

En una de nuestras observaciones a nivel del
estrato escamoso se observaron fendmenos de citolisis al
igual gque en las ECIA, hecho descrito por PINTO GONGALVES
(1299 .

Tratamiento general .- Realizado en € obs. de

Administramos etretinato a dosis de 1 mg/k/d

con muy buena respuesta en el 83,33%; empeoraron al reduecir

la dosis a la mitad, suprimir el tratamiento o realizario de
forma intermitente; estos resultados sor similares a los
obtenidos por SANCHEZ YUS (1443, BLANCHET-BARDON (24), JAGELL
(93) y CAPUTO (34) asi como las indicaciones dadas por
HOFFMAN LA ROCHE (137).

En todos se presentd queilitis al igual que
deseriben ORFANOS (124), LEFRANCQ (103) y HOFFMAN LA ROCHE
(137): en uno detectamos hiperlipemia dato vya indicado por
VAHLQUIST (167>, GERBER (72) y MARSDEN (112).

La obs, n®' 62, en ia actualidad gestante de
siete meses, quedd embarazada a los 18 meses de finalizar el
tratamiento. Se nos ha informado que ias ecografias, hasta el

momento, n~ revelan alteraciones ni deformidades del feto.
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Esta paciente fusd debidamente informada de las
contraindicaciones v efectos secundarios del tratamiento,
antes de su comienzo, y nos firmd la autorizaciodn

correspondiente quz nos fué facilitada por el laburatorio

fabricante. No realizamos contracepcién previa al ser una

adolescente.

Tratamiento locai .- Realizado en 8 obs. Qque

presentaban ECIS y que rehusaron tratamiento general con
etretinatn. Los resultados que se obtuvieron fueron similares

a los descritos en la literatura revisada.

f1l1.- 3. C.1.A,

incidencia.- Supone 10/100.000 pacientes

dermatolédgicos. No podemos hacer un estudio comparativo con
otros autores como CAMACHO (33 bis) ya que lag cifras que
aporta van referidas a poblacién general. Otros autores como
BLANCHET-BARDON (24) y UNAMUNO (168) indican que es muy PpocoO
frecuente pero no aportan cifras.

Edad al consultar .- Todas nuestres

observaciones lo hicieron en la primera década vy suponemos
que esta influenciado por el enorme defecto estético que
supone.

Sexo .- Se raparte al 50% entre hombres Yy

mujeres. Sin referencias comparativas.




Antecedentes familiares:

Cagos tfamiliares .- Coincidimos con

BALNCHET-BARDON (24) y UNAMUNO (166) en que son muy

frecuentes los casos unicos en la familia. En nuestra

casulstica solo los encontramos en la obs. n' 74,
Antecedentes personales:

Herericia .- En el ©50% se censiderd como
mutacién similar a BLANCHET-BARDON (24), CAMACHO (33 bis) vy
UNAMUNG (186), aunque DULANTO 850), DEGOS (43), GOLDSMITH
(74), BADEN (13), BALNCHET-BARDON (24) ¥ UNAMUNO (166), Ila
desceriben junto a las genodermatosis de herencia autosbdmica

dominante con expresividad variable.

Edad de inicio .- Congénita siempre segin los

autores revisados mientras que en nuestra casulstica
encontramos que en el 50% se presentd en el primer afin de
vida.

Forma de comienzo .- Clasicamente se describen

tres formas de comienzo: aspeto escaldado, eritrodermia
descamativa y eritema difuso. En el 75% de nuestras
observaciones se inicidé como una mancha oscura gJque fué
creciendo paulatinamente y sobre la cual se desarrollaron
escamas duras y posteriormente verrugosidades. No hemos
constatado brotes ampollosos como indican 1los diferentes
autores.

Morfclogia .- Coincidimos con NARANJO (120) 2n

que se manifiesta como verrugosidades hiperqueratdsicas




pardo-oscuras, irregulares, de disposicidn en remoiino pero
diferimos en gue dejan piel sana entre ellas. Lesde lusgo
jebemos car la ranrédn a DULANTC vy ceols. (50) cuando indica que
esta genodermatosis no posee dates clirnicos absolutamente
caracterlsticos que permitan su diagnéstico inicial, por Ilo
cual debemos recurrir al estudio histoidgico.

Localizaciédn .- Las mas frecuentes son las

zonas de piiegues y de mayor roce segun indican fos autores
revigados. LINAMUNOD (166) describe la presencia de
verrugosidades en caras laterales del cuello, como nuestra

observacidn n* 77.

Evolucién con la edad .- BLANCHET-BARDON (24)

sefia.a que empeoran con la edad: nosotros diferimos ya que
aunque no comprobames mejoria tampoco encontramos franca
agravacion del proceso.

Evolucidn con el estio .- Segun BLANCHET-

-BARDON (24), el sol y el calor hacen aparecer ampcl las
mientras que el 87,5% de nuestras observaciones mejoraron
durante el verano. Teniende en cuenta nuestra situacibn
geografica es un dato a tener en cuenta.

Alteraciones oftalmoldgicas .- En la obs. n*

77 habia ectropion, dato no encontrade en la literatura
revisada.

Cariotipo .- En ia obs. n* 71 se detectd
trisomia del cromosoma 21 (madre portadora) dato que

interpretamos sin relacioda.




425

Estudio histoidgico .- Hiperortogueratosis muy

intensa con presencia de tapones cobdrneos, como refieren
DULANTO vy cols. (50) v McCURDY (114). Focos de
paraqueratosis. Capa granulosa moderadamente engrosada
similar al grupo I (IAD). Ceélulas balonizadas en el estrato
granuloso y malpighiano que no lliega a implicar la capa
basal, imagen caracterlistica ya senalada por DULANTO y cols.
(50), LAPIERE (100), LEVER (100)

Estudio ultraestructural .- Al igual que
BLANCHET-BARDON (27) y otros autores (12) (50) (105%),
ochservamos la existencia de hiperqueratosis con
paraqueratosis focal como describe ACKERMAN (1).
Ultraestructuralmente, en nuestros casos, observamos en las
zonas no afectas por la acantolisis, persistencia de
desmosomas entre los corneocitos, le que nos indica un
retardo en la disolucidn de los mismos. En las zonas con
acantolisis se advi=srte, al iguval que BLANCHET-BARDON (27),
disminucién de tonofilamentcs con persistencia de desmosomas,
que interpretamos como secundario a la formacidén de un edema
interceluiar que distiende los corneocitos ¥y células del
estrato granuloso, disminuyendo la condensacion del
componente fibrilar. Hemos evidenciado persistencia de
desmosomas en estas células.

En el estrato granuloso confirmamos la

existencia de granulos gruesos e irregulares que se forman
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precozmente a nivel! del estrato espinosc, hecho descritc por

BLANCHET-BARDON (27), ANTON-LAMPRECHT (12), DULANTI (535 vy

LEVER (105).

Tratamiento general .- Realizado

observaciones de ECIA.

En la obs. n* 70 se administrd etretinate a
dosis de 1 mg/k/d durante 3 meses y despues de redujc |le
dosis a la mitad manteniendola durante 9 meses. A los dos
meses de iniciar el tratamiento comenzaron a mejorar las
verrugosidades y en la actualidad, un aflo despues de
finalizar, no han aparecido de nuevao.

En la obs. n®* 77 se administrd etretinato a
dosis de 1 mg/k/d durante 1 afio; a los tres meses de su
inicio disminuyeron algunas verrugosidades de los pliegues Yy
caras lateraies del cuello, mejord el mal clor corporal y Ila
hipergueratosis psimo-plantar (no se continué por razones
econdmicas). Actualmente. un aflo despues de finalizar el
tratamiento se mantiszne la mejoria.

En ambas observaciones encontramos como efecto
secundaric queilitis.

Estos resultados difieren de los aportados por
BLANCHET-BARDON (26) el cual, tras un mes de tratamiento,
comunica que el etretinato no mejora las lesiones aunque
coincidimos en que no es capaz de erradicar Ila alteracidn

primaria de la ECIA; BLLANCHET- BARDON (24), DINET (47) vy
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YAFAR] (181) refieren aparicidn de brotes ampollosos, dato

que no hemos encontrado.

Tratamiento gquirurgico .- Realizado en tres

observaciones. La extirpacién quirorgica, preconizada por
DULANTO v col. (50), puede ser definitiva en las formas
localizadas: en cascos extensos, la aplicacidn de injertos

dermoepidérmicos o de piel total permit2 resolver.




CONCLUES IONES




Las DERMATOS!S ICTiIOSIFORMES, representan en nuestro
medio una incidencia de 0,13 por cada 1000 enfermos
vistos en nuestra consulta, Es la genodermatosis mas
frecuente.

El grupo mas frecuente estd representado por la ICTIOSIS

AUTOSOMICA DOMINANTE con 62% seguido de la ICTIOSIS FOR

PROLiFERACION con 28% y la ICTIOSIS POR ACANTOQUERATO-
LISIS CON 10%.

La edad de consulta es cada vez menor Yy con toda
probabilidad corresponde a una mayor preocupacion por la
estética.

En ICTIOSIS AUTOSOMICA DOMINANTE: la  encontramos
presente en seis observaciones ai nacimiento;
demostramos la evoiuciodn desde bebeé coiodion;
confirmamos que la meno ictidsica es un rasgo asociado
primariamente con la ictiosis; el tratamiento general
con etretinato da muy buenos resuitados, en casos
intensos, ¥ no hemos observado empecramiento de Ila
dermatitis atdpica.

En ERITRODERMIA CONGENITA ICTIOSIFORME SECA: encontramos
parto prematuro en cuatro observaciones; la forma de
comienzo fué en algo mas de la mitad eritrodérmica y/o

descamativa, ¥ en la cuarta parte como bebé colodion;
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las escamas fueron trasiltcidas en dieciseis
cbservaciones lo que permite confirmar que es la misma
entidad clinica que la ictiosis lameiar; el tratamiento
general con etretinato ha de hacerse de forma continuada
a dosis de { mg/k/d para mantener la piel =in escamas.

En ERITRODERMIA CONGENITA ICTIOSIFORME AMPOLLOSA: Ila

frecuencia de mutaciones es del 87,5% mientras que solo

en un caso habia antecedentes familiares; en ia mitad ae

los casos se presentd en el primer afio de vida; el
tratamiento con etretinato permite meicrar las lesiones
verrugesas.

Las tres formas de ictiosis estudiadasf
ultraestructuralmente, muestran una slteracién en Ila
disolucidn de los desmosomas, lo que explicaria Ila
hiperqueratosi. =xistente.

En ICTIOSIS AUTGSOMICA DOMINANTE: se asocia la
hiperqueratosis a un estrato de Malpighio normal o
adelgazado, pudiendo presentar granulos de
queratohialina gruesos en el estrato granulosa.

En ERITRODERMIA CONGENITA iCTIOSIFORME SECA: la
hirgequeratosis se acompafia de  una acantosis con
actividad mitética y puede llegar a adquirir un patron
psoriasiforme. El estrato granuloso generaimente esta
incremeniado aunque puede presentar granulos de
queratohialina normal. Los fenomenos de acantolisis

pueden observarse con microscopia electrdnica.




En ERITRODERMIA CONGENITA ICTIOSIFORME AMPOLLOSA: el

fenAmeno de acantoliisis, por 1lo general abundante,

permite sugerir el diagnostico histopatoidgico y
generalimente se asocia & una acantosis por
proliferacidn.

Los hallazgos morfoldgicos con microscopia optica vy
electrdnica no los consideramos suficientemente tipicos
como para definir la forma de ictiosis, siendo necesario
una correlaccidn clinica y gendtica para el cdiagnostico

definitivo.
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