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RESUMEN

Los trastornos de la cornificacion, genéticamente
transmitidos, constituyen un heterogéneo grupo de
manifestaciones caracterizadas clinicamente por la formacién
de escamas sobre la superficie cutanea.

La clasificacion mas usada para las ictiosis, reconoce
cuatro formas mayores o primarias, cuyas manifestaciones
estan limitadas predominantemente a la piel; otras condiciones
raras y una variedad de sindromes ictiosiformes asociados con
enfermedad multisistémica.

En esta clasificacion, se colocaron aquellas entidades en
las cuales datos clinicos, genéticos o bioquimicos sugieren

Nosotros incluimos avances en diagndstico y tratamiento.

SUMMARY

The genetically transmitted, generalized disorders of
cornification (DOC) constituye a heterogeneous group of
disorders, characterized clinically by the formation of visible
scales over much or all of the body surface.

The currently favored clasification of the ichthyoses
recognizes four major or primary forms, in which manifestations
are predominantly limited to the skin, a few rarer, related
conditions, and a variety of ichthyosiform syndromes
associated with multisystem disease.

In this classification, we list those entities in which clinical,
genetic or biochemical data strongly suggest a distinet genetic

una enfermedad hereditaria.

disease.

therapeutics

We included in this review advanced in diagndstics and
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La clasificacion mas usada para
las Ictiosis, reconoce cuatro formas
mayores o primarias, cuyas manifes-
taciones estan limitadas predominan-
temente a la piel; otras condiciones
raras y una variedad de sindromes
ictiosiformes asociados con
enfermedad multisistémica (ver Tabla
N° 1).

FISIOPATOLOGIA

A fin de comprender mejor la fi-
siopatologia en los desérdenes de la
cornificacién, se necesita una revi-
sion de la estructura y funcidn
normal de la epidermis.

El estrato corneo es un sistema de
dos compartimentos que ha sido
descrito como una pared de ladrillos,
en la cual, los corneocitos proveen la
estructura y se encuentran embe-
bidos en una matriz extracelular rica
en lipidos. Mientras que los querati-
nocitos parecen ser los responsables
de las propiedades de elasticidad y
capacidad de retener agua; la matriz
intercelular rica en lipidos es la en-
cargada de la funcién de barrera y
se cree que también regula la desca-
macion.

En los desodrdenes de
cornificacién del tipo de retencidn, la
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TABLA N1
CLASIFICACION DE LOS DESORDENES DE LA CORNIFICACION (DOC)
TRANSMITIDOS GENETICAMENTE
TIPOS SINONIMOS
DOC 1 Ictiosis vulgaris
DOC 2 Ictiosis recesiva ligada a X
DOC 3 Hiperqueratosis epidermolitica
DOC 4 Ictiosis laminar
DOC 5 Eritrodermia congénita
DOC 6 Ictiosis laminar dominante
DOC 7 Feto arlequin
DOC 8 Ictiosis histrix
DOC 9 Sindrome de Netherton
DOC 10 Sindrome de Sjogren-Larson
DOC 11 Enfermedad de Refsum
DOC 12 Sindrome de Chanarin-Dorfman
DOC 13 Deficiencia de sulfatasa multiple
DOC 14 Sindrome de Tay
DOC 15 Sindrome Kid
DOC 16 Sindrome Child
DOC 17 Sindrome de Conradi-Hunermann
DOC 18 Eritroqueratodermia variabilis
DOC 19 Eritroqueratolisis hiemalis
DOC 20 Eritroqueratodermia progresiva simétrica
DOC 21 Tipo descamacion en colgajos
DOC 22 Enfermedad de Darier
DOC 23 Sindrome de Giroux-Barbeau
DOC 24 Queratosis folicularis espinulosa decalvans

homeostasis epidérmica es normal, pero
la descamacion esta retardada y los
corneocitos se eliminan en grupos
conduciendo a la acumulacién de
escamas visibles sobre la superficie
corporal. En el tipo hiper-
proliferativo, un disturbio de la ho-
meostasis epidérmica resulta en la
hiperproliferacion como anomalia
principal, pero trastornos en la cohesion
también contribuyen a la descamacion
anormal.”

ICTIOSIS TRANSMITIDAS
GENETICAMENTE

ICTIOSIS VULGAR - TIPO 1:

Herencia autosémica dominante
con penetrancia variable

Incidencia 1:250
Aparicioén: infancia temprana

Clinica: escamas finas que pare-

Foto N° 1: Ictiosis vulgar en un gemelo

univitelino, que respeta el pliegue de flexién.
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cen estar 'pegadas" sobre todo el
cuerpo; mas gruesas en extre-
midades inferiores que en
tronco

Respeta pliegues de flexion.

Hiperqueratosis palmar
Asociaciones: dermatitis atdpica y
queratosis pilaris

Histologia: hiperqueratosis mo-
derada; capa granulosa ausente o
poco prominente

Evolucion favorable con desapa-
ricion de signos y sintomas al
alcanzar la edad adulta .2

ICTIOSIS LIGADA A X - TIPO 2:

Herencia recesiva ligada al co-
mosoma X

Incidencia: 1:6000 varones
Comienzo entre él nacimiento y
los 3 meses de vida

Se ha determinado la deficiencia
de la enzima sulfatasa esteroidea
(arilsulfatasa)

Clinica: escamas grandes y pro-
minentes en el cuello, cuero
cabelludo, cara, pabellones auri-
culares, superficies flexoras y ex-
tensoras.

Respeta palmas y plantas

Asociaciones: opacidades cor-
neales en la membrana de Des-
cemet en el 50% de los casos en
los varones afectados y en las
portadoras sanas que no
afectan la vision. Criptorquidia en
1225% de los pacientes.'

Histologia: hiperqueratosis, es-
trato granuloso normal

Las lesiones no mejoran con la
edad.

HIPERQUERATOSIS
EPIDERMOLITICA - TIPO 3:

Tipo ampollar, raro

Herencia autosémica dominante
Se manifiesta por flictenas en el
parto o poco después; a veces
tarda hasta 6 meses en aparecer
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Algunos recién nacidos nacen con
membrana de colodién

Clinica: piel recubierta en toda su
superficie por escamas en forma
de placas gruesas, coérneas,
como. armadura, color gris
pardusco; a veces verruciformes
que afectan principalmente areas
flexoras y areas intertriginosas.

Puede hacerse el diagndstico
prenatal mediante la biopsia de
piel fetal.

Histologia: hiperqueratosis masiva,
epidermis  acantdtica,  vacuo-
lizaciéon intracelular en las capas
espinosa y granulosa.

ICTIOSIS LAMINAR - TIPO 4:
Herencia autosémica recesiva

Se manifiesta al momento del
parto o poco después

Clinica: grandes escamas (5-15
mm), color gris pardusco, confi-
guracion cuadrilatera, libres por los
bordes y adheridas por el centro,
que comprometen  toda la
superficie corporal.

Foto N° 2: Ictiosis ligada a X en dos hermanos, la cual compromete pliegues de flexion.

Existe hiperqueratosis palmo-
plantar

Asociaciones: ectropién, bebé
colodion al nacer

Histologia: hallazgos no son ca-
racteristicos; hiperqueratosis,
acantosis leve o moderada, pa-
pilomatosis con extension unifor-
me de las redes de crestas, ca-
pilares prominentes en las papilas
dérmicas; aspecto psoriasiforme.

ERITRODERMIA CONGENITA -
TIPO 5:

Herencia autosémica recesiva

Los nifios nacen con una "mem-
brana de colodion”

Compromiso generalizado: cara,
palmas y plantas, superficies fle-
xoras exhiben escamas grandes y
oscuras; mientras que en tronco y
cuero cabelludo son finas vy
delgadas.

Asociaciones: ectropion, alopecia
cicatricial, eritrodermia, eclabium,
poco desarrollo del cartilago nasal
y auricular.

- Incidencia aumentada de partos
prematuros con riesgo elevado de
sepsis y desbalance de liquidos y
electrolitos.

- Histologia: hiperqueratosis, para-
queratosis focal o completa,
acantosis.

FETO ARLEQUIN - TIPO 6:
- Herencia autosémica recesiva

- Al nacimiento, los nifios presentan
placas hiperqueratésicas masivas
que producen razgos faciales
grotescos y deformidad de otras
partes del cuerpo

- Los recién nacidos sobreviven
poco tiempo por presentar cons-
triccion severa del térax y del
abdomen y si sobrepasan el pe-
riodo perinatal, exhiben eritroder-
mia generalizada.

- Se asocia a: ausencia de orejas y
orejas rudimentarias, eclabium y
ectropion intensos.?

ICTIOSIS LAMINAR DOMINANTE -
TIPO 7:

- Semejante al tipo 4 o al tipo 5, pero
con un patréon de herencia
autosémico dominante

- Existe queratodermia palmoplantar
prominente 'y la eritrodermia
generalmente esta ausente.

ICTIOSIS HISTRIX - TIPO CURTH
MAKLIN - 8:

Trastorno raro, autésomico do-
minante; que exhibe un amplio rango
de severidad en pacientes afectados;
desde una queratodermia palmoplantar
hasta un desorden severo de |la
cornificacion.

SINDROME DE NETHERTON -
TIPO 9:

- Enfermedad autosdémica recesiva,
rara; caracterizada clinicamente
por:

- lctiosis lineal circunfleja

- Anomalias del pelo (tricorrexis
invaginata, ocasionalmente trico-
rrexis nodosa o pilitorti)
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Diatesis atopica
Retraso mental

La mayoria de los pacientes son
hombres y su cuadro clinico esta
presente al nacer.

Al inicio la piel es difusamente roja
y escamosa; simultaneamente o
después de un periodo de varias
semanas, aparecen en el tronco y
extremidades proximales numerosas
lesiones serpiginosas o policiclicas con
bordes elevados, eritematosos e
hiperqueratésicos. A veces dichas
lesiones presentan un distintivo doble
borde escamoso. El prurito es variable
y puede ser severo. La liquenificacion
de las superficies flexoras puede estar
presente como una manifestacion de
dermatitis atdpica asociada.

La anomalia caracteristica del
pelo es la ftricorrexis invaginata, en la
cual el segmento piloso esta invagi-
nado con respecto al proximal, for-
mando una unién semejante al tronco
de bambu. En la primera década de la
vida, el pelo es ralo, seco y fragil; rara
vez mide mas de 3-4 cm de longitud.
Las cejas, pestafias y otros pelos del
cuerpo pueden estar afectados en
menor grado.

Asma, urticaria o edema angio-
neuroético y pruebas cutaneas positivas
a alergenos comunes complentan el
sindrome.

Se ha descrito asociado a hipo-
gammaglobulinemia, aminoaciduria e
histidinuria en algunos casos.?

SINDROME DE SJOGREN
LARSON - TIPO 10:

Sindrome autosémico recesivo,
raro,que afecta a ambos sexos por
igual. Consiste en ictiosis laminar
relativamente leve al nacer, posterior-
mente en la infancia se desarrollan
pardlisis espastica, retardo mental,
oligofrenia, epilepsia y degeneracion
macular de la retina. Se ha asociado a
distrofia corneal, displasia 6sea o
dental, hipertelorismo y estatura corta.

Un estudio sugiere un posible
desorden en el metabolismo de los
acidos grasos, lo cual lleva a una
composicion alterada de los acidos
grasos poliinsaturados. Se ha repor-
tado mejoria clinica con una dieta baja
en triglicéridos de cadena mediana.*

SINDROME DE REFSUM -
TIPO 11:
Trastorno autosémico recesivo,

raro, producido por la falta de degra-
dacién del acido Titanico de la dieta y
su acumulacién en los tejidos.

Asocia ictiosis, retinitis pigmentosa
atipica, polineuritis  crénica  con
paralisis progresiva de las extremida-
des distales, ataxia y otros signos
cerebrales y una elevada proteinorra-
quia. Otras manifestaciones son:
sordera, anosmia, anormalidades de la
pupila y del esqueleto y cambios
electrocardiograficos.

Inicia a la segunda o tercera
década de la vida.

La descamacion de la piel es
variable y una descamacion fina es lo
caracteristico.

La retina muestra pigmentacién en
sal y pimienta" con atrofia de la
coroides. Otros defectos oculares son:
ceguera nocturna, constriccion
concéntrica de los campos visuales,
nistagmus, cataratas y rara vez foto-
fobia.*

Las manifestaciones de la neuro-
patia periférica, crénica y progresiva
son: debilidad generalizada, caida en
gota de los pies, marcha en steppage,
disminucion o ausencia de los reflejos
tendinosos y debilidad muscular
simétrica mas acentuada en las
extremidades inferiores.

SINDROME DE
DORFMAN - TIPO 12:

CHANARIN

Trastorno raro, autosémico recesivo
del metabolismo lipidico, caracterizado
por ictiosis, miopatia y células
vacuoladas, que ocurre mas fre-
cuentemente en descendientes del
Medio Este o del Mediterraneo
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Clinicamente se asemeja al tipo 5;
prominentes vacuolas lipidicas se
observan en los granulocitos
circulantes, por lo que pueden diag-
nosticarse mediante un frotis de san-
gre periférica, también pueden pre-
sentarse en numerosas células:
monocitos, eosindfilos, células de la
capa granulosa o células basales.

Los niveles de lipidos séricos se
encuentran normales y puede pre-
sentarse una miopatia, sordera neu-
rosensorial y cataratas.’

DEFICIENCIA MULTIPLE DE
SULFATASA - TIPO 13:

Es un trastorno raro, autosémico
recesivo en el cual la actividad de
todas las sulfatasas conocidas esta
deteriorada, incluyendo la sulfatasa
estero idea.

Estos pacientes pueden presentar
un sindrome de superposicion con
ictiosis tipo 2 (deficiencia de sulfatasa
esteroidea), mucopolisacaridosis
(deficiencia de arilsulfatasa A) y
leucodistrofia metacromatica
(deficiencia de arilsulfatasa B).

SINDROME TAY - TIPO 14:

Enfermedad autosémica recesiva,
rara, que comprende retraso mental,
defectos del pelo, aspecto progeria y
talla baja asociado a ictiosis.

Reportes han enfatizado que se
encuentran: pili torti, tricosquixis y
tricotiodistrofia  (birrefringencia  en
bandas brillantes y bandas oscuras al
microscopio de luz polarizada).'

Los pacientes se presentan al
nacimiento con una membrana de
colodion; posteriormente, las escamas
son finas y oscuras.

Las wufias, las cuales tienen
deficiencia de azufre, exhiben cam-
bios distroficos.

Otras anomalias asociadas inclu-
yen pérdida de la grasa subcutanea,
resultando en una fascies progérica,
hipogonadismo  manifestado  por
criptorquidia en varones o hipoplasia
genital en mujeres; cataratas punta
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tas pequefias; anomalias esqueléti-
cas, anomalias de la denticion y un
incremento en la suceptibilidad a las
infecciones.

SINDROME KID - TIPO 15:

Aproximadamente 20 pacientes
han sido reportados con un sindrome
caracterizado por queratitis, ictiosis y
sordera.

Un reporte de 2 casos sugiere un
patron de herencia recesivo.

El desorden de la cornificacién en
estos pacientes es unico y esta
caracterizado por:

- Placas queratésicas fijas

- Queratodermia palmo-plantar di-
fusa

- Queratosis foliculares generaliza-
das

Las uias son hipoplasicas y dis-
troficas; algunos pacientes desarrollan
infecciones recurrentes de la piel.

HEMIDISPLASIA  UNILATERAL
TIPO 16:

Hemidisplasia congénitca, eritro-
dermia ictiosiforme y defecto de los
miembros es lo que caracteriza al
sindrome CHILD.

La eritrodermia es unilateral,
aunque puede existir compromiso del
lado opuesto. Bandas nevoides de
piel normal pueden presentarse en el
lado afectado.

Es un trastorno congénito o su
inicio se origina en el primer mes de
vida.

Puede presentarse alopecia uni-
lateral y distrofia ungueal severa.

Defectos de los miembros son
ipsilaterales a los trastornos de la
cornificacion y consisten en hipoplasia
digital hasta una agenesia de la
extremidad.

Anomalias del SNC, cardiovascu-
lar, renal, tiroides, adrenal y genitou-
rinario pueden ocurrir.
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SINDROMES DE LA

CONDRODISPLASIA PUNTATA
TIPO 17:

Son un grupo de sindromes ca-
racterizados por displasia epifisial en
asociacion con fascie anormal, cata-
ratas y un patrén inusual de ictiosis.
La severidad clinica varia ampliamen-
te desde enanismo y muerte durante
la infancia en algunos individuos hasta
anormalidades radiograficas limitadas
en otros.

ERITROQUERATODERMIA
VARIABILIS - TIPO 18:

Trastorno raro, autosémico do-
minante. Estos pacientes presentan
un cuadro clinico unico constituido por
eritemas  geograficos y placas
queratosicas fijas sin relacion con el
eritema.

El componente eritematoso puede
ser inducido por la exposicion al sol,
frio, viento o cambios emocionales y
rapidamente varia de forma o de
posicion.

Pelo, ufias y membranas mucosas
son normales.

ERITROQUERATOLISIS
HIEMALIS - TIPO 19:

Trastorno autosémico dominante,
descrito inicialmente en descendientes
Sur Africanos. Esta caracterizado por
ataques ciclicos de placas
eritematosas simétricamente distri-
buidas. Compromete palmas y plan-
tas.

El inicio es en la infancia o
adolescencia y mejora con la edad.

Empeora en el invierno y puede
precipitarse por fiebre o intervenciones
quirdrgicas.

ERITROQUERATODERMIA

PROGRESIVA SIMETRICA
TIPO 20:
Enfermedad rara, autosdmica

dominante con penetrancia reducida y
expresion variable, caracterizada por
placas hiperqueratésicas, erite

matosas, bien demarcadas, distribui-
das simétricamente en la cabeza
gluteos y extremidades, pero esca-
sas en el tronco.

Las lesiones no estan presentes
al nacimiento; comienzan en la
infancia estabilizandose en 1 o 2
afios y regresan parcialmente en la
pubertad.

Las palmas y las plantas estan
comprometidas y las lesiones pue-
den ser pruriginosas.

DESCAMACION EN COLGAJOS
TIPO 21:

Trastorno raro, caracterizado por
la descamacion en hojas del estrato
cérneo. Herencia autosdmica recesi-
va.

Otros hallazgos clinicos son eri-
trodermia, prurito, caida de cabello
en anageno o exacerbacion estacio-
nal; algunos pacientes presentan
estatura corta.

Levy and Goldsmith notaron dis-
minucion de los niveles de triptéfano
plasmatico y una aminoaciduria ge-
neralizada en dos pacientes.1

ENFERMEDAD DE
TIPO 22:

DARIER

Enfermedad hereditaria autoso-
mica dominante con expresion varia-
ble que puede estar limitada a ufias
0 mucosa oral, iniciarse en la edad
adulta y presentar largos periodos de
remision.

Clinicamente se caracteriza por
una erupcion papular hiperqueratési-
ca. En la enfermedad generalizada,
las papulas son numerosas y coales-
cen para formar placas vegetantes.

Con una distribucion seborreica y
compromiso de areas flexoras
(especialmente axilas, region infra-
mamaria y regién inguinal). Compro-
miso de las extremidades se
encuentra acentuada en las zonas
expuestas.

La afectacion ungueal es una de
las caracteristicas mas importantes
de esta enfermedad, asi como, com-
promiso de la mucosa oral.
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Otras manifestaciones no cuta-
neas son desdérdenes neuropsiquia-
tricos y quistes 6seos.

Esta enfermedad aparece entre
los 8 y 15 afos, pero la edad de
inicio puede variar desde la infancia
temprana hasta la edad adulta.

SINDROME DE GIROUX-BARBEAU
TIPO 23:

Herencia autondémica

dominante.

Se aprecian placas hiperquerato-
sicas, eritematosas durante la
infancia; seguido por el desarrollo de
un sindrome neurolégico progresivo
en la edad adulta.’

QUERATOSIS FOLICULARIS
ESPINULOSA DECALVANS
TIPO 24:

Herencia autosémica dominante
ligada a X.

Esta enfermedad se caracteriza
por hiperqueratosis folicular pronun -
ciada dejando una alopecia
cicatricial progresiva. Otros hallaz-
gos incluyen atopia, fotofobia y que-
ratitis.

OTROS DESORDENES
HEREDADOS DE LOS
CORNIFICACION

Numerosos casos reportados en
la literatura no corresponden a las
entidades mencionadas
anteriormente.

Ese es el caso del Sindrome de
Rud; trastorno autosémico recesivo,
que incluye ictiosis, epilepsia, retra-
so mental, talla baja, hipogonadismo
y anemia macrocitica.

Por otro lado, se ha reportado la
asociacion de trastornos de la
cornificacion y anomalias renales.

Recientemente presentamos un
caso (Reunién Mensual HMCA),
donde se asociaba ictiosis,
nefropatia y mielitis transversa; con
antecedentes familiares de
nefropatia (ver Figuras N°3 y 4)

ICTIOSIS ADQUIRIDA -

La ictiosis adquirida puede presentarse -
en pacientes de cualquier edad asociada a
diversas enfermedades sistémicas; tales -
como:

Foto N° 3: Ictiosis + Mielitis transversa.
Vista panoramica. Placa aterciopelada en
corsé en térax y abdomen.

Enfermedad de Hodgkin
Linfosarcomas

Micosis fungoide
Meloma muiltiple
Carcinomatosis
Hipotiroidismo
Sarcoidosis

Lupus eritematoso®
Lepra

Déficit nutritivo

Es de hacer notar que este tipo de

ictiosis puede preceder por meses o
afos a la aparicién de un linfoma.

DIAGNOSTICO: PRESENTE Y
FUTURO

El diagnéstico prenatal puede

realizarse por varias modalidades:

Amniocentesis para analisis bio-
quimico, analisis cromosémico y
cultivo de fibroblastos.

Fetoscopia para inspeccion visual
y biopsia de piel fetal”

Pruebas séricas maternas.

Foto N° 4: Ictiosis + Mielitis transversa. Acercamiento.
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Foto N° 5: Ictiosis adquirida. Escamas poligonales adherentes en paciente con

enfermedad de cadenas pesadas.

Este tipo de diagnodstico ha sido
reportado en varias condiciones, que
incluyen ictiosis recesiva ligada a X,
hiperqueratosis epidermolitica, ictiosis
laminar, feto arlequin y sindrome de
Sjogren-Larson.

Pueden diagnosticarse los estados
de portador mediante la deteccion de la
sulfatasa esteroidea en leucocitos
periféricos; mediante el hallazgo de
vacuolas lipidicas en los granulocitos o
por la determinacién de la enzima
oxidasa del acido fitanico.®

TRATAMIENTO

Las dermatosis ictiosiformes son un
grupo de trastornos cronicos que
requieren terapia continua.

Lo mas importante es la hidratacion
de la piel y la aplicacion de un
unguento para evitar la evaporacion.

Los alfa hidroxi acidos higrosco-
picos que sirven para hidratar la piel.
Por ejemplo: acido lactico, glicdlico y
piravico.

Los queratoliticos como el acido
salicilico, inducen disgregacion de los
corneocitos en el estrato cdrneo
superior.
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Cremas de urea a bajas concen-
traciones (10-20%) actian como
humectantes.

El propilenglicol es una molécula
simple que trabaja muy bien como
agente higroscopico, establece un
gradiente de agua e hidrata el estrato
corneo.

En los ultimos tiempos se estan
usando en el tratamiento de las ictiosis,
los derivados de Ila vitamina A
(Retinoides). El uso tépico de motre-
tinide (Ro 11-1430) una vez al dia en
una solucién al 0,5%, ha producido
notable mejoria en la ictiosis vulgar. La
ictiosis laminar responde bien a los
retinoides, tanto al etretinato como al
isotretinoin, pero pueden  ocurrir
recaidas. La hiperqueratosis
epidermolitica muestra discreta mejoria
con el uso del etretinato, pero dosis
terapéuticas pueden agravar las
vesiculas. En ambas condiciones, la
dosis varia entre 0,5-2,1 mg/ Kg/dia. Se
han obtenido buenos resultados con 1
gr de etretinato 2 veces al dia en el feto
arlequin;® asi como con el Acitretin.'
Se ha reportado el uso del acitretin a
dosis inicial de 35 mg en la
Eritroqueratodermia variabilis."’

Los retinoides han sido adminis-
trados a los nifios con desdrdenes de
la  queratinizacibn con  mejoria
dramatica; desafortunadamente, el
tratamiento debe mantenerse indefi-
nidamente y son necesarias altas dosis
para una buena respuesta; ademas
son muchos los efectos colaterales en
nifios, tales como cierre prematuro de
las epifisis e hiperostosis 6seas. Sin
embargo, se recomienda terapia
intermitente o combinacién con otros
tratamientos a fin de reducir la dosis de
retinoides o la duracién  del
tratamiento.

La hiperqueratosis epidermolitica
se complica a menudo con infecciones
secundarias y se acompafia de mal
olor; por lo que es necesario el uso de
antibiéticos y de bafios de bicarbonato
de sodio para controlarlo.

Un caso reportado donde existia
asociacion de micosis cutana extensa
y sindrome de KID; presenté mejoria
notable de la enfermedad ocular y la
ictiosis al ser tratado con ke-
toconazole."

En el caso de las ictiosis adquirida
debe tratarse la enfermedad de base.

CONCLUSION

En los ultimos afios se han obte-
nido avances importantes en cuanto a
las anomalias genéticas y bioquimicas
que determinan la formacion de las
"escamas de pescado".

Estos incluyen:

1.- Ingenieria genética: con traspaso
de genes a fin de corregir
defectos.

2.- Manejo de retinoides: se espera
encontrar una relacion beneficio
vs riesgo favorable.

3.- Estudios mas avanzados sobre
queratinizacion fetal para hacer
posible el diagnostico prenatal
temprano.

4.- Deteccién temprana del estado de
portador.
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Actualmente el consejo
genético, el diagnodstico fetal y los
abortos terapéuticos constituyen las
pautas a seguir en el manejo
adecuado de las ictiosis.?
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