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Prologo

La Academia Espanola de
Dermatologia y Venereologia
(AEDV) tiene, entre sus
muchos objetivos, y de

los més importantes, la
informacién al publico en
general de las patologias
mas frecuentes de esta
especialidad, reivindicando
que el dermatdlogo es el
especialista de referencia
para la misma. Dentro

de este objetivo, destaca
especialmente la relacion
y vinculacién con las
asociaciones de pacientes,
que representan la via mas
adecuada para contactar
con pacientes con distintas
patologias cuténeas.

Desde hace un afo la
AEDV mantiene, a través

de su Fundacion Piel Sana,
reuniones periddicas con las
asociaciones de pacientes
con el objetivo de conocer

sus objetivos, necesidades...
y poder colaborar, en

la medida de nuestras
posibilidades, con ellas.

Una de las peticiones
comunes, manifestadas

por estas asociaciones en
diferentes reuniones que han
mantenido con la Fundacién,
fue la de crear “"Guias para
Pacientes” por dermatdlogos
expertos --de referencia--

en las distintas patologias.
Hoy podemos decir con
satisfaccién que este primer
objetivo esté logrado.

Esto no hubiera sido posible
sin la colaboracién de
nuestros companeros que,
desde el primer momento,
han aceptado de forma
altruista esta colaboracion.
A ellos, nuestro mas sincero
agradecimiento. Es asi
mismo necesario agradecer

a la Fundacién Piel Sana

de la AEDV su apoyo y
animo, desde su presidente
hasta sus profesionales, y
como no a las asociaciones
de pacientes que nos han
ayudado a corregir y mejorar
estas publicaciones.

Nuestro Unico interés

es que este trabajo, una
vez vista la luz, sea de
utilidad. Seguiremos
trabajando en el beneficio
de la Dermatologia, de
los dermatdlogos y, sobre
todo, de los pacientes con
enfermedades cuténeas.

Dr. J. Soto de Delas

Director de la Fundacién Piel Sana
Dr. J.C. Moreno Giménez
Presidente de honor de la AEDV
y Responsable de las relaciones
con Asociaciones de Pacientes

D Academia Espaiiola de Dermatologia y Venereologia

C



YYYYYYYYYYYYYYYYY
YYY XY YYYYXYYYYYDY

Guia para pacientes con ictiosis y trastornos relacionados

{Qué es la ictiosis? un grado variable de
eritema, descamacion e
hiperqueratosis en toda la
superficie cutanea.

Las ictiosis hereditarias
son trastornos genéticos
de la queratinizacién,
habitualmente congénitos,
caracterizados por

Figura 2.
Piel ictiosica con escamas negras
caracteristicas de la Ictiosis X

Figura 1.
Piel ictiésica con abundantes escamas
adheridas a la piel

Ictiosis
y trastornos
relacionados

Dra. Angela

Hernandez Martin.
Servicio de Dermatologia.
Hospital Infantil
Universitario Nino Jesus,
Madrid
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Mi hijo (o yo mismo)
tenemos ictiosis:
cqué hago?

Los nifios con ictiosis y
trastornos relacionados de
la queratinizacién deben
tener un seguimiento
regular por parte de
médicos especialistas en
dermatologia, oftalmologia,
otorrinolaringologia y
nutricion, ademas de por
aquellos profesionales que
puedan ayudar a mejorar

la calidad de vida de estos
pacientes, como psicologos,
fisioterapeutas y personal
de enfermeria experto.

En casos individuales, puede
necesitarse adicionalmente
una valoracién alergoldgica,
neurolégica, endocrinoldgica
y, en general, por parte

de aquellos especialistas
determinados por la
sintomatologia de los
pacientes.

Los individuos adultos con
ictiosis también necesitan
seguimiento, pero a
menudo su asistencia es
mas espaciada porque
conocen su enfermedad y
no encuentran respuestas
terapéuticas satisfactorias.

Figura 3-A.
Afectacion palmar en paciente ictiésico

Figura 3-B.
Afectacion de dorso de manos y uifias en
pacientes con eritrodermia ictiosiforme

Figura 4.
Afectacion generalizada (eritrodermia
ictiosiforme): eritema y descamaciéon
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¢Cuantos tipos de
ictiosis hay?

Segun la dltima clasificacion
de las ictiosis, publicada

en 2010, hay dos tipos
generales de ictiosis:

las no sindrémicas

(sin manifestaciones
extracutaneas) y las
sindrémicas (aquellas que
asocian manifestaciones en
otros érganos y aparatos
del cuerpo). Las ictiosis no
sindrémicas son mucho
mas frecuentes que las
sindrémicas, e incluyen las
ictiosis vulgar, las ictiosis
ligada al cromosoma X,

las ictiosis congénitas
autosémicas recesivas y las
ictiosis epidermoliticas.

Las ictiosis sindromicas
son mucho mas raras, pero
repercuten todavia mas

en la calidad de vida del
individuo afectado.

Algunas de ellas son el
sindrome de Netheron,
el sindrome de Chanarin
Dorfman, el sindrome
de Sjégren-Larsson o el
sindrome de queratitis-
ictiosis-sordera.

¢Como se diagnostica
una ictiosis?

Las ictiosis son enfermedades
genéticas cuyo patrén
hereditario es variable.
Existe la posibilidad

de hacer un anélisis
genético de confirmacién.
No obstante, aunque
conocemos la mayoria de
los genes responsables de
las ictiosis, la variabilidad
clinica y genética de estas
enfermedades dificultan
el diagnéstico en algunos
pacientes.

4

Las ictiosis son enfermedades genéticas
cuyo patrén hereditario es variable
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{Qué problemas
adicionales pueden
tener los pacientes
con ictiosis?

Ademas de la afectacion
cutdnea, muchos afectados
presentan un picor

intenso refractario a los
tratamientos, retraso en el
peso y la talla durante la
infancia, alteraciones de la
sudoracién, propensién a
las infecciones y trastornos
oculares y auditivos que
son muy dificiles de tratar
y deterioran mucho su
calidad de vida.

Ademas, la visibilidad

de la enfermedad puede
provocar problemas en

las relaciones sociales y
dificultar las expectativas
laborales.

¢Existe algun
tratamiento para la
ictiosis?

No existe ningun
tratamiento curativo.

Los bafios diarios
prolongados y el uso
frecuente de cremas
hidratantes es esencial para
disminuir la descamacién

y aliviar la tirantez, el picor
y el disconfor. La (nica
alternativa oral disponible
son los retinoides orales,
farmacos derivados de la
vitamina A con eficacia
limitada en las formas
eritrodérmicas mas graves
y que no son utiles para
aliviar el picor y el resto de
los sintomas extracutdneos
de estas enfermedades.
Recientemente, se

han descrito algunos
mecanismos inmunoldgicos
que justifican estas
anomalias, y aunque

(44

La visibilidad de la
enfermedad puede
provocar problemas
en las relaciones
sociales y dificultar
las expectativas
laborales.

0 La tnica
alternativa oral

disponible son los

- retinoides orales
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todavia carecemos de
evidencia cientifica
consistente, los
tratamientos bioldgicos
estédn emergiendo como
una valiosa alternativa
terapéutica.

¢Donde puedo
encontrar
informacion sobre
la ictiosis?

Existen muchas publicaciones
cientificas sobre el tema,
pero no siempre estan
disponibles para el publico
general y pueden ser dificiles
de interpretar si se carece de
conocimientos médicos.

Su dermatélogo puede
facilitarle informacién
comprensible e indicarle

fuentes de informacién fiable.

La Academia Espaiiola

de Dermatologia 'y
Venereologia (www.aedv.es)
y la asociacién de pacientes
con ictiosis (ASIC)
(www.ictiosis.org) pueden
ayudarle a encontrar un
especialista experto en su
enfermedad.

Existen paginas web
internacionales con
informacién de utilidad en
otros idiomas, como la de la
asociacion norteamericana
de ictiosis (http://www.
firstskinfoundation.org/), asi
como las de distintos paises
europeos (www.orpha.net).

Vivir con ictiosis:
aspectos relevantes
en la vida diaria

Hay algunos aspectos
de la enfermedad que
los afectados y/o sus
cuidadores deben tener
en cuenta:

Dificultad para sudar:
Las personas con ictiosis,
sobre todo con ictiosis
congénitas autosdmicas
recesivas (ictiosis laminar/
eritrodermia ictiosiforme
no ampollosa), no sudan
con normalidad. En
clima muy caliente y
humedo, tienen riesgo
de sobrecalentamiento,
hipertermia y golpe de
calor, por lo que deben
evitar temperaturas
extremas, ejercicio fisico
extenuante y fiebre alta
prolongadas.
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Cera de los oidos:

El conducto auditivo
externo esté cubierto con
piel y descama tanto como
el resto de la superficie
cutdnea. La descamacion
excesiva junto con la cera
forma un material sélido o
tapén que puede disminuir
la audicién y promover la
infeccién. Es importante

la revisién regular de los
oidos, y que un especialista
le explique las maneras

de evitar esos acimulos

de descamaciéon. No
introduzca nunca nada en
sus orejas ni en las de sus
hijos, ya que esto puede
perforar el timpano y causar
pérdida de la audicion.

Afectacién ocular:
Muchos pacientes con
ictiosis sufren inflamacién
de los parpados (blefaritis),
y alteraciones corneales

secundarias la sequedad
del ojo, el aumento

de la descamacién

de los parpados y la
sobreexposicién corneal
debida a la retraccién
palpebral (ectropion).

La administracién frecuente
de lagrimas artificiales y la
valoracién oftalmolégica
periodica son muy

Es importante
la revision regular
de los oidos

Fibras naturales
como el algodon

importantes para evitar son las mas
complicaciones oculares f‘f{,?iables sobre
permanentes.

Tipo de ropa adecuada:
En general, las fibras
naturales como el algodén
son mas agradables sobre
la piel, permiten transpirar
mejor y se lavan con mas

facilidad.

Acoso:

Vivimos en un mundo
donde la imagen es
importante, por lo que
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tener una enfermedad
rara en la piel puede
causar situaciones sociales
dificiles. Si usted o su

hijo han sido objeto de
burlas o acoso escolar o
laboral, lo mejor es buscar
el apoyo psicolégico
necesario para aprender

a manejar, prevenir,

o incluso transformar
estos comentarios o
percepciones negativas.
En caso de ser preciso,
informe a los profesores o

responsables jerarquicos de

la situacion.

Ayudas sociales y acceso
a recursos sociosanitarios:
Algunas comunidades
auténomas disponen de

ayudas para que las personas

que necesitan medicacion la

consigan a un coste reducido

o incluso gratis.

El proceso de solicitud

de discapacidad de la
Seguridad Social puede

ser largo y complicado,
pero con el apoyo correcto,
usted o su hijo podran
recibir las ayudas sociales
que necesitan.

Pregunte en la Consejeria de
Sanidad de su Comunidad
Autdnoma o solicite
informacién a la asociacion
de pacientes con ictiosis
(ASIC) (www.ictiosis.org)

es buscar apoyo

I Lo mejor
psicologico

(44

Algunas comunidades
autonomas disponen

de ayudas
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