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Introduccion y Objetivos

Conocer laforma de presentacion, complicaciones, tratamiento y evolucion de lasictiosis de presentacion neonatal en nuestro medio.

Materialesy M éodos
Revisién del historial clinico de los pacientes con ictiosis neonatal en nuestro centro entre los afios 2000 y 2015, incluyendo el estudio

diagnéstico y seguimiento evolutivo posterior.

Resultados

Hemos obtenido 7 pacientes. Tres de ellos debutaron como bebé colodidn, y los cuatro restantes como hiperqueratosisy eritrodermia
inespecifica.

S6lo en 2 de los casos (hermanos no gemel 0s) hemos identificado una forma sindrémica deictiosis: tricotiodistrofia. El diagnéstico de los demas
pacientes ha sido de eritrodermiaictiosiforme (1), ictiosis lamelar (2) eictiosis vulgar (1).

En cuanto alos estudios diagnosticos, en 5 de nuestros pacientes se realizd biopsia cuténea, cuyos hallazgos andtomo-patol dgicos fueron
inespecificos. En 3 pacientes se solicitd estudio genético, siendo positivo en uno de los casos (mutacién en gen ERCC2 asociada a
ticotiodistrofia) y con resultado pendiente en la actualidad en los 2 restantes.

Como principal complicacién en el periodo neonatal hemos hallado datos de bacteriemia por bacterias del género estafilococo en 3 casosy un
caso de intoxicacion por urea.

Evolutivamente 2 de | os pacientes han presentado una mejoriaimportante del cuadro clinico, llegando ala desaparicion de la descamacion
cuténea en uno de ellos. Ninguno de estos dos casos habian debutado como bebé colodidn. En otros 3 pacientes la hiperqueratosis persiste en la
actualidad precisando tratamiento topico continuo. Uno de los pacientes fallecié por complicaciones derivadas de su enfermedad de base
(tricotiodistrofia).

Conclusiones

En el periodo neonatal esimportante prevenir las complicaciones como infecciones de origen cutaneo y disbalances hidroel ectroliticos por
alteracion de la barrera cuténea

Ademas, hay que tener en cuenta el riesgo de intoxicaciones en el periodo neonatal, debiendo evitar |os tratamientos topicos con ureay
salicilatos, siendo la vaselina estéril el tratamiento de eleccion.

L os estudios diagndsticos deben ir dirigidos por los hallazgos clinicos, siendo innecesarialarealizacion de pruebas sisteméticas. Los estudios
genéticos pueden ayudar a establecer un prondstico alargo plazoy permitir el consejo genético.

Debemos ser prudentes respecto al prondstico alargo plazo, pues si bien hemos observado que una presentacion neonatal més severa se

corresponde con una evolucién mas desfavorable, esto no ocurre en todos |os casos.



