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Ictiosis hystrix (nevus epidérmico diseminado) asociado
a hiperqueratosis epidermolitica

Ichthyosis hystrix (generalized epidermal nevi) associated with eidermolytic
hyperkeratosis. Report of a case
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RESUMEN

La Ictiosis Hystrix es una anomalia del desarrollo epi-
dérmico frecuentemente desfigurante, que consiste en una
erupcion diseminada y bilateral, que afecta el tronco y las
extremidades. Si bien esta entidad no es infrecuente, la pre-
sencia de hiperqueratosis epidermolitica en la biopsia cuta-
nea es un hallazgo relativamente poco comun, como lo
demuestra la literatura. Presentamos el caso de un nifio con
nevus epidérmico diseminado asociado al hallazgo histolo-
gico de hiperqueratosis epidermolitica. El tratamiento es
desalentador.
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SUMMARY

Ichthyosis Hystrix is a developmental malformation of
the epidermis often disfiguring. It refers to a widespread
eruption with a bilateral distribution on the trunk and extre-
mities. Such lesions are not uncommon, but epidermolytic
hyperqueratosis is a relatively uncommon histological pat-
tern in epidermal nevi, as seen in large series. We present
the case of a child with systematized epidermal nevi asso-
ciated with epidermolytic hiperqueratosis. Treatment is
disappointing.
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INTRODUCCION

La hiperqueratosis epidermolitica constituye un
espectro de desordenes de la maduracion y queratiniza-

Fig. 1: Clinica. Se observan varias lesiones verrugosas marron oscuras
formando una placa hiperqueratosica en region axilar.
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cion, hereditarios o esporadicos, que pueden ocurrir en
forma aislada o asociada a otros sindromes clinicos. De
manera poco usual se asocia a la variante diseminada del
nevus epidérmico (Ictiosis hystrix).

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Paciente varon de 5 afios de edad procedente de una
zona urbana. Consulta por lesiones que se inician a los 8
meses de vida con enrojecimiento y engrosamiento de la
piel en areas de flexion, especialmente en cuello y axilas.

Con el tiempo las lesiones evolucionan afectando
palmas de manos y plantas de los pies. No refiere ante-
cedentes patologicos personales ni familiares de valor.

Al examen fisico se constatan placas hiperqueratosi-
cas hiperpigmentadas con areas de liquenificacion, bien
delimitadas, de bordes regulares de diferentes tamafios.
Las mismas se hallaban localizadas en axilas, cuello,
codos, dorso, rodillas y plantas de los pies (figs. 1 y 2).

La rutina laboratorial no arrojo datos de interés.

Se realiz6 una biopsia cutanea de la region axilar.
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Fig. 3: Histopatologia. Hay acantosis con papilomatosis e hiperquera-
tosis muy notable (Hematoxilina 10x).

El paciente fue tratado con clobetasol al 0,05%, aci-
do salicilico al 15% y urea al 10%.

ESTUDIO HISTOPATOLOGICO

Se remite para estudio anatomo-patoldgico, fijada en
formol al 10%, una biopsia cutanea efectuada por medio
de un cilindro, que media de 0,3 cm. de eje mayor.

Fig. 4: Histopatologia. El estrato granular se encuentra vacuolado y
muestra fragmentacion de granulos de queratohialina. Los bordes de las
células del estrato de Malpighio estan borrosos. (Hematoxilina 40x).

La epidermis mostraba notable acantosis con proyec-
ciones papilomatosas en cupula de iglesia e hiperquera-
tosis paraqueratosica muy marcada (fig. 3).

Las células de los estratos espinoso superior y granu-
loso presentaron espacios claros alrededor de sus nucle-
os y limites borrosos (fig. 4).

En dermis superficial se observo un escaso infiltrado
inflamatorio de predominio mononuclear perivascular
histologicamente inespecifico.

DISCUSION

El nevus epidérmico es una malformacién del des-
arrollo epidérmico. El término Ictiosis Hystrix se refiere
a un nevus epidérmico grande, generalizado, frecuente-
mente desfigurante, con disposicion bilateral preferente
en tronco y extremidades (1).

La hiperqueratosis epidermolitica es una anomalia de
la queratinizacion que puede significar un defecto congé-
nito o adquirido y que constituye un patron histologico
observado en diferentes entidades clinicas como por ejem-
plo en la ictiosis ampollar, la variante palmo-plantar de la
queratodermia, en acantomas solitarios o diseminados, en
la queratosis solar, en las paredes de quistes pilares, en
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queratosis seborreicas, entre otras. Puede ser encontrada
adyacente a cualquier lesion como un hallazgo casual (2).

Sin embargo es un patron histologico relativamente
poco comun en la variante generalizada del nevus epi-
dérmico.

Para determinar de manera aproximada su frecuencia
en el nevus epidérmico, hemos revisado una publicacion
de la Clinica Mayo, en la cual en una serie de 160 casos
de nevus epidérmicos, este patron histologico se encon-
tr6 en solo 8 de ellos (3) y la hemos comparado con los
20 casos con diagnostico de nevus epidérmico realizados
en nuestro servicio durante el ano 2004, de los cuales
solo uno presentd este patron, por lo que la frecuencia
aproximada se sitia en alrededor de un 5%.

Los estudios ultraestructurales demuestran que en
este proceso hay disrupcion de tonofibrillas del querati-
nocito (4,5).

Se han encontrado mutaciones especificas en deter-
minados dominios de las queratinas como lo refiere una
reciente publicacion (6).

El tratamiento con queratoliticos solo consigue mejo-
rar el aspecto estético de las lesiones.
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