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ICTIOSIS: ASPECTOS INMUNOLOGICOS.
PRESENTACION DE 1 CASO

INSTITUTO DE HEMATOLOGIA E INMUNOLOGIA
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Inclén Vivd, G. et al.: Jetiosis: aspectos inmunoldgicos. Presentacidn de 1 caso,

Se presenta un paciente de 1 afio de edad con lesiones dermatolégicas generalizadas eritematoescame-
sas desde el nacimiento. A los 3 dias de nacido tuve bronconeumonta, posterionments poliparasitismo
con cuadros diarreicos y deshidratacion, que motivaron su hospitalizacién en varias ocasiones. Al examen
fisico se observd piel engrosada y apergaminada mds evidente en la espalda, cuero cabelludo y region
dorsal de manos y pies. Exist{s &l antecedente de que nuncs habia sudado. Con estos elementos clini-
cos se realizé el diagnéstico de ictiosis congénita. El estudio inmunolégico evidencié una deficiencia
combinada de la inmunidad humoral ¥ celular con alteraciones de la furcién leucocitaria.,

INTR.ODUCCION

Las anomalfas generatinizantes hereditarias que incluyen la ictiosis y las dermatosis
ictiosiformes se consideran como resultado de una alteracién de las células epiteliales.!*2

La asociacibn entre desbrdenes cutdneos y disminucién de los mecanismos de defensa
del organismo se cbserva frecuentemente en pacientes con enfermedad granulomatosa
cronica de Ia infancia,® en el sindrome de Wiskott Aldrich y se ha comunicado en fami-
lias con ictiosis.

El objetivo de este trabsjo es la presentacién de 1 paciente con ictiosis, entidad noso-
lbgica en la que se destacan como aspectos clinicos importantes la descamacién generali-
zada de la piel con la presencia de gruesas escamas y opacidades comeales profundas® que
tenfan, ademds, infecciones recurrentes respiratorias y gastrointestinales, hipogammaglo-
bulinemia, defecto de la inmunidad celular y alteraciones de la funcibn leucocitaria,

PRESENTACION DEL CASO

Paciente: J. L., blanco, masculine, de 20 meses de edad, producto dé un embarazo de 34 semanas
con un peso al nacer de 2 165 ¢ vy apgar de 9,9, En la familia no exist{an antecedentes de infecciones
recurrentes ni de enfermedades de la piel, hay consanguinidad entre los padres.
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Al nacimiento la madre observh que presemtsba un eritema generalizado y descamacién a nivel
de ambos pies, posteriormente lesiones de piel con una erupcién maculopapuloeritematosa con des-
camacion, s¢ valord per un dermatélogo v se diagnosticsd una ictiosis congénita. Presentd una bronco-
neumonia ¥ continud con las lesiones de piel.

Se realiza tratamiento topico de las lesiones de piel ¥ antibidticos por via sistematica para las
infecciones especificas con sélo una discreta mejoria del paciente.

En ¢l intervale de los primeros 10 meses de vida presentd poliparasitismo, principalmente giardias
¥ amebiasis con trastornos alérgicos, v fue hospitalizado en 5 ocastones por las infecciones recurren-
tes v las extensas lesiones de piel

A los 11 meses de edad se atendit en ¢ [nstituto de Hematologia e Inmunologfa (IHI) por iguales
infecciones y lesiones en la piel.

En ¢l examen flsico présentaba lesiones dermatologicas generalizadas v eritematoescamosas, Piel
engrosada y apergaminada a predominio de espalda, cuero cabelludo, frente y regidn dorsal de manos
y pies (figuras 1 y 2J, se destacaba Iz susencia de transpiracion.
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Figura 1. Descamacidn del cuero cabelludo. Figera 2. Piel engrosada y apergaminada

En el examen oftalmolégico no presento alteraciones oculares. Denticidn normal.

Retardo del desarrolla psicomotor,

En las muestras de exudados oculares se aislaron estafilococos patgenos. No se encontraron
anticuerpos por el-método de Wasserman v en el exudado faringeo se aisld un Aerobacter aerogenes
v fue negativo el estudio microbiolégico de las lesiones cutineas,

Se indicaron exdmenes para ¢l estudio de la inmunidad celular, de la inmunidad humoral ¥ de la
funcién leucocitaria que dieron como resultado un déficit de 1gG, una funcién linfobldstica dismi-
nuida, asi comao un bajo porcentaje de los linfocitos T totales y activos. La funcidn de los granulocitos
s¢ encontraba ¢nvalores por debajo de lo normal (rabla).
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Se inicid tratamiento con gammaglobulina intramuscular a 0,2 mL/kg de peso cada 21 dias;
tetramisol 2 2.5 mgfkg de peso una vez por semana durante 8 semanas y polivitaminas,

A los 8 meses de realizado el primer estudio inmunologico y después del tratamiento se le indicd
un estudio evolutive cuyos resultadas aparecen en la tabla,

Tabla. Estudios inmunologicos realizados

Pacientes
Antes del Después del
Pruebas tratamiento tratamiento Valores normales
— Concentracion de inmunoglobulinas
en el muero
1gG (mgldL) 351,3 463 4231184
IgA (mgldL) 113,7 213,2 35. 222
1gM (mg/dL.) 443 42,5 32. 131
— Linfocitos T votales [ %) (Roseta
cipontinea) 41 47 7386 £ 683
— Linfocites T actives (%) (Roseta activa) 26 16 40,83 * 6,89
— Transformacign linfoblistica con PHA (%) 28 30 452 * 6
— Transformacitn linfobldstica con PHA
(Indice de Estimulacién) 7 12 20
— Esrudio de la funcién leucocitaria NBT (%) 8 11 8§ t g4
Adherencia (%) 64 64 89 *5
- Opzonizacion (%)
Valor inicial {t-0) 100 100 100
Valor a los 15" (1 157) 82 52 s *189
Valor a los 60° (1-60%) 33 a3 108 + 69
— Indice tagocitico A
Candida albicans (%) 100 100 100
Valor inicial {¢-0) 65 38 35,8 £18,9
Valoralos 15" {t-15% 39 33 108 %69

Valer a los 30° {¢- 30°)

DISCUSION

La clasificacién de los distintos cuadrie clinices de las afecciones ictipsiformes es
extraordinariamente dificil. Aunque se trata de infecciones hereditarias, uns agrupacién
por el tipo dominante o recesivo de la herencia no permite todavia una clasificacién apro-
piada. Laz diferencias de expresividad y penetracidbn del factor hereditario determinan
variaciones en el cuadro clinico y ha motivado la publicacién de varios casos aparente-
mente distintos y dificiles de agrupar. b

El paciente que se describe presenta una alteracion de la piel que por las manifes-
taciones clinicas parece ser una variante de ictiosis hereditaria del tipo de las displasias
ectodérmicas, en este caso de la forma anhidra por la ausencia de sudoracién.

Los pacientes ictibsicos tienen especial predisposicibn a padecer de eczemas e infee-
ciones pibgenas por estar disminuida la capacidad defensiva de la piel (falts de proteccion
sebicea y del manto dcido sudoral),

Estudios realizados por varios investigadores demostrado una asociacion
entre lesiones cutneas y anormalidades del sistema de defensa del huésped e infecciones

%459 nan

495



recurrentes, en enfermedades tales como: el sindrome de Wiskott Aldrich, en la de Bé-
guez-Chediak Higashi, en la enfermedad granulomatosa cronica y en la ictiosis congénita,
donde en menor o mayor grado existe un defecto leucocitario y de la inmunidad celular
y humaoral.

Miller y colaboradores® han comunicado defectos celulares en la quimiotaxis en 3 pa-
cientes de 2 familias diferentes en asociacion con ictiosis congénita e infecciones recurren-
tes a predominic de hongos. Otros pacientes con eczemas cronicos han expresado gran
susceptibilidad a las infecciones pibgenas secundarias a organismos tales como; estafiloco-
cos y candida con defectos de la inmunidad celular similar al enfermo que describimos.

Se comprobd que el paciente que estudiamos presenta un déficit combinado de la
inmunidad humoral y de la inmunidad celular, dado por valores disminuidos en la concen-
tracion de la IgG, asi comg de linfocitos T totales, de los linfocitos T activos y un defecto
en la funcién de los linfocitos in vitro frente a la estimulacibn con fitohemoaglutinina,
Adem4s, se demostrd la presencia de trastornos de la funcién leucocitaria,

Después del tratamiento hubo una mejoria clinica del paciente vy desde el punto de
vista del laboratorio se observa aumento de los valores de la IgG, no se encontraron cam-
bios ostensibles en las pruebas de laboratorio que expresan la inmunidad celular,

Se sugiere que el incremento en la susceptibilidad a las infecciones puede estar rela-
cionado con el defecto de la funcién leucocitaria, de la inmunidad celular, del déficit de
anticuerpos y de la barrera epidérmica anormal,

Ag radecimiento

A los compaderos licenciado Carlos Cruz Sotolonge y lNeemciada Luz Mireya Morera
que colaboraron en la elaboracién del trabajo.

SUMMARY
Inclin Viv, G. et al.: Ichthyosis: immunologic aspects. Report of a case.

A one-year-old patient with congenital generalized dermatologic erythematosquamous lesions is repor-
ted. At three days of life the child had bronchopneumonia, later on polyparasitism with a diarrheal
and dehydration picture, which led to hospitalization in several occasions. Physical examination sho-
wed thick polished skin, which was more apparent on the back, scalp, dorsal region of hands and feet.
There was history of failure to sweat. With these elements of clinical nature the diagnosis of congenital
ichthyosis was made. The immunologic study showed a combined deficiency of humoral and cellular
immunity with changes in leukocytic function.

RESUME

Inclin Vivg, G. et al.: Ichtyose: aspects immunologiques. A propos d'un cas.

It est présenté un enfant d'un an porteur de lésions dermatologiques généralisées érythémato-squamen-
ses dés la naissance. A I'ige de 3 jours, il a présenté une broncho-pneumonie; ultérieurement, il a
montré un polyparasitisme sous un tableau diarrhéique et de déshydratation, ce qui a motivé son
hospitalisation 4 plusicurs reprises. A 'examen physique, il a été observé une peau grossie et parchemi-
née, ce qui érait plus &vident au niveau du dos, du cuir chevelu et de la région dorsale des mains et des
picds. Cet enfant n'avait jamais sué. A partir de ces éléments cliniques, on a posé le dlagnostic d'ich-
tyose congénitale, L'érude immunologique a mis en évidence une déficience combinée de I'immuni-
té humorale et cellulaire avec des altérations de la fonction leucocytaire.,
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