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Sindrome de Iso Kikuchi. Reporte de dos casos

Iso-Kikuchi Syndrome. Report of 2 Cases

Patricia Chang', Astrid Leén Alvarado?, Br. Monica Vanesa Vésquez Acajabén’ y Eckart Haneke*

1 Dermatdloga Hospital General de Enfermedades 1Gss
2 Jefe Servicio Pedidtrico Hospital de Pediatria 1655
3 Electiva del Servicio de Dermatologia Hospital General de Enfermedades 1Gss

4 Gabinete de Dermatologia Dermaticum, Friburgo Alemania, Departamento de Dermatologia Universidad de Bern, Suiza, Centro de Dermatologia, Instituto cuF, Porto, Portugal y

Hospital Académico Universitario Gent Bélgica

RESUMEN

Se reportan 2 casos del sindrome de Iso Kikuchi en una paciente
femenina de 21 dias y un masculino de 62 afios respectivamen-
te, debido a lo poco frecuente de esta onicopatia congénita en
2 extremos de la vida.

PALABRAS CLAVES: sindrome de Iso Kikuchi, onicodisplasia congé-
nita del dedo indice, anoniquia, microniquia arrollada, hemionicogrifosis,
polioniquia sindactilia

Caso Clinico |

aciente femenina de 21 dias de edad, referida del

hospital de Antigua, Guatemala con diagnéstico de
hipoglicemia persistente y sepsis con infusién de dextrosa
a 12 mg/kg, con cobertura con imipenem y vancomicina
por hemocultivo positivo a S. aereus. Se inicié metilpred-
nisolona, sin embargo por continuar con hipoglicemia es
referida al departamento de Pediatria del Hospital Ge-
neral de Enfermedades 1GSS para cumplir su tratamiento
con antibiético.

Antecedentes gineco-obstétricos G: 1, paciente produc-
to de cesdrea por pre eclampsia, peso al nacer 4.365 kg.

Al examen fisico se observa una paciente con un peso
de 4 kg, talla 51 cm, frecuencia cardiaca: 135 por minu-
to, frecuencia respiratoria:37 por minuto y circunferencia
cefdlica 32 cm, fascies de querubin, corazén ritmico con
soplo sistélico 11/1v, higado palpable 3 cms debajo del re-
borde costal , ausencia de ufias de los dos dedos pulgares
y parcial de las ufias de los dos dedos indices. Resto del
examen fisico dentro de limites normales

Debido a la alteracién ungueal se realiza interconsulta
del Servicio de Dermatologia
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SUMMARY

We report 2 cases of Iso Kikuchi syndrome: A new born female
patient with a 21 days history and a 62 year-old male. We pres-
ent two cases of this unusual congenital abnormality of the nails
at the extremes of life.

Key WORDS: Kikuchi syndrome, congenital onychodysplasia of the
index finger, anonychia, rolled micronychia, hemionychogryphosis, poly-
onychia, syndactyly

Al examen dermatolégico se encontré anoniquia de
los dos dedos indices y microniquia de ambos pulgares
(figuras 1 y 2). Resto del examen fisico dermatolégico
dentro de limites normales

En una visita del Prof. Dr. Eckart Haneke al servicio
se le present6 el caso y opiné que los datos clinicos de la
paciente corresponden al Sindrome de Iso Kikuchi.

Caso Clinico I
Paciente masculino de 62 afios de edad, esperando turno
para ser ingresado al Servicio de Medicina por insuficien-
cia renal crénica se le observé por casualidad onicopatia
localizada a unias de manos de las que afecta la del pulgar
izquierdo y las ufias de ambos dedos indices y medios (fi-
gura 3), constituida por pterigién dorsal del dedo pulgar
izquierdo, anoniquia del indice y anoniquia parcial del
dedo medio izquierdo (figura 4), microniquia en el indice
y anoniquia parcial del medio derecho (figura 5). Resto
del examen fisico dentro de limites normales.

Con estos datos se hace el diagnéstico de Sindrome
de Iso Kikuchi, por lo que se le solicita rayos X de ambas
manos.

Hospital Angeles, 2* Av. 14-74, zona 1, 01001, Guatemala
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Figura 1. Microniquia del dedo pulgar y anoniquia del indice izquierdo.

Figura 2. Acercamiento de la onicopatia de los dedos indice y pulgar izquierdo.

El estudio radiografico mostré la mano derecha nor-
mal y en la izquierda a nivel de los dedos indice y medio
falange distal en forma de Y (figuras 6y 7).

En ambos casos se realiza el diagnéstico de Sindrome
de Iso Kikuchi u onicodisplasia congénita de los dedos
indices, se reportan éstos por lo poco frecuente de esta
onicopatia en nuestra poblacion.

El sindrome de Iso Kikuchi, también conocido como
onicodisplasia congénita del dedo indice (COIF),” es una
condicién rara caracterizada por una variedad de dis-
plasias del dedo indice, entre las cuales se mencionan:
microniquia en pinza, mal alineamiento de la ufa,* po-
lioniquia, anoniquia, microniquia , forma irregular de la
lanula y hemionicogrifosis. La onicopatia més frecuente
es la microniquia’* Aunque menos frecuente, también
afecta a los dedos cercanos al indice (medio y pulgar).”

En 1972 Ichiro Kikuchi describe por primera vez este
sindrome, el cual definié como displasias de las unas de
los dedos indices, con anormalidades 6seas subyacentes.
Posteriormente Rysosuke Iso reuni6 una serie de pacien-
tes afectados por este sindrome, y describi6 clinicamen-
te al mismo. Por lo cual en 1980 el dermatélogo francés

- Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

Figura 3. Aspecto panordmico de la onicopatia.

Figura 4. Acercamiento de la anoniquia total del dedo indice y parcial del medio
izquierdo.

Figura 5. Acercamiento de la onicopatia del lado derecho, microniquia del indice.
Anoniquia parcial del medio izquierdo.

Robert Baran nombra esta enfermedad como sindrome
de Iso Kikuchi."®

Actualmente existen 5 criterios diagndsticos para di-
cho sindrome, basados en la presentacién clinica de la
enfermedad, origen, y exdmenes radiolégicos, los cuales
son: aparicién congénita, afeccién unilateral o bilateral
del dedo indice, variabilidad en la aparicién de la ufa,
asociacién a causas hereditarias y alteracién a nivel 6seo
de los dedos involucrados 559. Los defectos se presentan
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Figura 6. Panordmica de la lesién radioldgica.

Figura 7. Acercamiento radiolégico de la lesién con la bifurcacion en Y de las fa-
langes distales.

primordialmente en el lado radial de los dedos indices, lo
cual puede estar relacionado con el calibre de la arteria
radial 4

Dentro de las alteraciones 6seas que se han evidencia-
do en el sindrome estdn: bifurcacién en Y de la falange
distal en proyeccién lateral, el estrechamiento y la elon-
gacién terminal de la falange distal en proyeccién antero
posterior, braquimesofalangia (acortamiento de la falange
distal del quinto dedo), y sindactilia. Estos cambios no se
limitan al dedo indice, se pueden presentar en los dedos
proximales a este, como el medio y pulgar,® y en los pri-
meros ortejos.*

Algunos autores han asociado este sindrome con lupus
eritematoso, por mecanismos vasculares patolégicos, esto
debido a la presencia de arterias filiformes y la baja cir-
culacién sanguinea de los dedos evidenciada en estudios
angiograficos’

El origen del sindrome de Iso Kikuchi ain no se de-
fine con certeza, se ha relacionado a causas congénitas y
herencia autosémica dominante o recesiva, sin embargo,
se han descrito casos considerados como mutaciones es-
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porddicas. Una de las hipétesis mds aceptadas, que ex-
plica la patologia de la enfermedad, es que los cambios
distréficos son secundarios a la isquemia por la atrofia de
la arteria palmar en dtero, y la exposicién a teratégenos.”
La presente comunicacién se hace debido a la rareza
o falta de conocimiento en nuestro medio de las altera-
ciones congénitas de las uias y sindromes relacionados.

Glosario

Onicodisplasia: Del griego dysplasso. Anomalia congénita
en la forma y aspecto de la uiia.

Microniquia: (hipoplasia ungueal) ufia anormalmente pe-
quena en relacién con el dedo.®

Polioniquia: Duplicacién ungueal, las cuales generalmen-
te son de pequeiio tamano.?

Anoniquia: Ausencia de una o varias ufias. De cardcter
hereditario aislado, o asociado a otros sindromes o
malformaciones.®

Onicrogrifosis: Hipertrofia de la lamina ungueal, la cual
se observa como una ufia extremadamente engrosada.’

Braquimesofalangia: Cortedad anormal de la segunda fa-
lange.”

Sindactilia: Fusién congénita de dos o més dedos.”
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