
www.medigraphic.org.mx

Dermatitis atópica en lactante con ictiosis 
ligada al cromosoma X. Presentación de 
caso clínico y revisión de bibliografía

Atopic dermatitis in an infant with X-linked ichthyosis. 
Presentation of  a clinical case and review of  the literature

Cristian Miguel Ortiz Vilchis,* Beatriz Archundia Jiménez,‡ Alberto Del Moral Bernal§

RESUMEN

La dermatitis atópica es una enfermedad crónica y reinci-
dente de la piel caracterizada principalmente por la presen-
cia de xerosis, prurito y una historia personal o familiar de 
eccema, rinitis alérgica o asma. La lesión primaria es una 
pápula con placas eritematoescamosas, con patrones ca-
racterísticos de acuerdo con la edad del paciente. La coe-
xistencia con otras patologías dérmicas no tan frecuentes 
en el paciente pediátrico y aún más en lactantes, como es el 
caso de la ictiosis, hacen que el diagnóstico y tratamiento 
oportunos impliquen un verdadero reto clínico, no obstante, 
estos son indispensables para poder evitar complicaciones 
graves que comprometan la vida del paciente.
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ABSTRACT

Atopic dermatitis is a chronic relapsing skin disease 
characterized mainly by the presence of xerosis, pruritus 
and a personal or family history of eczema, allergic 
rhinitis or asthma. The primary lesion is a papule with 
erythematosquamous plaques, with characteristic patterns 
according to the age of the patient. The coexistence with 
other dermal pathologies not so frequent in pediatric 
patients and even more so in infants, such as ichthyosis, 
makes timely diagnosis and treatment a real clinical 
challenge in order to avoid serious complications that may 
compromise the patient’s life.
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Caso ClíniCo

INTRODUCCIÓN

La dermatitis atópica es una enfermedad crónica y re-
incidente de la piel que esencialmente engloba xero-

sis, prurito y una historia personal o familiar de ecce-
ma, rinitis alérgica o asma de acuerdo con los criterios 
establecidos por Hanifin-Rajka, una teoría que ha sido 
caracterizada como la llamada «marcha atópica».1
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En aquellos niños que presentan un componente 
de la triada atópica (dermatitis atópica, asma o rinitis 
alérgica) les es tres veces más probable desarrollar 
un segundo componente; no existe predilección por 
el género y es frecuente en los primeros años de vida. 
Aunque muchos niños afectados superan la afección 
a los cinco años, la dermatitis atópica puede persistir 
hasta la adolescencia y la edad adulta. Un porcenta-
je más pequeño de pacientes experimenta el inicio 
de estas lesiones cuando son niños mayores o en la 
edad adulta.2 Se cree que las manifestaciones de la 
dermatitis atópica se deben a la interacción de cier-
tos genes, el medio ambiente y la respuesta inmuno-
lógica a éste, así como a factores desencadenantes 
específicos. Las personas susceptibles pueden reac-
cionar a desencadenantes internos y ambientales en 
ciertos órganos diana, lo que no sólo provoca erup-
ciones en la piel, sino también asma y rinitis alérgica. 
Los pacientes pueden presentar sensibilización me-
diada por inmunoglobulina E (IgE) extrínseca debido 
a antígenos externos, con signos alergénicos e IgE 
específica de alérgeno elevada, o sensibilización in-
trínseca, sin sensibilización mediada por IgE.3

En las lesiones agudas las células T auxiliares 2 
(TH2) están presentes en mayor número de lo nor-
mal y tienen mayor expresión de citocinas específi-
cas que, a su vez, estimulan a las células B para que 
produzcan IgE, lo que produce eosinofilia periférica. 
Las citocinas y las quimiocinas se liberan de las célu-
las de la piel, atrayendo otras células inflamatorias y 
produciendo mediadores y reacciones inflamatorias.

Los queratinocitos, las células de Langerhans, las 
células endoteliales, los monocitos-macrófagos y los 
eosinófilos juegan un papel importante en la inflama-
ción aguda y crónica de la dermatitis atópica.4

Por lo general, la lesión primaria es una pápula 
o placa seca, roja, rugosa, mal definida, se puede 
ver descamación y no hay compensación central. En 
niños con pigmentación profunda, las placas pue-
den ser papulares o foliculares, especialmente en el 
tronco o sobre las áreas extensoras de las articula-
ciones. La dermatitis atópica se diagnostica clínica-
mente y manifiesta patrones particulares a diferen-
tes edades. Con frecuencia, los lactantes presentan 
parches o placas ásperas en las mejillas, el dorso de 
las muñecas, los tobillos y las extremidades latera-
les. Las áreas perioral y del pañal normalmente se 
conservan. En la infancia, los niños desarrollan afec-
tación flexural y mejoran las áreas de las mejillas. El 
cuello, las fosas antecubital y poplítea y los pliegues 
glúteos suelen estar afectados. Los adolescentes 
son más propensos a experimentar erupciones en 
los párpados. Con la edad, las manos y los pies tam-
bién se vuelven más problemáticos y la dermatitis 
atópica puede presentarse como erupciones dishi-
dróticas.5 Cualquier parte del cuerpo, desde el cue-
ro cabelludo hasta las plantas de los pies, pasando 
por los labios y los genitales, puede verse afectada 
a cualquier edad. 

Las erupciones ocurren ya sea que se identifique 
o no un factor ofensivo o desencadenante.6 Cuando 
las lesiones son profundas o la inflamación es severa, 
la cicatrización, despigmentación e incluso liquenifi-
cación pueden ser permanentes.7 La liquenificación 
también puede ocurrir en otras afecciones dermato-
lógicas que presentan rascado crónico y prurito. Se 
sabe que la fricción y el rascado de la piel exacerban 
el prurito, ocasionando en muchos casos el «ciclo de 
picazón y rascado», lo que da lugar a la aparición de 
placas, pápulas y nódulos.

El tratamiento de la dermatitis atópica es más 
efectivo cuando aborda los procesos fisiopatoló-
gicos subyacentes. Casi todos los pacientes con 
dermatitis atópica pueden tratarse como pacientes 
ambulatorios, pero los pacientes que tienen sobre-
infecciones graves o eritrodermia pueden requerir 
hospitalización.8

Dentro de la predisposición a entidades secun-
darias llama la atención la prevalencia de la ictio-
sis, ésta representa un grupo de desórdenes que 
involucran una barrera epidérmica, queratinización 
y descamación anormales. Múltiples tipos de ic-
tiosis se han descrito, la ictiosis vulgar es el tipo 
más común, con una incidencia de 1:250. Su inicio 
es durante la infancia, y raramente al nacimiento 
aquella ligada al cromosoma X. La ictiosis vulgar 
usualmente se presenta como escamas finas blan-
quecinas en la piel, que respetan la fosa antecubi-
tal y poplítea, con presencia más obvia de escamas 
en la región lateral de las extremidades pélvicas. 
La hiperlinearidad es notada en palmas y plantas, 
puede ser inocua y presentarse como un hallazgo 
aislado.9

Figura 1: Pliegues de Dennie-Morgan, placas eritematoesca-
mosas en mejillas, secreción ocular purulenta bilateral.
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Esta enfermedad se puede heredar en patrones 
autosómicos o ligados al cromosoma X o por muta-
ción espontánea. La ictiosis ligada al cromosoma X, 
la ictiosis lamelar y el feto arlequín son formas raras 
y bien descritas. Varios síndromes y condiciones re-
lacionadas incluyen a la ictiosis como parte del cua-
dro clínico, entre ellos el síndrome KID (queratitis, ic-
tiosis y sordera) y el síndrome de Netherton (ictiosis 
lineal circunfleja, eritrodermia congénita, dermatitis 
atópica y elevación de IgE).10

El tratamiento, por lo general, implica el uso de 
ácido salicílico tópico, ácido láctico o urea en forma 
de loción, crema o ungüento. Estos productos hidra-
tan y ayudan en la descamación; sin embargo, dicho 
tratamiento debe usarse con precaución en niños por 
los graves efectos secundarios e incluso toxicidad, de 
ahí la complejidad del tratamiento en esta población, 
principalmente cuando coexiste con otras patologías 
como es el caso de la dermatitis atópica.11

PRESENTACIÓN CLÍNICA

Se trata de lactante masculino de un año dos meses 
de edad, quien cuenta con los siguientes anteceden-
tes de importancia: madre de 25 años, con diagnósti-
co de asma desde los 16 años, producto de la primera 
gesta, obtenido vía vaginal, de término sin compli-
caciones, con previo diagnóstico de ictiosis ligada a 
cromosoma X realizado a la edad de seis meses, en 
internamiento en tercer nivel de atención por cuadro 
de impetiginización grave sin mejoría a tratamien-
tos convencionales, en tratamiento con hidroxiurea y 
emolientes, con diagnóstico reciente de alergia a la 
proteína de leche de vaca en tratamiento con fórmu-
la hidrolizada de proteínas. Acude al Servicio de Ur-
gencias Pediátricas por presentar cuadro de 72 horas 
de evolución caracterizado por prurito generalizado, 
irritabilidad y secreción purulenta en ojo derecho.

A la exploración física se encuentra irritable, con 
signos vitales dentro de percentiles para su edad, 
con pliegues de Dennie-Morgan bilaterales con se-

creción purulenta en ojo derecho, signo de Hertog-
he bilateral, queilitis y placas eritematoescamosas y 
pruriginosas en mejillas (Figura 1), cuello y superfi-
cies extensoras de las extremidades superiores (Fi-
gura 2) e inferiores, hiperqueratosis en región ingui-
nal (Figura 3) con zonas de liquenificación en tronco 
anterior (Figura 4), dada la irritabilidad se solicitan 
estudios de laboratorio para descartar proceso infec-
cioso grave; no obstante, la biometría hemática, quí-
mica sanguínea y electrolitos séricos resultan norma-
les, se corrobora tolerancia a la vía oral y se egresa 
con tratamiento para la conjuntivitis con tobramicina 
oftálmica y se indica continuar con tratamiento tópi-
co ya indicado en tercer nivel para la ictiosis. 

El paciente persiste con irritabilidad y persistencia 
de lesiones eritematoescamosas agudizadas en am-
bas mejillas, por lo que acuden a médico en medio 
privado, quien realiza diagnóstico de agudización de 
ictiosis, haciendo hincapié en cuidados generales y 
continuar con mismo tratamiento, sin mejoría. Deci-
den regresar al Servicio de Urgencias Pediátricas en 
donde se solicita valoración por el Servicio de Der-
matología donde se diagnostica cuadro agudo seve-
ro de dermatitis atópica.

Tratamiento

Se indicó tratamiento tópico con emoliente a base 
de petrolato sólido con aplicación cada 4 horas en 
placas, complementado con hidroxiurea y solución 
de difenhidramina 6.25 mg cada 6 horas, se egresa 
al paciente. A los 10 días acude a seguimiento en 
consulta de Medicina Familiar encontrándose franca 
mejoría de las lesiones dérmicas y resolución de la 
conjuntivitis.

Figura 2: Placas eritematoescamosas en pliegues de extre-
midades superiores.

Figura 3: Hiperqueratosis en región inguinal, placas erite-
matoescamosas en superficies extensoras.
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Figura 4: Placas eritematoescamosas con zonas de liqueni-
ficación en tronco anterior.

DISCUSIÓN

La dermatitis atópica es una patología frecuente que 
se presenta en el paciente pediátrico, la cual debe 
ser sospechada cuando existen antecedentes fami-
liares y presencia de la llamada «marcha atópica»; 
sin embargo, cuando existen patologías dérmicas 
asociadas poco frecuentes, como es el caso de la ic-
tiosis, se complica la realización de un diagnóstico y 
tratamiento adecuados como en el caso clínico pre-
sentado. Se resalta la importancia de un tratamien-
to oportuno para evitar complicaciones severas que 
puedan comprometer la vida del paciente.
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