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Ictiosis 

 
 

La ictiosis es un grupo de trastornos de la piel caracterizados por la acumulación excesiva de células 
epidérmicas, lo que lleva a una piel seca, áspera y escamosa. El término "ictiosis" deriva de la palabra griega 
ichthys, que significa "pez", debido a la apariencia similar a las escamas de pescado de la piel en individuos 
afectados. La severidad de la ictiosis varía ampliamente, desde formas leves que son asintomáticas hasta 
condiciones severas que pueden poner en peligro la vida. Aunque la ictiosis abarca varios tipos distintos, la 
forma más prevalente es la ictiosis vulgar, que representa casi el 95% de los casos. Otras formas más raras 
de ictiosis incluyen la ictiosis lamelar, la ictiosis ligada al cromosoma X y la hiperqueratosis epidermolítica. 
Estas condiciones son principalmente hereditarias y están asociadas con mutaciones en genes específicos 
relacionados con la producción de queratina. 

Presentación Clínica 

La característica principal de todas las formas de ictiosis es el desarrollo de piel seca, áspera y escamosa. 
Sin embargo, cada subtipo presenta características distintas y severidad variable. 

➢​ Ictiosis Vulgar 
○​ Inicio: Al nacer, la piel puede parecer normal, con el desarrollo de sequedad, aspereza y 

descamación que típicamente ocurre antes de los 5 años. 
○​  Distribución: Las escamas pueden afectar todas las áreas del cuerpo, incluyendo la cara y el 

cuero cabelludo, aunque las áreas flexurales (pliegues de brazos y piernas) a menudo se 
mantienen sin afectar.  

○​ Condiciones Asociadas: Se asocia frecuentemente con dermatitis atópica, particularmente en 
la infancia, y las palmas a menudo exhiben líneas excesivas (hiperlinearidad). 

○​  Prevalencia: La ictiosis vulgar es la forma más común de ictiosis, afectando aproximadamente 
a 1 de cada 250 individuos en todo el mundo. 

➢​ Ictiosis Lamelar 
○​ Inicio: A menudo observada al nacer, donde el infante está cubierto por una membrana gruesa 

y brillante. Esta membrana se desprende después de unos pocos días, revelando descamación 
generalizada.  

○​ Distribución: La descamación involucra todo el cuerpo, incluyendo regiones flexurales y 
pliegues corporales. También puede observarse caída de párpados (ectropión).  

○​ Base Genética: La ictiosis lamelar típicamente se asocia con mutaciones en el gen TGM1, que 
codifica la transglutaminasa 1, una enzima clave en la formación de la barrera cutánea. 

○​ Pruebas Prenatales: Las pruebas genéticas pueden identificar mutaciones en embarazos 
posteriores, proporcionando opciones para diagnóstico prenatal. 

➢​ Hiperqueratosis Epidermolítica 
○​ Inicio: Al nacer, la piel aparece roja, húmeda y sensible, a menudo con ampollas llenas de 

líquido que pueden infectarse. 



 
Ph: (956) 971 - 0404  
www.oasisderm.com 

○​ Cambios en la Piel: En pocos días, ocurre descamación gruesa y generalizada. Una biopsia 
revela hiperqueratosis epidermolítica, caracterizada por piel hiperqueratósica con estructura 
anormal de queratinocitos. 

○​ Riesgo de Infección: La presencia de ampollas y el subsecuente daño cutáneo aumenta la 
susceptibilidad a infecciones secundarias, a menudo llevando a mal olor y potenciales 
complicaciones sistémicas.. 

➢​ Ictiosis Ligada al Cromosoma X 
○​ Inicio: La descamación es notable al nacer o poco después, afectando el cuello, tronco, 

extremidades y gluteos.  
○​ Base Genética: La ictiosis ligada al cromosoma X está vinculada a una deficiencia de sulfatasa 

esteroide, una enzima responsable de la degradación del sulfato de colesterol, llevando a la 
acumulación de ésteres de sulfato en la piel.  

○​ Características Asociadas: Además de la descamación generalizada, los individuos afectados 
pueden experimentar opacidades corneales, y la condición afecta predominantemente a los 
hombres. También existe un riesgo aumentado de enfermedad testicular. 

Manejo 

Actualmente, no existe cura para la ictiosis, pero varios tratamientos buscan aliviar los síntomas, reducir la 
descamación y mejorar la calidad de vida en general. Las estrategias de manejo se enfocan en mantener la 
hidratación de la piel, prevenir la queratinización excesiva y abordar cualquier complicación asociada. 

➢​ Tratamientos Tópicos 
○​ Hidratación: El uso regular de emolientes es crucial para el manejo de la ictiosis. Cremas y 

ungüentos que contienen ingredientes como lanolina, urea, ácido láctico y ácidos alfa hidroxi 
(AHA) ayudan a retener la humedad, suavizar las escamas y exfoliar la piel.  

○​ Exfoliación: Los agentes exfoliantes, como las piedras pómez, pueden usarse suavemente en 
piel húmeda para remover escamas gruesas y costrosas, promoviendo así una piel más suave. 

○​ Baño: Los pacientes deben bañarse o ducharse con agua tibia y aplicar lociones o cremas 
hidratantes dentro de 3 minutos para retener la humedad. 

➢​ Tratamientos Sistémicos 
○​ Retinoides Orales: En casos severos, pueden prescribirse retinoides orales como acitretina o 

isotretinoína para ayudar a reducir la hiperqueratosis y descamación. Se sabe que estos 
medicamentos normalizan el recambio celular epidérmico, aunque están asociados con efectos 
secundarios significativos, incluyendo teratogenicidad y toxicidad hepática, requiriendo 
monitoreo cuidadoso.  

○​ Antibióticos Orales: Si ocurren infecciones bacterianas secundarias debido al agrietamiento de 
la piel, pueden prescribirse antibióticos orales para manejar las infecciones. 

➢​ Manejo de Características Asociadas 
○​ Sobrecalentamiento y Regulación de Temperatura: Los individuos con ictiosis, particularmente 

aquellos con formas severas, pueden experimentar dificultad para regular la temperatura 
corporal debido al deterioro de la sudoración. En tales casos, los individuos deben evitar el 
sobrecalentamiento y tomar medidas para mantenerse frescos.  
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○​ Prevención de Infecciones: El agrietamiento de la piel puede llevar a infecciones; por lo tanto, 
mantener la integridad de la piel y buscar tratamiento inmediato para cualquier signo de 
infección es esencial. 

○​  Opacidades Corneales: Para individuos con ictiosis ligada al cromosoma X que desarrollan 
opacidades corneales, es necesaria la referencia a un oftalmólogo para monitoreo e 
intervención potencial. 

Conclusión 

La ictiosis representa un grupo diverso de trastornos genéticos caracterizados por piel seca y escamosa, con 
grados variables de severidad. Los cuatro tipos hereditarios más comunes—ictiosis vulgar, ictiosis lamelar, 
hiperqueratosis epidermolítica e ictiosis ligada al cromosoma X—están asociados con características 
clínicas y mutaciones genéticas distintas. Aunque no existe cura para la ictiosis, el manejo efectivo involucra 
rutinas diarias de cuidado de la piel que se enfocan en hidratar, exfoliar y prevenir complicaciones como 
infección o sobrecalentamiento. Aunque la ictiosis puede impactar significativamente la calidad de vida, con 
tratamiento apropiado, los individuos pueden llevar vidas relativamente normales con manejo cuidadoso 
de su condición cutánea. 
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