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Queratosis Folicular Espinulosa Decalvante 

 
 
La queratosis folicular espinulosa decalvante (KFSD, por sus siglas en inglés) es una condición 
dermatológica hereditaria rara que afecta predominantemente a los hombres y conduce a cambios 
progresivos en la piel y el cabello. Aunque no existen tratamientos universalmente efectivos para la KFSD, el 
manejo sintomático puede ayudar a aliviar algunas de las manifestaciones cutáneas asociadas. 
 
Fisiopatología y Base Genética 

La KFSD se categoriza como una forma de ictiosis, un grupo de trastornos cutáneos hereditarios 
caracterizados por queratinización excesiva. La patología principal en la KFSD involucra queratinización 
anormal y disfunción de la barrera cutánea, lo que lleva a la acumulación de piel gruesa, seca y escamosa. 
Este engrosamiento puede dañar los folículos pilosos, resultando en alopecia cicatricial. 

La condición se hereda en un patrón dominante ligado al cromosoma X, lo que significa que el gen 
responsable de la KFSD se encuentra ubicado en el cromosoma X. Los hombres, que tienen solo un 
cromosoma X, típicamente exhiben síntomas más severos, mientras que las mujeres, que tienen dos 
cromosomas X, a menudo experimentan formas más leves de la enfermedad. Por lo tanto, los hombres 
presentan aparición temprana de síntomas y progresión rápida de la pérdida de cabello. La mutación 
genética involucrada en la KFSD está vinculada al gen KRT74, que codifica una proteína que desempeña un 
papel clave en el desarrollo de los folículos pilosos y la capa externa de la piel. 

 
Características Clínicas 
La KFSD típicamente se manifiesta en la infancia o la primera infancia, con los primeros signos apareciendo 
frecuentemente en la cara y el cuello. A medida que la condición progresa, la piel engrosada, seca y 
escamosa se extiende a otras partes del cuerpo, incluyendo el tronco, brazos y piernas. Las características 
distintivas de la KFSD incluyen: 

➢​ Afectación de la Piel: Los pacientes desarrollan piel seca, áspera y engrosada con una apariencia 
escamosa característica. La piel es propensa a agrietarse y puede llevar a una angustia cosmética 
significativa. Las áreas más comúnmente afectadas incluyen la cara, el cuello y la parte superior del 
cuerpo. 

➢​ Pérdida de Cabello Cicatricial: Una de las características más significativas de la KFSD es la 
alopecia cicatricial, que comienza en la infancia y empeora progresivamente durante los años de 
adolescencia. La pérdida de cabello típicamente afecta el cuero cabelludo, las cejas y las pestañas. A 
medida que la enfermedad progresa, puede resultar en pérdida permanente del cabello debido a la 
destrucción de los folículos pilosos. 

➢​ Complicaciones Adicionales: 
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○​ Problemas de Visión: Algunos individuos con KFSD pueden experimentar deterioro visual, 
probablemente debido a cambios anormales de la piel alrededor de los ojos, o 
complicaciones oculares asociadas. 

○​ Trastornos de las Uñas: Las anormalidades en las uñas, como engrosamiento o formación 
de surcos, son comunes en la KFSD. 

○​ Problemas Dentales: La formación de caries puede ocurrir como una consecuencia 
secundaria de los procesos metabólicos alterados de la piel. 
 

 
Diagnóstico​
El diagnóstico de la KFSD es principalmente clínico, basado en cambios característicos de la piel y el cabello. 
Un historial familiar de características dermatológicas similares también es altamente sugestivo de la 
condición, especialmente en hombres. Las pruebas genéticas para identificar mutaciones en el gen KRT74 
pueden confirmar el diagnóstico. La biopsia de lesiones cutáneas también puede revelar las características 
histopatológicas distintivas de la condición, como hiperqueratosis y taponamiento folicular. 
 
Manejo y Tratamiento 
Actualmente, no existe cura para la KFSD, y el tratamiento permanece mayormente sintomático. El objetivo 
principal de la terapia es manejar las manifestaciones cutáneas y proporcionar alivio de los síntomas 
asociados. Se han empleado varias modalidades de tratamiento, aunque su efectividad puede ser variable: 
➢​ Tratamientos Tópicos: 

○​ Retinoides: Los retinoides tópicos, como la tretinoína, pueden ayudar a normalizar la 
queratinización y reducir el engrosamiento de la piel. Estos se usan comúnmente para 
mejorar la textura de la piel, haciéndola menos áspera y escamosa. 

○​ Emolientes: El uso regular de emolientes e hidratantes es esencial para hidratar la piel y 
prevenir sequedad excesiva y agrietamiento, lo que puede exacerbar los síntomas. 

○​ Corticosteroides: Los corticosteroides tópicos leves a moderados pueden usarse de manera 
intermitente para reducir la inflamación y aliviar la picazón. Sin embargo, el uso prolongado 
generalmente se evita debido a posibles efectos secundarios, como el adelgazamiento de la 
piel. 
 

➢​ Tratamientos Orales: 
○​ Retinoides Orales: Para casos más severos, pueden considerarse retinoides orales, como la 

acitretina. Estos agentes funcionan sistémicamente para normalizar la queratinización y 
reducir la severidad de los cambios cutáneos. Sin embargo, los efectos secundarios como 
sequedad mucocutánea y teratogenicidad deben ser cuidadosamente monitoreados. 

○​ Antibióticos: Las infecciones bacterianas secundarias debido a grietas y lesiones en la piel 
pueden requerir antibióticos tópicos u orales para prevenir complicaciones. 
 

➢​ Restauración Capilar: 
○​ Dado que la alopecia en la KFSD es frecuentemente cicatricial y permanente, los 

tratamientos de restauración capilar como los trasplantes de cabello no son típicamente 
efectivos. El manejo de la pérdida de cabello cicatricial se enfoca en soluciones cosméticas, 
como pelucas o prótesis, para mejorar la calidad de vida. 

➢​ Cuidado Ocular y Dental: 
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○​ Monitoreo Oftalmológico: Se recomiendan exámenes oculares regulares para pacientes 
con KFSD que pueden desarrollar complicaciones oculares. La intervención temprana puede 
ayudar a prevenir el deterioro de la visión. 

○​ Cuidado Dental: El cuidado dental preventivo es crucial para individuos con KFSD, ya que 
pueden ser más propensos a las caries. Los chequeos regulares y los tratamientos con flúor 
pueden ayudar a manejar los problemas dentales. 

 
➢​ Apoyo Psicosocial: 

○​ Dada la naturaleza cosmética de la enfermedad y su impacto potencial en la autoestima, el 
apoyo psicológico y la consejería son componentes importantes del cuidado integral para 
individuos con KFSD. 

 
Pronóstico 
El pronóstico de la KFSD varía según la severidad de los síntomas. Mientras que las manifestaciones 
cutáneas pueden ser manejadas con tratamiento sintomático, la pérdida de cabello cicatricial es 
generalmente permanente, llevando a preocupaciones cosméticas significativas. Los problemas de visión, si 
están presentes, también pueden contribuir a la discapacidad a largo plazo. A pesar de estos desafíos, los 
individuos con KFSD típicamente tienen una expectativa de vida normal. 
 
Conclusión 
La queratosis folicular espinulosa decalvante es un trastorno raro dominante ligado al cromosoma X que 
afecta principalmente a los hombres y lleva a engrosamiento progresivo de la piel y alopecia cicatricial. 
Aunque no hay curas definitivas, el tratamiento se enfoca en manejar los síntomas con terapias tópicas y 
sistémicas. La investigación continua sobre la base genética y la fisiopatología de la KFSD puede ofrecer 
potencial para terapias más dirigidas en el futuro. El cuidado integral, incluyendo monitoreo regular y 
apoyo psicosocial, es esencial para abordar los desafíos multifacéticos de vivir con KFSD. 
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