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GUIA DE CUIDADOS DE LA PIEL CON ICTIOSIS

Esta guia ha sido elaborada por las doctoras Eva Maria Garcia, médico pediatra y madre de un nifio
con ictiosis lamelar y Angela Herndndez Martin, médica adjunta de Dermatologia del Hospital Nifio
Jesus desde el ano 2007 y coordinadora de la Unidad de referencia para el tratamiento de la
ictiosis del Hospital Nifio Jesus (Madrid) para la Asociacién Espaiiola de Ictiosis (ASIC).

Esta guia es propiedad de la Asociacién Espanola de Ictiosis. En caso de querer divulgar y compartir
parte del documento, recuerda citar a ambas doctoras y a la Asociacion Espanola de Ictiosis como
autores.

Si quieres compartirlo en su totalidad, ponte en contacto con la Asociacion Espanola de Ictiosis a
través de comunicacion(@ictiosis.org.
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Qué es laictiosis

El nombre ictiosis deriva del griego ichtys,
que significa pez, y hace referencia a la
semejanza del aspecto de la piel de estas
enfermedades a las escamas de un pez.

Se trata de un grupo muy heterogéneo de
enfermedades que tienen en comun la
presencia de wuna piel escamosa, en
ocasiones con grandes escamas separadas
por fisuras mientras que en otras la piel es
sumamente fragil y puede desprenderse con
solo tocarla.

Se trata de un conjunto de enfermedades
muy antiguo ya que los primeros informes en
la bibliografia india y china se remontan a
varios cientos de afos antes de Cristo y se
describieron por primera vez en un tratado
de Dermatologia en 1808.

Esta piel especial provoca problemas importantes con mientos,

agrietamiento con formacion de fisuras, ectropion (parpados eve (labios
evertidos).

Nuestra piel,

esté c a por unas células denom

y unidas entre si por una sustancia de
asemeja al cemento del muro). Las células de la piel va a espontanea y
,entonces, una vez que la piel ha madurado sufre un proceso de descamacion de la capa cdérnea
(la méas superficial) que en una piel normal es invisible y organizada.

En la piel conictiosis la descamacién esté alterada por varios motivos:
« Porque demasiadas células comienzan a madurar a la vez y por tanto descamaran mas de lo
normal
« Porque las células que lo abandonan lo hacen mal y de forma perezosa y por ello en la
superficie se retienen escamas adherentes.

Aunque los fallos en este proceso son muy variados al final el resultado es muy semejante
clinicamente: un estrato corneo anormal, con escamas e hiperqueratosis.
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Los cuidados

En la actualidad, los productos que se
emplean para tratar a las personas con
ictiosis son sintomaticos, es decir, van
encaminados a aliviar sintomas que mejoren
la calidad de vida de los pacientes, pero no a
curarlos.

Lamentablemente, a fecha de hoy, no existe,
un tratamiento curativo.

| tratamiento curativo requeriria de la existe

ICTIHOSIS
N

Los cuidados actuales
de laictiosis son para
aliviar los sintomas. No
existe un tratamiento
curativo

(T

apaz de

transferir a las células de la piel la secuencia correcta del"ge a mutado (y que

ha provocado laictiosis) en cada caso.

Merece la pena sefalar que, ya en la actualidad, existen algunos incipientes avances:
algunos investigadores han comenzado proyectos encaminados a la reposicidn del gen
mutado en células de piel conictiosis, aunque el elevado coste que supone realizar este
tipo de investigaciones y los riesgos para la salud de los pacientes limitan la continuidad

de las mismas.

Desde la Asociacion Espafiola de Ictiosis (ASIC) trabajamos para impulsar la

investigacion en la cura de la enfermedad.
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El bano o ducha con productos lavantes sin

El' barfio o ducha con jabdn o con oleogel suele ser necesario 1 0 2
productos |avantes Sin veces al dia. Permite incorporar agua a la piel

y, al reblandecer las escamas, también ayuda

jabén O con oleogel a su desprendimiento.
Suele sernecesariol o
2 veces al dia

Para frotar la piel se suele utilizar durante el
bafio una manopla o esponja exfoliante e
incluso piedra pémez.

Algunas personas con ictiosis afladen una pequena cantidad de lejia al agua de la banera.

La lejia o hipoclorito sddico contribuye a disminuir el sobrecrecimiento bacteriano que
puede existir en las zonas mas hiperqueratdsicas o en los grandgs

La cantidad de lejia depende de la cantidad de agua que h
estudios en ictiosis, la concentracion recomendada en
unos 100 ml en la bafera de adulto llena de agua hasta g

Los bafos en agua de mar suelen mejorar mucho el e
incluso el hecho de andar descalzo por la playa ayuda &
planta de los pies.

Conviene tener en cuenta que el agua de mar les produce escozo
fisuras, heridas o ampolla
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SEQUEDAD

DE LA PIEL

Para tratar la sequedad de la piel, que suele ser muy marcada, existen productos
destinados a su hidratacion y lubricacion.

Estos productos:
« Mejoran el aspecto y la funcionalidad de la piel
« Contribuyen a disminuir el picor y la tirantez.

Contribuyen a incorporg@f@gua a la piel.

SUSTANCIAS Son hidratantes ol alill « |
on hidratantes el gliéérol y la urea a con

HIDRATANTES iguales o menores 5%, que se ad ra

forma de cremas o logi@nes.

Dificultan la pérdida de a de la piel al forma
SUSTANCIAS ella una cobertura imper ilizante.
LUBRICANTES

Son sustancias lubricantes la

licacidon de crema hidratante y/o lubric
mas frecuencia en zonas

el cuerpode 1 a 3 veces a
al aire como la cara y las manos.

En el mercado existen productos que cuentan en su composicién con agentes
hidratantes y lubricantes.

La Asociacion Espaniola de Ictiosis ha realizado, mediante su proyecto “Cremas para la
Ictiosis”, encuestas a los afectados o a sus cuidadores (en caso de menores) para

determinar qué productos comerciales o formulas magistrales utilizan.

Puedes solicitar el estudio haciendo clic aqui.
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Las sustancias que ayudan a que se desprendan las escamas de piel en las zonas donde
esté engrosada se llaman queratoliticas.

Tipos de sustancias queratoliticas:
. Acido lactico
. Acido glicdlico
Acido salicilico
Propilenglicol
Urea a concentraciones superiores al 5%.

tes usan férmula
tivos queratolitic

Aunque hay productos comercializados, algunos pag
pautadas por su dermatdélogo que contienen principio

Hay sustancias que, ademas de ser queratoliticas, y
escamas, actlan regulando la proliferacion y diferenciac
los estratos de la epidermis. Entre ellas, contamos con 12
por via tépica en la piel.

Actualmente, n
y ha de

muchas veces con urea

En el aino 2017 se incluyé en el Registro de Fo
formula magistral con N-acetilcisteina al 10% y urea al

Recientemente se ha probado en algunos pacientes una férmula magistral con
carbocisteina, también moduladora de la proliferacion de las células de la epidermis, que
si bien podria tener alguna ventaja respecto a la N- acetilcisteina como, por ejemplo, un
olor méas agradable, ain es menos utilizada que la N-acetilcisteina.

La frecuencia de aplicacién de las sustancias queratoliticas y reguladoras de la
maduracion de las células de la epidermis es variable.

Pueden ser aplicadas desde un par de veces a la semana hasta una o dos veces al dia
segun el producto del que se trate, la concentracion utilizada, el tipo de ictiosis, el
estado de la persona afectaday la parte del cuerpo.
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INFLAMACION

CUTANEA

Algunas formas de ictiosis presentan inflamacion cuténea y prurito intenso, con
repercusion en el suefio y en el crecimiento.

En dichos casos podrian ser de utilidad las llamadas terapias biolégicas que actian
bloqueando determinados mediadores quimicos de la inflamacion y han demostradoen
algunos pacientes disminucion del prurito y mejoria del aspecto de lapiely. del desarrollo.

Se administran por via subcutanea cada 1 o 3 meses, dep
de medicamentos de uso compasivo y no estan autoriz
la queratinizacion.

CUERO
CABELLUDO

elludo puede presenta
ersonas con ictiosis. El uso de una form
veces a la semana ayuda a que estas escamas se

El peinado (horas después del queratolitico) con liendrera ayuda a arrastrarlas
separandolas del pelo.

Es importante tener en cuenta que los queratoliticos se absorben a través de la piel, y
especialmente, a través del foliculo del pelo, por lo que no deben usarse en nifios muy
pequenos por el riesgo de una excesiva absorcion del producto que puede repercutir en
su metabolismo.


https://www.ictiosis.org/

ASOCIACION
ESPANOLA &

|CT/|3\0;5|5

GUIA DE CUIDADOS DE LA PIEL CON ICTIOSIS

CONDUCTOS

AUDITIVOS

Las personas con ictiosis suelen presentar en sus conductos auditivos externos
abundantes escamas de piel mezclada con cerumen que se compactan y producen
tapones que influyen en la audicion.

Muchos afectados precisan acudir al otorrinolaringélogo cada 2-6 meses para extraccion
de tapones mediante lavado otico, limpieza con asa o aspirado, previa aplicaciéon de
gotas lubricantes (aceite de almendras) o ceruminoliti ponoto,
Cerumenol) desde unos dias antes.

PROBLEMAS

OCULARES

Muchas personas con ictiosis tienen problemas oculares debido a un cierre palpebral
arpadeo provocado por tener una piel seca, tirante y
s parpados hacia fuera (lo que se conoce ¢

Los problemas oculares mas comunes son:
« Conjuntivitis (irritacion conjuntival)
+ Inflamacién de los parpados (blefaritis)
+ Lesiones corneales (queratitis)

Para prevenir y mejorar las lesiones corneales, debe aplicarse durante el dia colirio de
lagrimas artificiales (frecuentemente) y por la noche lubricante ocular en crema.

Por las mafnanas se pueden retirar las secreciones secas y las escamas del reborde
palpebral con toallitas de higiene ocular antes de aplicar el colirio lubricante.

El ectropion mejora con la adecuada hidratacion de la piel que rodea los ojos. La cirugia es
una opciodn que se puede considerar en casos graves pero los resultados son a menudo
decepcionantes.
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AMPOLLAS

Algunos tipos de ictiosis cursan con la aparicion de ampollas y heridas en la piel ante
pequefos traumatismo o roces.

Las ampollas se pueden puncionar con una aguja estéril o romper haciendo un pequefo
corte con la punta de unas tijeras limpias en la zona inferior.

A continuacion, se presionan suavemente con una gasa para

IMPORTANTE
No se debe recortar toda la ampolla ya que la epi
eliminarla podria favorecer la sobreinfeccion hast
de 'piel nueva'.

is hace de cura bioldg
jue crezca por d la ¢

<

Antes y después de puncionar la ampolla es conveniente lavar bien la zona con ag

veces al dia hasta la resolucion.
En caso de muchas lesiones sobreinfectadas, o 0, puede ser
necesario el uso de antibiotico por via oral.

El tapar o no las heridas y ampollas con apdsitos (a veces impregnados con lubricantes)
dependeré del tamano de las mismas y del riesgo de que éstas entren en contacto con
superficies sucias (el riesgo dependera a su vez de la edad de la persona y de la
localizacion de la lesion).
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RETINOIDES

ORALES

Los casos de ictiosis con afectacion cutdnea mas grave, como la ictiosis arlequin y la
lamelar, asi como algunas ictiosis epidermoliticas, pueden beneficiarse de un farmaco
retinoide por via oral. Fundamentalmente, el acitretino a dosis 0,6-1 mg/kg/dia.

Beneficios:
« Ayudan a eliminar grandes escamas y a mantener la piel mas fina y elastlca
. Las personas que los toman suelen tener menor necesidad de apli

Efectos secundarios:
Irritacion y fragilidad cutaneas
Sequedad de mucosas.
Con menor frecuencia pueden observarse alte
lipidos, inflamacion hepatica con elevacion
musculoesqueléticas (calcificaciones musculare

iones del metab de
transaminasas y alteracig

Debido a sus posibles efectos secundarios, es convenie disponer de
previa al inicio del tratamiento que permita evaluar el estado'd
de la funcién hepatica. Dicha analitica deberia repetirse al mes de iniciar el tratamiento y,
segun resultado

etectarse alteracion erldad de las mismas, se consi

spender el tratamiento temporalo defin

No obstante, pese a los potenciales riesgos, los retinoides ien tolerados por
la mayoria de afectados. Este hecho, unido a la marcada mejoria cutéanea que producen,
hace que sean pocos los pacientes que abandonan el tratamiento.

En la actualidad estd en marcha un estudio para determinar la efectividad y tolerancia del
trifaroteno administrado por via tépica (en forma de crema) dos veces a la semana.

Otros retinoides topicos han sido probados anteriormente pero han mostrado
limitaciones para su uso. En cuanto a anéalogos de vitamina D, se ha intentado utilizar el
calcipotriol, que presenta como inconveniente una dosis maxima semanal que no se
debe sobrepasar.
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EMBARAZO Y RETINOIDES ORALES

Las mujeres que toman acitretino deben evitar el embarazo desde un mes antes hasta 3
afios después de suspenderlo por el riesgo de malformaciones fetales (teratogenicidad).

Por ello, en mujeres en edad fértil que consideren la posibilidad de un embarazo a corto o
medio plazo, puede ser recomendable emplear la isotretinoina, otro retinoide oral que
cuenta con un periodo de teratogenicidad menor (si bien la mejoria cuténea que produce
es posiblemente menos marcada).

En el caso de la isotretinoina, se recomienda evitar el embarazo desde un mes antes del
tratamiento hasta un mes después de dar a luz.

FISIOTERAPIA

Las personas con formas severas de ictiosis pueden tener ovilidad de
algunas articulaciones (por ejemplo, de los dedos) debido a |a tirantez de |a piel y pueden
beneficiarse dedi

ATENGION
PSICOLOGICA

También hay afectados que pueden necesitar atencion psicoldgica especializada debido a
la repercusion en el estado de animo y en la autoestima de una enfermedad que,
ademas de ser muy visible para las personas del entorno, requiere una enorme dedicacion
de tiempo y de recursos econdmicos.
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ASIC es |la Asociacion Espaiola de Ictiosis, la entidad de &mbito nacional, sin animo de lucro y
declarada de utilidad publica, que trabaja para mejorar la calidad de vida de las personas afectadas
por laictiosis y sus familias.

Desde hace mas de 20 afos, trabajamos para visibilizar esta enfermedad rara de escasa
prevalencia (1 caso cada 300.000 nacimientos) con el objetivo de desestigmatizar a las personas
que la sufren, mejorar su calidad de vida e impulsar la investigacion para avanzar en los
tratamientos y encontrar la cura.

Trabajamos de la mano de profesionales sanitarios especializados en la patologia y junto a
entidades como Feder (Federacién Espafiola de Enfermedades Raras), Eurordis (Rare Diseases

Europe) y eni (European Network for Ichthyosis).

Los objetivos de ASIC son:

Mejorar la calidad de vida

Contacto directo con especialistas
Impulsar la investigacion

Brindar comprensién y apoyo

Dar visibilidad a laictiosis

Ayudanos a seguir
trabajando

“~ictiosis
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CONTACTO
\/ comunicacion@ictiosis.org
R, 900494821
) 621368410

@ https://www.ictiosis.org/


https://www.ictiosis.org/
https://www.ictiosis.org/

