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:Qué es laictiosis?

Las ictiosis congénitas son un grupo de enfermedades crénicas poco
frecuentes/raras y de muy baja prevalencia: 1 caso por cada 250.000 -
300.000 nacimientos. Concretamente en Espafa, solo cerca de 300
personas la padecen.

El nombre viene del griego Ichtys (que significa pez) por el parecido que
existe entre la piel de las personas que padecen la enfermedad vy las
escamas de un pez pero aungue decimos que es una enfermedad, en
realidad, es un grupo de enfermedades.

Existen 36 tipos de ictiosis y, aunque cada una cuenta con sus
particularidades, todas ellas estan caracterizadas por mostrar
alteraciones de la queratinizacion que producen una sequedad
cutanea extrema, descamacion severa y continla, hiperqueratosis
(engrosamiento de la piel) y un variable eritema (enrojecimiento).

Conllevan también un excesivo picor, hipohidrosis o alteracion de la
sudoracion (se carece de ella), disregulacién de la temperatura e
intolerancia al calor.

La excesiva rigidez y la carencia de elasticidad cuténea favorecen la
formacion de grietas dolorosas y de heridas siempre abiertas.

El engrosamiento extremo de la piel, acentuado en las plantas de los pies,
conlleva dificultad para caminar en muchos pacientes, y las grietas y
fisuras entre los dedos puede ocasionar que tareas simples como escribir
sean dificiles y dolorosas.

Actualmente no tiene curay los tratamientos
son simplemente sintdmaticos: para calmary
reducir los daios.




La piel rigida puede interferir también en el movimiento de las
articulaciones, y con el tiempo, conducir a una disminucién de la movilidad
articular.

En algunos tipos de Ictiosis el engrosamiento cutaneo se manifiesta en
unas zonas del cuerpo mientras que en otros la piel es tan fragil que puede
llegar a desprenderse con un ligero roce, lo que produce grietas y heridas
que se traducen en foco de infecciones recurrentes.

Debido a esta alteracion de la barrera cutdnea, durante la etapa
neonatal, las ictiosis pueden poner en peligro la vida del nifio tanto en
las formas menos frecuentes de ictiosis como son el sindrome de
Netherton o la ictiosis arlequin, como también en los bebés colodién o las
ictiosis epidermoliticas.

Otras alteraciones importantes que sufren los pacientes con ictiosis son:

. Retraso en el crecimiento durante la infancia

. Hipotricosis (falta de cabello parcial o total)

. Alopecia cicatricial

. Ausencia de cejas y pestanas

. Distrofia unguenal

. Ampollas generalizadas por toda la superficie corporal acompanadas
de grandes erosiones y un fuerte olor

. Desfiguracion e importantes problemas en las relaciones sociales y
psicoldgicos.

. Alteraciones oculares como blefaroconjuntivitis (inflamacién conjunta
del péarpado y conjuntiva), madariosis, lagoftalmia y ectropion
(eversion de uno de los parpados, usualmente el inferior, de tal manera
que la superficie interna del ojo queda expuesta)

. Hipoacusia (pérdida de audicién) por la propia descamacion en el
conducto auditivo externo

. Disfonia por queratizacion de las cuerdas vocales.

Las ictiosis se dividen en:
« no sindréomicas: solo afectan ala piel
. sindromicas: aquellas que afectan a otros
organos ademas de la piel (suelen ser las
mas graves)



Tratamientos

La ictiosis no tiene cura, por lo que todos los tratamientos van destinados
amejorar la calidad de vida del paciente afectado.

El objetivo primario del tratamiento es eliminar las escamas y reducir
la sequedad de la piel, mucosa y ojos sin causar irritacion.

Dado que los pacientes con ictiosis presentan una sintomatologia
variable, incluso dentro de un mismo tipo de ictiosis, el tratamiento debe
ajustarse a las necesidades individuales de cada afectado.

Los tratamientos buscan proporcionar un ¢ptimo grado de hidratacion,
lubricacién y queratolisis (disolucion del engrosamiento de la capa
cornea de la piel) en toda la superficie corporal afectada.

Estos tratamientos son siempre tdpicos, en cremas, y solo en los casos
mas severos se valora el uso de retinoides, un farmaco que aporta gran
mejoria a nivel estético pero que cuenta con numerosos efectos
secundarios y del que aun se desconoce su seguridad en los tratamientos
alargo plazo.

Algunos de los principales efectos adversos de los retinoides sop
. las alteraciones mucocutaneas
. lateratogenicidad, por lo que no debe utilizarse durante el e
. las alteraciones musculoesqueléticas y del perfil lipidico
. laelevacion de las transaminasas.

Laictiosis necesita 2 horas de cuidado diario.

El coste del tratamiento ronda los 300 € al
mes Yy, en la mayoria de los casos, no esta
financiado por la Seguridad Social




Productos para el cuidado de la piel con ictiosis

Los agentes hidratantes o humectantes son aquellos que incrementan la
capacidad de la capa cérnea de incorporar agua. Se utilizan en forma de
crema, y contienen fundamentalmente cloruro sédico, ureay glicerol.

Los lubricantes son productos que forman una capa sobre la piel que
dificultan la pérdida de agua. Su forma de presentacién es en cremas,
pomadas, lociones, aceites y geles.

Son productos adecuados para aquellos tipos de ictiosis con escamas y
piel engrosada, ya que ayudan a despegar la piel y a la descamacion. Los
mas comunes son la urea (en concentraciones superiores al 5%), los alfa-
hidroxi-acidos (AHA) (fundamentalmente acido lactico y acido glicdlico), el
propilenglicol y el acido salicilico. Su forma de presentacion es en cremas,
pomadas, lociones, aceites y geles.

Son sustancias usadas como medicamento que permiten a la piel alcanzar
y retener el nivel adecuado de agua, aumentar la elasticidad, calmar y
alivian el picor, ayudar a reforzar el sistema inmune , suavizar e hidratar y
reducir la inflamacion.

Sus efectos duran muy poco tiempo, por lo que deben aplicarse con
bastante frecuencia incluso después de la mejoria. Su forma de
presentacion es en pomadas, cremas, lociones, aceites de bafo vy
sustitutos del jabon.

Necesario para algunos tipos de ictiosis que se caracterizan por presentar
hiperqueratosis y ampollas generalizadas por toda la superficie corporal,
acompanadas de grandes erosiones e infecciones cutdneas como
consecuencia de las heridas abiertas.

Se deben lubricar los ojos varias veces al dia por la sequedad ocular.

Se deben utilizar durante la noche para mantener el ojo lo suficientemente
himedo y prevenir la formacién de Ulceras corneales en aquellos casos en
los que los péarpados no se pueden llegar a cerrar por completo por el
ectropion.

Causan con frecuencia irritacion y pequenas fisuras dolorosas. Ademas, si
se usan de forma generalizada, existe riesgo de absorcion vy
teratogenicidad en mujeres en edad fértil. Su perfil de seguridad en los
tratamientos a largo plazo no esta contemplado ni garantizado por ningtn
estudio.

Tienen efectos queratoliticos que facilitan la eliminacion de las escamas,
afinan la piel y previenen la hiperqueratosis excesiva. Su perfil de
seguridad en los tratamientos a largo plazo no estd contemplado ni
garantizado por ningun estudio.



Atencion sanitaria especializada

Consulta Multidisciplinar

La ictiosis es una enfermedad que no solo afecta a la piel (complicaciones
oculares, auditivas 0o nutricionales, problemas psicosociales;
enfermedades asociadas (en el caso de las ictiosis sindromicas);
afectacion extracutanea...) por eso hemos creado de la mano de
profesionales sanitarios del Hospital Nifio Jesis la consulta
multidisciplinar en ictiosis.

Una consulta multidisciplinar es un servicio sanitario que alna a
expertos médicos de diferentes especialidades, para ofrecer al
paciente una atencion integral en torno a su enfermedad.

La consulta multidisciplinar enictiosis incluye las areas de:
« Dermatologia (actia a modo de coordinacion del resto de
especialidades)
« Enfermeria (acttia a modo de enlace)
. Oftalmologia
« Otorrinolaringologia
« Laboratorio
« Farmacia hospitalaria
« Atencion Patoldgica
+ Genética
« Inmunologia
« Pediatria:
« Nutricion
« Segun necesidades: Neurologia, Alergologia, Cardiologia

Undiaenla
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https://www.youtube.com/watch?v=oclJ0ZXKWU0
https://www.youtube.com/watch?v=oclJ0ZXKWU0
https://www.youtube.com/watch?v=oclJ0ZXKWU0
https://www.youtube.com/watch?v=oclJ0ZXKWU0

La Asociacion Espaiiola de Ictiosis

La Asociacion Espafiola de Ictiosis, ASIC, es la asociacion sin animo de
lucro que desde diciembre del afio 2000 ayuda a ninos, adultos y familias
conictiosis.

ASIC es la Unica organizacion dedicada a la ictiosis en Espafa, esta
impulsada por y para las personas afectadas por esta enfermedad rara. El
equipo humano que la compone son los propios afectados y sus familias,
quienes colaboran de modo voluntario. A este equipo se suman
profesionales de atencion sanitaria especializados y de investigacion.

Aunque nuestra sede social estd en Madrid, ASIC trabaja en todo el
territorio nacional, y mantiene contacto con otras asociaciones de Ictiosis
y especialistas internacionales. Somos socios de eni, EURORDIS y feder.

Objetivos

Mejorar la calidad de vida de las personas afectadas por ictiosis.
Contactar con los especialistas médicos méas acreditados en la
materia para ofrecer informacion médica a los pacientes y poder
contar con los tratamientos mas actualizados.

Facilitar a los afectados y a las familias que lo requieran apoyo
psicoldgico.

Favorecer la integracidn escolar, laboral y social de las personas
afectadas.

Llevar a cabo acciones divulgativas (organizacion de reuniones,
conferencias, congresos, sesiones de trabajo, cursillos de
divulgacion...) para dar a conocer la enfermedad vy, especialmente,
la inexistencia de riesgo de contagio

Dar a conocer a la opinidn publica la problemaética que se deriva de
la ictiosis para obtener comprensién y apoyo social

Gestionar todo tipo de ayudas y buscar, para las familias que lo
necesiten, recursos para afrontar la enfermedad.

Obtener, de las autoridades competentes, la catalogacion como
medicamentos de aquellos productos que necesitan los afectados
para su tratamiento y que actualmente no estan cubiertos por la
Seguridad Social

Estimular el estudio y la investigacion de la enfermedad entre los
especialistas médicos

Estar en contacto con otras asociaciones, tanto nacionales como
extranjeras, para conocer mas sobre la enfermedad e incrementar
el intercambio de ideas y experiencias

Cualquier objetivo que se dirija a conseguir una mejora en la salud
fisica y/o psiquica de los afectados y su entorno.
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Ponte en nuestra piel

ASIC es la asociacion de ayuda a nifios, adultes y familias
conictiosis. ;

Desde hace 20 mﬁtﬁuquﬂ paradar a conocery

mejorar la calidad de vida de las personas afectadas por
‘esta enfermedad.

COLABORA

CONTACTO DE PRENSA
comunicacion@ictiosis.org



https://www.facebook.com/ictiosis/
https://twitter.com/asociacionasic
https://www.instagram.com/ictiosis_asic/
http://www.ictiosis.org/
https://twitter.com/asociacionasic

