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Sindrome de Iso-Kikuchi: 3 casos en la edad pediatrica =)
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PALABRAS CLAVE Resumen El sindrome de Iso-Kikuchi, onicodisplasia congénita del dedo indice, es una enti-
Iso-Kikuchi; dad poco frecuente caracterizada por la anoniquia total o displasia de la una del dedo indice,
Anoniquia; acompanado, en algunas ocasiones, de alteraciones 6seas subyacentes, por lo general, en ausen-
Ufia; cia de otras anomalias. Si bien se han planteado distintas hipdtesis fisiopatogénicas, la etiologia
Dedo indice; sigue siendo desconocida.

Falange Describimos los casos de 3 pacientes pediatricos, 2 varones y una nifia, con alteraciones
ungueales y dseas compatibles con el sindrome de Iso-Kikuchi. Destacamos la importancia de
reconocer esta entidad tempranamente para evitar la realizacion de estudios complementarios
y terapéuticas innecesarias.
© 2017 AEDV. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

KEY WORDS Iso-Kikuchi Syndrome: Report of 3 Pediatric Cases

Iso-Kikuchi; . . . . . ) .

Anonychia; Abstract Iso-Kikuchi syndrome, or congenital onychodysplasia of the index finger, is an uncom-

Nail; mon condition characterized by total anonychia or dysplasia of the nail of the index finger. It is

Index finger; occasionally accompanied by underlying bone abnormalities and is rarely associated with other

Phalanx conditions. Although various hypotheses have been put forward to explain the pathophysiology
of the syndrome, its etiology remains unknown.

We report the cases of 3 pediatric patients (2 boys and 1 girl) with nail changes and bone
abnormalities consistent with Iso-Kikuchi syndrome. We highlight the importance of recognizing
this entity early to avoid the need for additional tests and unnecessary treatment.
© 2017 AEDV. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccioén lesion 6sea subyacente. Es una entidad benigna, que no pre-
senta asociacion con anomalias en otros 6rganos o sistemas
El sindrome de Iso-Kikuchi (SIK) se caracteriza por la ausen- Y MUy escasamente descrita.

cia o displasia de la ufa del dedo indice acompanada o no de

Casos clinicos

* Autor para correspondencia.

Tres ninos con SIK, 2 varones y una mujer, consultaron por

Correo electrénico: lucianatirelli@yahoo.com.ar (L.L. Tirelli). primera vez entre los 2 y 4 anos de vida.
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Figura 1  Paciente 1. Obsérvese la microniquia radial del dedo
indice bilateral.

El paciente 1, un varoén de 2 anos de edad, presenta com-
promiso bilateral de dedos indice asociado a la deformidad
en Y a nivel de la falange subyacente (fig. 1). Se destaca
como antecedente su nacimiento pre-término extremo (30
semanas), razon por la cual en la tabla 1 se describen ciertas
enfermedades asociadas a dicha condicion.

Por otro lado, el paciente 2, es una nina de 4 anos de
edad, que presenta compromiso del dedo indice de la mano
izquierda asociado a la bifurcacion en Y de la falange com-
prometida (fig. 2).

Por ultimo, el paciente 3, un vardn de 2 afos de edad,
si bien presenta compromiso bilateral de dedos indice de
manos (fig. 3), carece de los cambios radiograficos asociados
(tabla 1).

Ninguno de los pacientes presentaba otro miembro de
la familia afectado. En todos los casos los padres negaron
consanguineidad y las alteraciones ungueales se constataron
desde el nacimiento.

Discusion

El SIK, es una rara entidad que fue descrita por pri-
mera vez en 1969 y 1974 por los doctores Iso y Kikuchi,
respectivamente’=3. Es un sindrome muy poco frecuente,
con escasos casos publicados en la literatura (tabla 2).
Afecta a ambos sexos por igual, pudiendo presentarse en
forma aislada o con agregacion familiar.

Figura 2 Paciente 2. Obsérvese el compromiso de la uia
correspondiente al dedo indice izquierdo Unicamente, presen-
tando microniquia del lado cubital y radial del lecho ungueal.
El resto de las unas no presentan alteraciones.

Figura 3  Paciente 3. Presenta polioniquia de indice izquierdo
y distrofia ungueal del indice derecho.

Se trata de un cuadro clinico de curso benigno, carac-
terizado por displasia o ausencia de la uha del dedo
indice acompanado de alteraciones 6seas en la falange
subyacente*. Puede afectar a las ufas de las manos como
de los pies, tanto de forma uni o bilateral. Baran y Stroud
han propuesto como criterios diagnosticos, conforme a sus
observaciones y los distintos casos clinicos: 1) hipoplasia uni-
lateral o bilateral del dedo indice y/o de otros dedos de
las manos o de los pies (hasta la anoniquia total); 2) alte-
racion radiologica correspondiente a la falange distal del
dedo afectado; 3) enfermedad congénita, esporadica o here-
ditaria. En este Ultimo caso, la herencia seria autosomica
dominante. No se identifico en la literatura asociacion con
otro tipo de enfermedad sistémica®”.

En relacion a la displasia ungueal, cabe mencionar que se
pueden observar multiples alteraciones (tabla 2). Las que

Tabla 1 Casos presentados

Paciente 1 2 3

Sexo Masculino Femenino Masculino

Edad 2 anos 4 anos 2 anos

Antecedente Nacido de 30 semanas. Nacida de término. Alteracion Nacido de término. Alteracion
perinatal Alteracion ungueal presente al ungueal presente al nacimiento  ungueal presente al nacimiento

Dedo comprometido
Aspecto uha restante

Radiografia de manos

Otras alteraciones

Antecedentes
familiares

nacimiento

Ambos indices

Microniquia del lado radial del
dedo

Deformidad en Y bilateral

Hemorragia intraventricular
grado 3, hernia inguinal
bilateral y estenosis
pielo-ureteral bilateral

No

Indice izquierdo
Microniquia «bilateral»

Deformidad en Y en dedo

afectado
No

No

Ambos indices

Un dedo con polioniquia, la
homolateral distrofica

No

Reflujo gastroesofagico

No
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Trabajos publicados

Publicacion Cita Numerode Edad Sexo
pacientes
Di Chiacchio et 3 1 13 anos Sin
al. aclaracion
Valerio et al. 4 1 Neonato Sin
aclaracion
Baran y Stroud 5 1 41 anos Masculino
Hussein et al. 7 1 52 anos Femenino
Thappa y 8 1 20 anos Masculino
Shivaswamy
Iso 1
Kikuchi et al. 2 2 5 anos Femenino
29 anos Femenino
Kikuchi et al. 6 2 24 anos Femenino
4 meses Femenino

Caracteristicas

Microniquia y alteracion
de la lunula de dedo
indice derecho.
Microniquia, alteracion
en la alineacion y en la
lanula del dedo indice
izquierdo

Anoniquia completa del
dedo medio izquierda

Hemionicogrifosis del
dedo indice de ambas
manos y alteracion en la
configuracion de la
ldnula respectivamente
Microniquia cubital en
dedos indice de ambas
manos

Polioniquia del dedo
indice de mano derecha

Polioniquia de dedos
indice de ambas manos
con ausencia de lunula
Polioniquia del dedo
indice de mano
izquierda;
hemionicogrifosis
(medial) de la una
contralateral
Microniquia cubital en
dedos indice de ambas
manos

Otros

No

Madre: consumo de
mebendazol durante el
embarazo.

No

Leuconiquia en unas de
manos

No

Rx: estrechamiento de la
falange distal de ambos
indices;
braquimesofalangia en
pulgares

Rx: braquimesofalangia
de pulgares de ambas
manos.

Rx: bifurcacion en Y; Rx:
hipoplasia de la falange
subyacente

se observan con mayor frecuencia son la anoniquia, la micro-
niquia (en esta entidad, caracteristicamente, la ufa no se
encuentra centrada, sino que se la encuentra en el lado
cubital del lecho ungueal)?, la polioniquia (2 esbozos de
ufa, uno en cada lado del lecho ungueal), la hemionicogri-
fosis, la irregularidad de la lanula y el alineamiento anormal
de la una.

Dentro de los hallazgos radiolégicos descritos, el estre-
chamiento distal de la ultima falange del dedo afectado es
caracteristico, si bien no siempre se encuentra presente.
Este se puede apreciar en las radiografias antero-posteriores
de la mano y en las proyecciones laterales la bifurcacion
en «Y» de la misma3~%. Se han postulado otras alteraciones
Oseas acompanantes menos frecuentes como braquidactilia,
braquimesofalangia y braquimetacarpo’-®.

El mecanismo etiopatogénico por el cual se produce
esta entidad no se conoce con exactitud, aunque se
han postulado varias teorias, ninguna con aceptacion uni-
versal. Entre ellas cabe mencionar mutaciones en la
via de sefalizacion del WNT durante la embriogénesis,
secuela isquémica intrattero de las arteriolas que dependen

Polioniquia de dedo
indice de mano izquierda

de la arteria radial (ya que esta presenta menor calibre
que la arteria cubital), alteraciones en la osteogénesis de
la falange durante la embriogénesis y consumo de drogas
teratogenas durante el embarazo (anticonvulsivantes)”.

El diagndstico es eminentemente clinico; se debe sos-
pechar esta entidad en aquellos pacientes con alteraciones
congénitas de la uha de uno o ambos dedos indices, en
ausencia de otras alteraciones de las manos, especialmente
si se acompaia de los hallazgos radiologicos caracteristi-
cos. Entre los diagndsticos diferenciales se plantean otras
alteraciones ungueales congénitas como las displasias ecto-
dérmicas, la paquioniquia congénita, el sindrome uha-rétula
o el sindrome de onicodistrofia sordera; en todas estas enfer-
medades, si bien las alteraciones de las unas estan presentes
desde temprana edad, presentan caracteristicas clinicas dis-
tintivas y en muchas tienen otras alteraciones extracutaneas
acompanantes. Cabe destacar que puede plantearse el diag-
nostico diferencial con alteraciones adquiridas de las uias
como traumatismos o infecciones, pero en estos casos, el
comienzo post-natal de la distrofia nos servira para diferen-
ciarlas.
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Presentamos 3 nuevos casos de este infrecuente sin-
drome en ninos, destacando la utilidad de su reconocimiento
temprano a fin de evitar la realizacion de procedimientos
diagnosticos y terapéuticos invasivos, ya que se trata de un
cuadro benigno y clinicamente caracteristico.
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