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Hiperkeratosis universal congénita maligna. (Ictiosis fetal;
keratoma maligno congénito, etec.).

Por Juax pE Azca,

El caso que presento, pertenece & una especie morbosa, mal conocida
v delimitada, que ha recibido multiples nombres. Su aspecto, semejante 4
lu letiosis, y la predominancia en ella de alteraciones de cornificacion,
han servido para denominarla fetiosis congénita, Ictiosis fetal congénita,
fetiosis fetal d intra-utering, Ictiosis sebidcen, Kevatosis congénita, Keratoma
difuso congénito, Kevatomea maligno difuso congénito, Keratoma maligno
congenito, Hiperkeratosis universal difusa congénita, Hipevleratosis fetal,
Hiperepidermotrofie generalizada y Evitrodermia congénita ictiosiforme con
hiperepidermotrofia, siendo también conocida por el aspecto raramente
monstruoso e sus casos mas intensos, con el nombre de feto tarlequin.
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Resumen. Se realiza un breve comentario del primer articulo publicado en la revista Actas Dermo-Sifiliogri-
ficas con documentacién gréfica del caso clinico y de los hallazgos histolégicos.
Fue redactado por nuestro fundador, el Dr. Juan de Azta, en el afio 1909.
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THE FIRST ARTICLE INTHE JOURNAL ACTAS DERMO-SIFILIOGRAFICAS PUBLISHED WITH
PHOTOGRAPHS: «<MALIGNANT KERATOSIS DIFFUSA FETALIS» (FETAL ICHTHYOSIS;
CONGENITAL MALIGNA KERATOMA, ETC.)»

Abstract. Brief comment is made on the first article published in the journal Actas Dermo-Sifiliogrdficas with
photographic documentation of the case history and histological findings. It was written by the founder of the

journal, Dr. Juan de Azta, in 1909.
Key words: Aczas, Azaa, photography, history.

El primer articulo de la revista Aczas Dermo-Sifiliogrificas
en el que aparecerian imédgenes fotogréficas fue el publica-
do por Azta en 1909 con el titulo de «Hiperkeratosis uni-
versal congénita maligna. (Ictiosis fetal; keratoma maligno
congénito, etc.)»!.

Azta aporta un caso «perteneciente a una especie mor-
bosa, mal conocida y delimitada, que ha recibido multiples
nombres».

A continuacién recalca el interés que le suscita la paciente
puesto que: «como los casos... intensos suelen producir la
muerte en las primeras horas o dias de la vida, son principal-
mente los comadrones los que los observan, siendo excep-
cional la intervencion del dermatélogo en su estudio».

Efectivamente es un ilustre tocélogo de la Maternidad
de Madrid, el doctor Enrique de Isla, quien avisé a nuestro

Figura 1. Caso
clinico.

protagonista en el mes de mayo de 1909, con el fin de «re-
conocer una criatura con grandes alteraciones cutdneas,
nacida aquél mismo dia en malas condiciones de viabili-
dad». De hecho la muerte de la paciente se produjo aquella
misma tarde, 10 horas después del nacimiento y una media
hora antes de su llegada a la Maternidad.

El doctor Azta toma nota de los primeros datos: madre
joven, robusta, no sifilitica y sin alteraciones cutdneas. Em-
barazo y parto normales. Feto de sexo femenino, de longi-
tud y peso medios, que habia nacido con dificultades
respiratorias y de succién.

Merece la pena transcribir literalmente su descripcién
de la exploracién de la fallecida: «En el caddver atn calien-
te, observé, principalmente en los pliegues de flexién, 6rga-
nos genitales, cuello, cuero cabelludo y orejas una capa, no
muy gruesa, sebdcea, de color blanco sucio, formada por
detritus epidérmicos y grasa, segiin comprobacién ulterior.
Toda la piel dura y rigida, resistente, inextensible: la capa
cérnea parecia cuero cortado en muchas partes por exten-
sas y profundas grietas, de fondo sangriento. Las tales grie-
tas formaban alrededor del ano, vulva y boca radiaciones
que recordaban las lesiones fisurarias de los heredo-sifiliti-
cos. Las orejas, con un pabellén rudimentario informe,
apenas sin relieve, tenfan un estrecho conducto auditivo
atascado de restos epidérmicos. La nariz, muy chata, pre-
sentaba las ventanas nasales muy pequefas. La boca, de
forma circular, con labios rigidos e inméviles, agrietados,
entre los cuales aparecia una lengua bastante bien formada.
No se vefan los ojos cubiertos por los parpados en ectro-
pion, entre los cuales aparecia la conjuntiva herniada, for-
mando todo unos mufiones rojos... La vulva, abierta y sin
relieves, con pequefias fisuras sobre el orificio vaginal. No
existia el mds leve indicio de vello, ni cejas ni pestaiias.

Las manos y los pies presentaban los dedos cilindroi-
deos, afilados y la porcién ungueal reforzada por un estu-
che cérneo que cubria la ufia...» (fig. 1).
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Figura 2. Molde de cera.

En el molde 274 de la coleccién del Museo del hospital
San Juan de Dios? encontramos una representacion bas-
tante aproximada del caso de esta paciente (fig. 2).

A continuacién realiza una detallada descripcién histolé-
gica de las muestras tomadas de las regiones cervical y pec-
toral: «... las capas cérneas aparecen enormemente
engrosadas... La ondulacién normal del estrato cérneo estd
muy aumentada y en algunos cortes algo oblicuos, aparece
formando un dibujo de moareé, bastante perfecto... El borde
interno o profundo del estrato cérneo, es muy desigual y fes-
toneado, penetrando en el espesor de las masas del cuerpo
mucoso mds o menos profundamente y en algunas partes
tanto, que forma verdaderos clavos o estaquillas. Resumen:
enorme hiperqueratosis de las capas cérneas con invasién de
los foliculos pilosos, y penetracién en los pezones malpigia-
nos, atrofia o falta de los pelos, estrato granuloso irregular-
mente aumentado; cuerpo malpigiano algo engrosado;
glindulas sebéceas pequefias y quizds escasas; sudoriparas
normales; papilas y dermis sin indicios de inflamacién».

(Objetivo C. = Ocular ¥ Zeiss.)

Hiperkeratosis universal congénits maligna. Se ven las eapns oo
enormements engrosadas ylas prolongneiones cornens, que, & modo de est
Uas, penetran en el cusrpo mucoso en ol espesor do los pezones malpk
nos & siguiendo el infundibulum folicular,

(Objetivo A, = Ocular 2 Zaiss,)

Figura 3. Estudio histolégico.

Azua ilustra, y esto también representa una novedad en
Actas Dermo-Sifiliogrdficas, con dos fotografias los hallaz-
gos histolégicos mds representativos del caso (fig. 3).

Tras una brillante discusién bibliografica, termina su ar-
ticulo extrayendo cinco conclusiones:

1. Los casos descritos con los sintomas indicados corres-
ponden a dos especies patoldgicas distintas: exfoliacion
laminosa de los recién nacidos e hiperqueratosis congé-
nita generalizada maligna.

2. Las dos enfermedades son distintas de la ictiosis vulgar.
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3. Existen formas atenuadas, leves, de la hiperqueratosis
congénita generalizada fetal, que comprenden las eri-
trodermias congénitas ictiosiformes con hiperepider-
motrofia, de Brocq.

4. La existencia de gotas de grasa en el cuerpo papilar y
papilas, sefialadas por Darier en la hiperqueratosis con-
génita generalizada, no la he comprobado en mi caso.

5. Las lesiones fundamentales en esta enfermedad consis-
ten en una enorme hiperqueratosis difusa, densa, con
invasion de los foliculos pilosebaceos, con atrofia de los
pelos, pequeiiez de las glindulas sebdceas y aumento
irregular del estrato granuloso.

Hoy en dia diriamos que estamos ante un caso de ictio-
sis arlequin. Se trata de una ictiosis rara, grave y en general
fatal del recién nacido en la que la gran pérdida de agua a
través de la piel y la falta de regulacion de la temperatura
corporal llevan a una gran alteracién del equilibrio hidro-
electrolitico.

La mayoria de los casos son esporddicos, aunque para
algunos autores serfa un trastorno autosémico recesivo. Se

han descrito tres tipos dependiendo de la presencia, dismi-
nucién del tamafio o ausencia de los granulos de querato-
hialina®.

En un futuro podrian mejorar su prondstico el uso de
retinoides orales y el perfeccionamiento de las técnicas de
cuidado neonatal.
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