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SINDROME KID

CASOS CLINICOS

ECRINO METASTASICO

SINDROME DE QUERATITIS, ICTIOSIS
Y SORDERA (KID), CON POROCARCINOMA

Gutiérrez Aldana,Guillermo
Faizal Michel

RESUMEN

Describimos el caso de una mujer de 40 anos, afectada por
queratitis vascularizada, ictiosis, sordera, queratodermia pal-
mo-plantar con patrén reticulado, que configuran el cuadro
del SINDROME DE KID y quien presentaba ademaés, un po-
rocarcinoma ecrino con metéastasis. (PALABRAS CLAVE:
Queratitis, Ictiosis, Sordera, Sindrome KID Porocarcinoma).

INTRODUCCION

Desde 1915, con la publicacion de Burns! de "Querato-
ma” congénito generalizado, asociado a queratitis y sor-
dera", son muchos los trabajos que aparecen en la lite-
ratura médica, con diferentes diagndsticos, pero con las
mismas caracteristicas clinicas® > > ¢, El Sindrome KID
fue introducido por Skinner y col.” en 1981, con criterios
fundamentales de queratitis vascularizante con deterioro
visual (K = Keratitis), placas ictiosiformes (I = Ichtyosis)
e hiperqueratésicas, queratodermia palmo plantar con
patrén reticulado y sordera neurosensorial (D = Deaf-
ness), Williams ML, Elias PM? 9 lo clasifican dentro del
tipo 15 de los desérdenes generalizados de la cornifica-
cién, genéticamente transmitidos.

HISTORIA CLINICA

Mujer de 40 anos. Presenta opacidades corneales con
deterioro de la visién, hipoacusia marcada y progresiva,
lesiones hiperqueratésicas y descamativas en sitios de
extension de tronco y miembros superiores e inferiores,
aparecidas en la infancia.
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Bogoté.

Antecedentes familiares

Padre murié de cancer gastrico, hermano murié a los 18
anos de leucemia, dos hermanas presentan actualmente
cancer de seno, dos mediohermanos paternos presentan
sindrome de Down, tia paterna muri¢ de cancer de seno.

Antecedentes personales

Menarquia a los 16 afios, ciclos menstruales normales,
sin historia obstétrica. Amigdalitis, conjuntivitis y otitis
bacterianas a repeticion.

Examen Dermatolégico

Aspecto senil, cabello escaso, seco, amarillento, alopecia
parcial occipital y ciliar y total de pestanias (Fig. 1); au-
sencia de vello axilar y putbico.

Anhidrosis, cutis seco, duro y rugoso, cubierto por es-
camas de color amarillento parduzco y blanco plateado,
adherentes por un extremo y desprendibles por el otro,
localizadas en amplias placas en sitios de extensién de
tronco y miembros superiores e inferiores en forma si-
métrica.

Hiperqueratosis palmoplantar reticulada, particularmente
de regiones hipotenares y palmas de dedos de manos,
en los pies especialmente en areas calcaneas, respetando
la béveda plantar. Engrosamiento de las unas de las
manos con onicocriptosis e hiperqueratosis del lecho
ungueal.

Se observan ademas, pequenios tumores blancos, duros,
tipo quiste de milium, localizados en la zona perioorbi-
taria, sitios de extensiéon de los miembros superiores y
cara externa de muslos.

En regiéon inguinoiliaca y crural derecha, conglomerado
ganglionar de masas subcutdneas, firmes, adherentes a
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planos profundos. Cicatriz quirrgica externa tercio me-
dio de la pierna derecha por extirpacién de nédulo sub-
cutineo, practicado en otro centro hospitalario un arno
antes del presente estudio.

Fig. No. 1: Pérdida parcial de cejas. Madarosis. Quistes de
Milium.

Valoracion oftalmolégica

Cuenta dedos: ojo derecho a 5 mts, ojo izquierdo a 1,5
mts; con biomicroscopia de lampara de hendidura se

Fig. No. 2: Displasia corneal. Sobre superficie de cénea, masa
blanquecina queratinizada. Vascularizacién corneal.
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observaron: cérneas opacas, edematosas y con vascula-
rizacion de toda superficie; tinciéon epitelial punctata e
irregularidad en su superficie. En el ojo izquierdo mostrd
2 areas en el cuadrante temporal inferior, levantadas,
aperladas y con apariencia papilomatosa (Ramilletes vas-
culares). Prueba Schirmer [ mayor 10 mm (3 minutos)
Schirmer . En la conjuntiva se apreciaron engrosamien-
tos subepiteliales focales de apariencia fibrosa. Todos
estos hallazgos son compatibles con queratitis epitelial
profunda no ulcerativa con extensa vascularizacion (Fig.
2).

Valoracion Audioldgica

Audiometria: Hipoacusia neurosensorial bilateral profun-
da, restos auditivos en frecuencias graves de oido izquier-
do.

Valoracién Psicoldgica

Pruebas de Machover, Weschler, Matrices progresivas
para adultos: manifestaron una capacidad intelectual tér-
mino medio 50% en el grupo de su edad. Coeficiente
intelectual entre 90 y 109, normal.

Valoracion Genética

Revel6 una composicion 46 XX; intercambio de croma-
tides realizados con su hermana sana, fue normal; los
estudios de crecimiento fibroblastico fueron normales.

Laboratorio Clinico

Hierro sérico: 44 mcg% (Valor normal (VN): 160 mcg%);
Capacidad de combinacién de la transferrina: 209 mcg%
(VN: 250-400 mcg%). Porcentaje de saturaciéon de la trans-
ferrina: 219% (VN 25-55%). Beta carotenos: dentro de
rangos normales.

IgA: 208 mg/100 ml (V.N. 200 +/- 60), IgM: 230 mg/100
ml (V.N. 99 +/- 27). IgG: 2250 mg/100 ml (V.N. 1158 +/-
305).

Hallazgos histolégicos

Piel brazo derecho: Presencia de intensa hiperqueratosis
ortoqueratodsica, capa granulosa delgada, tapones folicu-
lares, acantosis y papilomatosis discreta, quistes epidér-
micos, dilatacion quistica de ductos sudoriparos (Fig. 3).

Tumor pierna derecha: Extensa infiltraciéon de la dermis,
con diferenciacién a glandulas sudoriparas ecrinas, con
células en mitosis y focos de queratinizacién (Fig. 4).

Ganglio linfatico: células escamosas, queratinizantes bien
diferenciadas, remplazando amplias areas de ganglio y

ocluyendo el seno capsular (Fig. 5).

La paciente fue sometida a tratamiento quirtirgico: vacia-
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miento inguinoiliaco derecho con patologia correspon-
diente a metastasis de carcinoma, compatible con poro-
carcinoma, en nueve ganglios inguinales.

Luego recibié radioterapia scbre las regiones pélvica e
inguinal.

Fig. No. 3: Vacuolizacién de células de Malpighi. Disquera-
tosis e hiperplasia pseudoepitelial.

A AN~ e, il LRy
Fig. No. 4: Quistes tapizados por células de citoplasma eosi-
nofilo, PAS positivo.

15

SINDROME KID

Fig. No. 5: Ganglio linfatico metastasico.

COMENTARIOS

El sindrome KID, es un acrénimo presentado por Skinner
et al. para designar una enfermedad cuyas caracteristicas
son: K: Queratitis vascularizante; I: Ictiosis con un patrén
reticulado hiperqueratésico palmo plantar y D: Sordera
neurosensorial.

Son muchas las manifestaciones clinicas encontradas y
publicadas en la literatura médica: Pliegues alrededor de
la boca, dando el aspecto de fascies senil; placas desca-
mativas en el tronco y extremidades, lesiones verrugoides
en codos y rodillas, hiperqueratosis palmo plantar con
un patrén reticulado® 10 111213, 14, 15 Nosotros encon-
tramos ademas, abundantes quistes de milium, posible-
mente ocasionados por la regeneraciéon defectuosa del
orificio de la unidad pilosebacea alterada, representando
asi pequerios quistes de retencion. Cabello escaso, ralo,
quebradizo, con tendencia a la alopecia y madarosis,
atriquia de la que se sugiere pueda deberse a un fené-
meno secundario al tapéon del foliculo™ & 1 14 Hay
también trastornos de la sudoracién, especialmente an-
hidrosis generalizada® °. Se cree que las anormalidades
de la sudoracién son secundarias a la hiperqueratosis y
al taponamiento de las glandulas ecrinas’. El paciente
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reportado por Skinner, fue diagnosticado previamente
como displasia ectodérmica hipohidrética hereditaria.

La sordera neurosensorial congénita que se inicia en los
primeros anos del desarrollo™ & 10. 11 12 13, 14 " 3lgynas
veces esti asociada a sordera de conduccién!®. Existen
alteraciones comeales: queratitis vascularizante, con for-
macién de pannus y progresiva pérdida de la visién'®.
La inteligencia es normal; sin embargo, se han descrito
casos con retraso mental'”- 18, Otros hallazgos publicados
menos frecuentes son: sindrome nefrético'®, infecciones
recurrentes bacterianas, micéticas y parasitarias™ 1; alte-

raciones de sistema nervioso central y atrofia cerebelo-
10,19
sa'®™

El sindrome KID, puede acompanarse de neoplasias ma-
lignas, carcinoma escamocelular de la lengua®; histioci-
toma fibroso maligno intraabdomina'?’; carcinomas es-

camocelulares miiltiples?!.

Nuestro paciente presenté un poroma ecrino maligno
en la piema derecha, con metastasis inguinales un afio
después de la extirpacién del tumor primario. Los carci-
nomas de gldndulas sudoriparas, son en general de muy
rara observacién; se cree que que conforman el 0.01%
de los tumores primarios de la piel?2.

Se han encontrado niveles bajos de IgA!!, altos de IgG
e IgD?, bajos niveles de hierro sérico y de carotenos!!,
de éxido de zinc?! y depésitos de glicégeno en misculo
liso, vasos, nervios y tejido conjuntivolo. Nuestro pacien-
te presenta niveles bajos de hierro, disminucién de la
capacidad de combinacién y saturacién de transferrinas
y niveles incrementados de IgG e IgM.

La histologia de piel tiene caracteristicas similares a la
eritrodermia ictiosiforme congénita. Los autores Williams
M.L. y Elias PM. de la Universidad de California, deno-
minan a las ictiosis como desérdenes generalizados de
la comificacién, genéticamente transmitidos y reclasifican
las ictiosis en 24 tipos, argumentando que algunas de
ellas, no se limitan solo a la piel, sino que pueden com-
prometer otros érganos. La ictiosis ligada al cromosoma
X, histolégicamente se caracteriza por hiperqueratosis
ortoqueratdsica, tapones cémeos y capa granulosa nor-
mal® La patogénesis de las enfermedades asociadas eon
alteraciones y cromosémicas se encuentra relacionada
con los procesos fundamentales de la vida, como son el
mantenimiento, replicacién y expresiéon del genoma; es-
tas enfermedades han servido de modelo para el estudio
de entidades relacionadas con la mutagénesis, envejeci-
miento y particularmente carcinogénesis. A pesar de que
los estudios genéticos no fueron concluyentes, nosotros
creemos que el sindrome KID, se debe a un trastomo
de inestabilidad del cromosoma y reparativo del DNA,
teniendo en cuenta, la incidencia alta de céncer en la
familia de esta paciente.
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CONCLUSIONES

Basados en las caracteristicas clinicas de una paciente
afectada con lesiones correspondientes al sindrome KID,
presentamos el caso, como el primero en la literatura
médica a nuestro alcance, que se acompafia de porocar-
cinoma ecrino metastésico.
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SUMMARY

We described here a patient with vascularized keratitis,
Ichthyosis, Deafness and a reticulated pattern of hyper-
keratosis on the palms and soles, features which altoget-
her suggest the "KID Sindrome"; besides she displayed
a Porocarcinoma Eccrine with metastases.

Key words: Sindrome KID - Porocarcinoma.
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