Figura 4-4. Distnbupa leziunilor de ihtiozd vulgara Punclele indica zone de cheraloz

pilara.

Intioza X-linkata (XLI) ICD-9: 701.1 = ICD-10: Q 80.1

© Apare la berbali 5i ane ransmitere X-inkata recesiva —
locusul genedic X22.32.

 Deficit de steroid-sulfataza. Acumularea de colesterol-
sulfat conduce la hipercheratozd de retenfie asociati
o profiferare nomnalid a epidermului.

© Incidenia 1:2000 — 1:6000.

Debut la scurt imp dupa nagtere.

© Pe gl exdremilal, trunchi s lese apar scuame mar
de culnare cafeniu-murdar (Hy. 4-5).

0 Este aloctat S tegumentul din 2oncke de Naxe (FHy.
4-6).

© Nu alecleaza palmele i planiele.

1 La 50% din pacientii adulti apar opacitafi comeens
shromealke n Tormda de virguls fsimplomalics). Acesho
kesiuni sunt prezents 5 la unele femel purtakoane.,

" Investigafil de laborator: cresterea nivelulu de
colesterol-sulfal; cresterea mobiitai declroloretice
a p-ipoproteinelor. Steroid-sulfataza se giseste

la concentrafil scéute sau este absents.
Dermatopalologie: hipercheraloza si prezenta siraluiui

Diagnostic prenatal: amniocenteza, nivel scand de
sternid-sulfataza in esanticanele de viloritil coriale.
Evolutie: nu se amelioreaza cu varsta. Severitate ma
mare in 7onele cu climé temperata si in impul iemi.
Tratament: consta in hidratarea siratului comos si
fioksirea de agent] cheratolitic, 12 fel ca pentru ihtioza
wulgara. Amediorare: marcali dupd administrarea
slermica de retinoia facielin § isoretnoin) —
fratamentul se face intermitent, monitorzand peniru a
Identifica semnele de kodciiate,



Ihtioze dobandite

ICD-9: 701.1 = ICD-10: L 85.0

Apar la adull.

Asociate cu afectiuni maligne (boald Hodgkin, dar
Sl limfoame non-Hodgkin sau alle twmorn maligne)
Asnciate cu SIDA

Asociale cu sarcoidoza.

Asociate cu lupus erftematos sistemic,
dermatomioata, boala mixia de (esul conjunctiv gi
fasciitd eozinofilica.

Cheratodermii ereditare palmo-plantare

ICD-10: Q 82.2

Asociate cu boala grefa-contra-gazda.
Asociale cu medicamente (@cid nicotinic,
triparanol, butirofenona, didrazind, nafoxiding).
Apar la bautorii de Kava: dermopalic Kava,

mo->0

Cheratodermiile palmo-plantare (PPE) reprezintd
tulburdri de cheratinizare rare 5i variabile.

Exista peste 20 lipuri diterite de PKK, aceslea
afecteard doar palimele si plantele, produc
concomitent leziuni (similare) i In alte regiuni ale
corpului, sau sunt componente ale unor sindroame
mai complexe.

Baza genelicd a majoritalii PPX este reprezentald
de mutatii ale genelor care codifica cheratine

53l a genelor pentru conexind sau proteine
desmoromaks,

Clasificarea clinica diferentiaza mai musite forme
de PPK: dituza (Fig. 4-17), punctald {Fig. 4-18),
siriata (Fig. 4-19) si focald (leziuni hipercheratozice
circumscrise cu aspect de cabozitat]).

Distinclia intre PPK epidermolitice 5i PPK non
epidermolitice se realizeasa pe criterii histologice.
Simptomede variaza de ka incomenientd minord
pana la impotenia funclionala. Atat durerea
plantard cat gi hiperhidroza pot fi invalidante.
PPK nu se amelioreaza cu varsta $i persista pe
foatd durata viefii.

Iratament: debridarea fizica, aplicarea topica

de agenti cheratolitici, tratamentul sistemic cu
acitretin, sau administrarea de sotretinoin pot 1i
asociate cu sensibilitate crescula si dificultali la
munca si mers, mai ales in formele epidermalitice
ez PEK.



