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Reporte de caso: Manejo anestésico en un paciente
pediátrico con ictiosis más deshidratación grave

Case report: Anesthetic management of an infant patient with ichthyosis plus 
severe dehydration
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AbStRACt

 Introduction: Ichthyosis are hereditary disorders of keratinization which are characterized for the presence of hyperkeratosis 
and/or peeling. This disorder group can put in danger the life of the patient because of the severe alteration of the skin barrier, 
associated with a severe transdermic loss of water, different grades of hypothermia and a hypernatremic dehydration. Objecti-
ve: Introducing the clinic case of an infant patient with the diagnosis of ichthyosis plus severe dehydration who is scheduled for 
placement of CVC. Clinical case: Male infant, 3 months old, with the diagnosis of ichthyosis and severe dehydration, scheduled 
for placement of CVC. Conclusions: Due to the urgency of our patient, who presented severe dehydration, an inhaled general 
anesthesia with sevoflurane and oxygen was decided, without instrumenting the airway which in these patients has the risk of 
being potentially difficult, from the placement of the face mask itself, until finding lesions within the oral cavity, ventilatory assis-
tance should be maintained by the pediatric anesthesiologist, once venous access is achieved, the fluids restitution is performed 
with loads of 10 to 20 ml/kg of the patient’s weight, hyperthermia was controlled with physical means.
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RESUMEN

 Introducción: Las ictiosis son trastornos hereditarios de la queratinización caracterizadas por la presencia de hiperqueratosis 
y/o descamación. Este grupo de patologías pueden poner en peligro la vida del paciente debido a la severa alteración de la 
barrera cutánea, asociada a intensa pérdida transepidérmica de agua, diferentes grados de hipotermia y la deshidratación hiper-
natrémica. Objetivo: Presentar un caso clínico de paciente lactante menor con diagnóstico de ictiosis, cursando un cuadro grave 
por deshidratación, al que se le instala un CVC. Caso clínico: Lactante masculino, 3 meses de edad, con diagnóstico de ictiosis 
y deshidratación grave programado para colocación de CVC. Conclusiones: Debido a la urgencia del paciente quien presentaba 
un caso de deshidratación severa se decide anestesia general inhalada con sevoflurano y oxígeno, sin instrumentación de la vía 
área, la cual en estos pacientes tiene el riesgo de ser potencialmente difícil, desde la propia colocación de la mascarilla facial 
hasta encontrar lesiones dentro de la cavidad oral; se debe mantener la asistencia ventilatoria por el anestesiólogo pediatra, una 
vez logrado el acceso venoso se procede a la restitución hídrica con cargas de 10 a 20 ml/kg de peso del paciente, el control de 
la hipertermia fue con medios físicos.
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Introducción

Ictiosis

Las ictiosis son trastornos hereditarios de la queratinización 
caracterizadas por la presencia de hiperqueratosis y/o des-
camación[1]. La palabra ictiosis deriva del griego ichthys, 

que significa pez, debido al efecto escamaso de la piel afecta-
da[2].
 Las ictiosis hereditarias corresponden a trastornos genéticos 
de la cornificación, sin embargo, pueden presentarse ictiosis 
adquiridas, las cuales pueden ser secundarias a neoplasias ma-
lignas, enfermedades autoinmunes, inflamatorias, infecciosas, 
metabólicas, reacciones medicamentosas y deficiencias nutri-
cionales[2].
 Las ictiosis pueden poner en peligro la vida del niño en las 
primeras semanas o meses de vida, debido a la severa altera-
ción de la barrera cutánea. Los problemas sistémicos más fre-
cuentemente asociados incluyen: intensa pérdida transepidér-
mica de agua, diferentes grados de hipotermia y deshidratación 
hipernatrémica[1].
 Existen diversas clasificaciones, divididas típicamente en 
“vulgares” cuando las manifestaciones clínicas no son eviden-
tes al nacimiento y “congénitas” cuando ya son visibles en el 
recién nacido. A su vez, estos dos grupos se subdividen según 
existan o no anomalías extracutáneas asociadas[3].
 El bebé colodión es una forma de presentación de diversos 
tipos de ictiosis[4]. Los niños nacen con una piel eritematosa 
y con el aspecto de estar envueltos en celofán. La envoltura 
superficial tiende a agrietarse y desprenderse en grandes lá-
minas[5]. Es habitual que exista ectropión y eclabión, además 
puede causar dificultad respiratoria por constricción torácica y 
abdominal[6].
 El manejo inicial de estos pacientes incluye extremar la hi-
giene, calor húmedo en incubadora, alto aporte de líquidos 
para evitar deshidratación por las pérdidas transepidérmicas y 
pomadas emulsificantes[7].

Presentación del caso

 Lactante masculino de 3 meses de edad, peso de 5,2 kg, 
con diagnóstico de ictiosis desde el nacimiento, antecedentes 
heredofamiliares sin importancia. Ingresa al servicio de urgen-
cias por mal estado general, fiebre, evacuaciones diarréicas, in-
tolerancia a la vía oral de dos días de evolución.
 Al examen físico, lactante con temperatura de 38,3ºC, ten-
sión arterial de 80/40 mmHg, frecuencia cardíaca de 165 lpm, 
frecuencia respiratoria de 35 rpm. Irritable, cráneo con fonta-
nela hundida, mucosas deshidratadas, lesiones descamativas 
generalizadas, labios con edema, ectropión, párpados edemati-
zados y eritematosos, narinas permeables y orofaringe con eri-
tema. Cuello sin adenomegalias, tráquea central desplazable. 
Tórax con eritema, zonas con secreción de tipo hialina, ruidos 
cardíacos rítmicos sin agregados, pleuropulmonar sin altera-
ciones. Abdomen blando, depresible, peristalsis presente, sin 
datos de irritación peritoneal. Extremidades edematizadas, con 
eritema, tono y reflejos conservados.
 Se diagnostica deshidratación severa por lo que se decide pro-
gramar para colocación de CVC. Se otorga riesgo preanestésico 
ASA III, se decide anestesia general inhalatoria más anestesia local.

 Pasa paciente a quirófano, se monitoriza de manera no in-
vasiva. Se inicia inducción vía mascarilla facial con sevoflurano a 
3 vol % y oxígeno a 3 l/min, cánula de Guedel, asistencia ven-
tilatoria manual con un operador y sistema circular pediátrico 
(Figura 1). Para el control de la hipertermia se utilizaron medios 
físicos, compresas suaves para el manejo de las lesiones y crema 
emulsificante para cubrir las lesiones más extensas; previa asep-
sia y antisepsia se procede a la infiltración local de lidocaína al 
2% calculada a 1 mg/kg de peso, se procede a la canalización 
de vena subclavia derecha guiada por ultrasonido (Figura 2). 
Una vez logrado el acceso venoso se realiza restitución hídrica 
a 10 ml/kg de peso durante evento quirúrgico. Se termina pro-
cedimiento sin incidentes ni accidentes, pasa paciente a UCPA 
con Aldrete de 9.

Discusión

 Estos casos significan un reto para cualquier profesional de 
la salud debido a la condición extremadamente rara, con una 
incidencia aproximada de 1 en 300.000 nacimientos vivos en el 
mundo. La hiperqueratosis, la susceptibilidad a la hipotermia y 
los problemas nutricionales asociados, así como la imposibili-
dad de obtener un acceso venoso al momento de realizar cual-
quier procedimiento quirúrgico, plantea diversos desafíos para 
el tratamiento anestésico de estos pacientes. Nuestra experien-

Figura 2. Lactante menor con ictiosis posterior a colocación de CVC.

Figura 1. Lactante menor con ictiosis bajo anestesia inhalada.
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cia con este caso, así como la revisión de la literatura, mostró la 
escasa evidencia existente acerca de este tema, por lo cual debe 
establecerse un protocolo de manejo anestésico para este tipo 
de pacientes. 

Conclusiones

 Parte fundamental en estos pacientes es el manejo de la 
temperatura por la exposición de las lesiones en la piel para lo 
cual se utilizan colchones térmicos o en el caso de neonatos 
cuna térmica, los accesos venosos son realmente un reto por 
lo que, dependiendo de la gravedad del paciente y patología, 
se decide la colocación de un CVC, el cuidado de la piel se 
realiza con pomadas emulsificantes y el manejo de líquidos 
requiere de un esquema Holliday-Segar para 24 h más electro-
litos.
 Debido a la urgencia de nuestro paciente que presentaba 
un caso de deshidratación severa, se decide anestesia general 
inhalada con sevoflurano y oxígeno, sin instrumentar la vía aé-
rea ya que en estos pacientes tiene el riesgo de ser potencial-
mente difícil, desde la colocación de la mascarilla facial hasta 
encontrar lesiones dentro de la cavidad oral; se debe  mantener 
la asistencia ventilatoria por el anestesiólogo pediatra. Una vez 
logrado el acceso venoso se procede a la restitución hídrica con 
cargas de 10 a 20 ml/kg de peso del paciente, el control de la 
hipertermia fue con medios físicos.
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