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PACIENTE CON ENFERMEDAD CORNEAL SEVERA EN EL
CONTEXTO DEL SINDROME KID

PATIENT WITH SEVERE CORNEAL DISEASE IN KID SYNDROME
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RESUMEN ABSTRACT

Caso clinico:Mujer de 33 afios con neovasculari- Case report: A 33-year-old woman with superfi-
zacion corneal bilateral superficial y profunda ycial and deep bilateral corneal vascularization ar
queratopatia punteada superficial de distribucidrkeratoconjunctivitis sicca, keratoerythema and ne:
difusa, queratoeritema y sordera neurosensoriarosensory deafness, was diagnosed with keratiti
gue es diagnosticada de sindrome KID. ichthyosis-deafness (KID) syndrome.
Discusion: El sindrome KID es una displasia con- Discussion:KID syndrome is a congenital ectoder-
génita ectodérmica caracterizada por la asociaciomal dysplasia characterized by the association
de queratitis vascularizante, lesiones cutaneavascularizing keratitis, hyperkeratotic skin lesion
hiperqueratdsicas y sordera neurosensorial. Recieland sensorineural hearing loss. Recently, limb.
temente, la deficiencia de stem cell limbares ha sidstem cell deficiency was recognized as a possikt
reconocida como posible factor patogenético clavemajor pathogenetic factqArch Soc Esp Oftalmol
2006; 81: 225-228).
Palabras clave:Queratitis, ictiosis, sordera, cone-
xinas, stem cell limbares. Key words: Keratitis, ichthyosis, deafness, conne
xins, limbal stem cell.

INTRODUCCION caracterizandose por lesiones dérmicas hiperque

tosicas, alopecia cicatricial, distrofia ungueal, anc

El sindrome KID, queratitis, ictiosis y sordera, malias dentarias, pérdida auditiva neurosensorial

fue originalmente propuesto en 1981 (1), aunque laeovascularizacion corneal progresiva (3). Le

primera publicacion de un paciente con caracteristimanifestaciones cutdneas del sindrome KID hg

cas de este sindrome data de 1915 (2). Se trata delo estudiadas con intensidad, sin embargo el ti

una displasia ectodérmica congénita que afecta a lamiento y prondstico de las oftalmicas, no han sic
epidermis, el epitelio corneal y el oido interno, descritos con detalle.
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CASO CLINICO e 2 i
K

Paciente mujer de 33 afios que consulté por dis -
minucién de agudeza visual de larga evolucion )-
graves molestias debidas a una conocida sequed!
ocular. Desde la infancia la paciente sufria seque -
dad cutdnea generalizada, anhidrosis, piosis cutz
nea, lesiones cutaneas hiperqueratésicas, pérdida
cuero cabelludo, ausencia de cejas y madarosis s
alteraciones de la posicion palpebral (fig. 1). S
agudeza visual era de 20/100 con ojo derecho (O
y 20/400 con ojo izquierdo (Ol). La biomicroscopia
reveld hiperemia conjuntival mixta, neovasculariza-
cion corneal bilateral implicando a la totalidad de |
superficie corneal (tanto superficial como profun-
da) y queratopatia punteada superficial difusa (f'gsfunda engrosamiento y queratinizacién de los borde
2y 3). El test de Schirmer fue de 10 mm OD 'y de iy as de los parpados (ojo derecho).

mm Ol, siendo el menisco Iagrlmal de ambos ojos

marcadamente reducido. La preS|on intraocular era

de 14 mm de Hg en ambos ojos. Fue administrad§!D ha sido recientemente establecida, resultanc
un tratamiento tépico a base de fluorometolonaPoOsitiva para nuestra paciente.

pomada de eritromicina y abundante lubricacion

ocular. La agudeza visual se mantuvo para el ojo 3

derecho, no obstante, mejoré notablemente para el DISCUSION

0jo izquierdo pasando a ser de 20/50.

Una exploracion fisica dermatolégica y neurol6- EIl acronimo KID no define con exactitud este
gica detallada revelaron queratoeritema y sorderantidad ya que la anormalidad cutanea no es u
neurosensorial, siendo la paciente diagnosticada detiosis y si una hiperqueratosis papilomatosa.
sindrome KID. La historia familiar era negativa En estudios publicados con anterioridad, los sil
para problemas similares y no existia consanguinitomas oculares mayores del sindrome KID sc
dad. Se realiz6 andlisis molecular genético del gefotofobia, irritacion, lagrimeo y malestar visual
GJB2, cuya mutacion y relacion con el sindromedebido a una queratitis vascularizante.

Fig. 2: Neovascularizacion corneal superficial y pro-

Fig. 1: Paciente presenta pérdida de cuero cabelludo,Fig. 3: Neovascularizacién corneal superficial y pro-
cejas y pestafas y queratoeritema generalizado. funda (ojo izquierdo).
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Paciente con enfermedad corneal severa en el contexto del sindrome |

Las lesiones oculares del sindrome KID se exprede herencia discordantes; diferentes alteracion
san mas tardiamente que el resto de las alteracionesg@bre un mismo locus o mutaciones en diferent
aungue suelen detectarse en la infancia pueden macus pueden producir trastornos clinicamente sin
cursar con sintomatologia hasta la pubertad. La vasgares (5).
cularizacién corneal, de presentacion bilateral aunque El tratamiento en conjunto de los pacientes cc
de forma asimétrica, es muy frecuente (en mas dalindrome KID es decepcionante. Lubricantes ocul
80% de los casos) siendo también habituales las eroes, suero autélogo, derivados de las tetraciclinas
siones corneales recidivantes, los leucomas cornealesgentes antinflamatorios incluyendo corticostero
la meibomitis y el sindrome de ojo seco severo. des tdpicos y ciclosporina A topica han sido probs

Los posibles mecanismos de la enfermedad ocudos, con éxito variable. Se han publicado resultad
lar del sindrome KID se pueden explicar de lade los procedimientos quirargicos en los pacientt
siguiente manera. Primero, la hiperqueratinizaciorcon sindrome KID: queratectomias superficiale:
ocurre en las células epiteliales y los conductos dgansplantes alogénicos de limbo, transplantes
las glandulas lagrimales. Restos de esta queratinizaaembrana amnidtica, queratoplastias corneal
cion pueden crear una obstruccion a nivel de losamelares y penetrantes sin poder prevenir ningul
conductos secretores produciendo como resultadde ellos la pérdida visual severa (3).
la desecacion de la superficie ocular. El segundo El sindrome KID es un trastorno raro, del qu
son las anormalidades de las células epiteliales coapenas se han publicado un centenar de casos e
neales asociadas a una deficiencia de las stem céitkeratura. Su diagndstico temprano es importante,
limbares, dando como resultado clinico la apariciérel uso temprano de aparatos auditivos y el comie
de neovasos corneales. La mutacién espontanea da& de la terapia del habla puede prevenir el dafio
gen GJB2 que codifica la conexina 26 ha sido ascel desarrollo del habla.
ciada al sindrome KID recientemente (4). La cone- Aunque el prondéstico general parece bueno,
xina 26 es una proteina esencial para las formaciseguimiento de por vida de los pacientes es nece
nes de unién tipo gap junction de las células epiterio, porque el sindrome KID puede estar asociac
liales. Un gap junction es una firme cadena replet@on tumores malignos especialmente carcinoma
de canales intercelulares que controlan y coordinanélulas escamosas de la piel.
una gran variedad de sefales celulares, permitiendo
el paso de pequefias moléculas como iones, meta-
bolitos y otras moléculas sefalizadoras entre célu-
las. Aunque la distribucion de la conexina 26 en la
cornea no ha sido todavia investigada, el dafio de lag.
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