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Resumen

Se presenta el caso clínico, de una niña de 2 
años de edad, nacida en el Centro Hospitalario 
Pereira Rossell, portadora del Síndrome KID. 
Se trata de una displasia congénita ectodérmica 
caracterizada por la asociación de queratitis, 
ictiosis y sordera.  Es producida por un desorden 
autosómico dominante, esporádico. Algunos 
autores  lo refieren asociado a  la presencia de 
alteraciones estructurales de órganos dentarios, 
del tipo hipoplasia e hipomineralización del 
esmalte y también a gingivitis y candidiasis 
a nivel de la mucosa bucal. La intervención 
oportuna del odontopediatra, integrando el 
equipo de salud, brinda un aporte importante, 
en la búsqueda de estrategias terapéuticas 
adecuadas al paciente y al contexto asistencial. 
El abordaje de tratamiento en pacientes 
portadores del Síndrome KID debe ser 
multidisciplinario, requiriendo en niños, la 
integración de un equipo de salud con pediatra, 
dermatólogo, oftalmólogo, otorrinolaringólogo 
y odontopediatra.

Abstract

The clinic case of a two year old girl, born in the 
Pereira Rossel Hospital, with KID Syndrome 
is presented. It is a congenital, ectodermic 
dysplasia, characterized by the association of 
keratitis, ichtyiosis and deafness. It is produced 
by an autosomic dominant disorder. It can 
be associated to the presence of structural 
alterations in tooth: enamel hipoplasia and 
hipomineralization, as well as gingivitis and 
candidiasis in oral mucous membrane. The 
opportune intervention of the pediatric 
dentist gives an important help in the search 
of the adequate therapeutic strategies for 
the patient and the assistential context. The 
treatment for people with KID Syndrome 
has to be multidisciplinary, requiring in 
children a health team formed by pediatric 
physician, dermatologist, ophthalmologist, 
otorhinolaryngologist, and pediatric dentist.
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Introducción

En el marco de la Carrera de Especialista en 
Odontopediatría, de la Facultad de Odontología 
de la Universidad de la República, Módulo 3, que 
se implementa en el Centro Hospitalario Perei-
ra Rossell, cursantes y docentes se integran a un 
equipo de salud estable para el abordaje terapéuti-
co de los pacientes allí internados.  
El Síndrome KID fue descrito por primera vez en 
1915 por F.S. Burns (1-5) aunque su designación 
no es conocida hasta 1981 con la publicación de 
B.A. Skinner y col en Archivos de Dermatología. 
KID se trata de un acrónimo en inglés de: kerati-
tis (K), ictiosis (I), deafness(D). Consiste en una 
displasia ectodérmica congénita, producida por 
un desorden autosómico dominante esporádico 
que afecta a la epidermis, el epitelio corneal y el 
oído interno. Se caracteriza por la asociación de 
queratitis, ictiosis (piel extremadamente seca) y 
sordera. Las lesiones dérmicas son hiperqueratósi-
cas, presenta alopecia cicatrizal, distrofia ungueal, 
anomalías dentarias y neovascularización corneal 
progresiva (1-3, 5-12). 
El objetivo de este trabajo, es sensibilizar al pro-
fesional de la salud sobre la necesidad del abor-
daje multidisciplinario en pacientes portadores 
de patologías crónicas de alta complejidad, to-
mando como punto de partida el estudio de un 
caso clínico de una niña de 2 años portadora del 
Síndrome KID. Si bien las características a ni-
vel general son de relevancia, hasta con riesgo 
de vida, la temprana y oportuna intervención 
del odontopediatra, brindará un tratamiento 
preventivo-terapéutico para las patologías bu-
cales que acompañan al síndrome, colaborando 
en mejorar la calidad de vida y el confort del 
paciente.
Se realizó una revisión bibliográfica utilizando 
como fuentes: MEDLINE, PMID, LILACS ID 
e IBECS ID, en el período 1987-2010, encon-
trándose reportados unos 100 casos en toda la 
bibliografía médica y solamente dos artículos en 
Latinoamérica.  

Antecedentes 

La presentación del Síndrome KID es esporádica 
y presenta distribución similar en ambos sexos. 
Los cambios en la piel se manifiestan al nacimien-
to o durante la infancia, siendo lo más frecuente 
en los tres primeros meses de vida, con períodos 
de exacerbaciones y remisiones (5). Se presentan 
como lesiones eritematosas costrosas en el cue-
ro cabelludo, tronco y zonas de flexión, algunas 
veces eritematosas e hiperqueratósicas.  Pueden 
observarse placas verrugosas en: frente, mejilla, 
zona perioral, codo, rodilla y pericráneo. Otros 
rasgos cutáneos que pueden presentar son: hiper-
queratosis palmoplantar (41%), uñas distróficas 
y alopecia parcial o total (79%) (1, 2, 7, 9,11). 
También se han reportado carcinomas de piel, así 
como otros tumores malignos (2, 4, 5, 9, 11). 
El conocimiento de este síndrome, permite tem-
pranamente evaluar problemas oftalmológicos y 
auditivos. Las lesiones oculares del Síndrome KID 
se expresan más tardíamente que el resto de las al-
teraciones y aunque suelen detectarse en la infan-
cia, pueden no cursar con sintomatología hasta la 
pubertad (3). Las alteraciones oculares suelen ser 
conjuntivitis, fotofobia y/o abrasiones de córnea, 
pudiendo en algunos casos llegar a la ceguera (1, 
2, 11). En referencia a la sordera neurosensorial es 
congénita y no progresiva, pudiendo presentarse 
al nacimiento, como también en los dos prime-
ros meses de vida. En una revisión de 61 casos, 
Cáceres Ríos et al. (1993), constataron sordera,  
en el 100% de los pacientes (1,5). Las manifesta-
ciones neuromusculares son poco frecuentes, pre-
sentándose en algunos casos, retraso sicomotriz. 
La mayoría de los pacientes son intelectualmen-
te normales, sin embargo, se han descripto casos 
asociados a hipoplasia cerebelar (2, 4, 13).
Los portadores del Síndrome KID cursan frecuen-
temente infecciones bacterianas, virósicas y fúngicas 
tanto cutáneas como de mucosas, siendo la candi-
diasis la infección oportunista más frecuente, repor-
tándose en el 50% de los casos, según algunos exper-
tos asociado a la inmunodeficiencia intrínseca (1, 2, 
4, 5, 9, 11). También se informa sobre la presencia 
de gingivitis de fácil sangrado (1, 3-5). Algunos au-
tores han reportado la presencia de leucoplasia en la 
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mucosa bucal, carcinoma de células escamosas y fi-
suras profundas en la lengua, pero aclaran el carácter 
incierto de que estas lesiones sean características del 
síndrome (5). La literatura revisada describe la pre-
sencia de patologías dentarias asociadas a la altera-
ción epitelial como ser hipoplasia e hipomineraliza-
ción adamantina. Estos defectos  aumentan el riesgo 
a desarrollar lesiones de caries así como al desgaste de 
las estructuras dentarias y la hipersensibilidad. Dado 
que el Síndrome KID compromete tejidos de ori-
gen ectodérmico como epidermis, epitelio corneal, 
oído interno, dientes y uñas, ha sido considerado 
como un defecto ectodérmico congénito más que 
una verdadera ictiosis (1). Las ictiosis son un grupo 
de enfermedades que producen escamas visibles en 
toda o gran parte de la superficie de la piel, de ahí su 
nombre que significa pez.
Desde el punto de vista etiopatogénico, se ha infor-
mado la transmisión madre-hija, lo que sugiere un 
carácter autonómico dominante (2-5). El Síndrome 
KID es causado por mutación espontánea del gen 
GJB2, que codifica la conexina 26 (CX26), así como 
también mutación en el gen GJB6, que codifica la 
conexina 30 (CX30) (2-4, 11-15). La conexina 26 es 
una proteína esencial para las formaciones de unión 
tipo gap junction de las células epiteliales. Una gap 
junction es una firme cadena con muchos canales in-
tercelulares que controlan y coordinan gran variedad 
de señales celulares, permitiendo el paso de pequeñas 
moléculas como iones, metabolitos y otras moléculas 
señalizadoras entre células. Las mutaciones erróneas 
CX26, han demostrado causar queratitis, ictiosis y sor-
dera (KID), síndrome palmoplantar, queratoderma, 
asociado con pérdida de audición. Las mutaciones en 
el gen de la conexina 26 (CX26), locus DFMB1, en 
el brazo largo del cromosoma 13, dan cuenta del 60% 
de hipoacusias con herencia recesiva, del 20% de las 
sorderas infantiles y se han encontrado en portadores 
sanos de poblaciones caucásicas en una frecuencia que 
oscila entre 1 y 2,8%. Aunque la distribución de la 
conexina 26 en la córnea no ha sido aún investigada, 
el daño de las gap junction dependiente de la red epi-
telial corneal es posible que sea el responsable del tras-
torno de la superficie ocular (3). La presencia de una 
mutación patogénica del cromosoma CX26 y CX30, 
da características semejantes al Síndrome KID por lo 
que sugiere la heterogeneidad genética de la patología 
pudiendo causar diferentes fenotipos.

Descripción del caso clínico

Fig. 1

MS, 2 años de edad, sexo femenino
Fecha de nacimiento: 27.04.2007
Talla: 34 cm. Peso: 3.415 mg.
Nacimiento: Quinta gesta, por parto vaginal, de 
38 semanas, permaneciendo 3 meses en incuba-
dora. Diagnóstico al nacimiento: Síndrome KID, 
ictiosis congénita, cardiopatía congénita e insufi-
ciencia mitral, anacusia y ceguera total.
Madre: CM, 27 años de edad.
Hermanos: 4, 7, 10 y 11 años, sanos. 
La paciente ingresó al Centro Hospitalario Pereira 
Rossell, el 24 de abril 2009 (Fig. 1).
Motivo de consulta: rinorrea mucosa y tos acuosa 
de 48 hs. de evolución, hipertermia (40º), secre-
ciones seropurulentas en lesiones de piel, de re-
gión de glúteo, cuello y axila. 
Se diagnosticó desnutrición crónica, anemia, con-
juntivitis, queilitis, candidiasis en mucosas y piel.
                               

Fig. 2. Placas eritematosas e hiperqueratósicas en 
cuero cabelludo. Alopecia total. 
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Al examen clínico presentó: ictiosis de piel, 
placas eritematosas e hiperqueratósicas, candi-
diasis mucocutánea crónica, que compromete 
cuero cabelludo (alopecia), zonas de flexión, 
palmoplantar; distrofia de uñas en manos y 
pies, abdomen abultado y globuloso. Asimismo 
se informó retraso general del crecimiento y 
comportamiento correspondiente a 6 meses de 
edad. (Figuras 2-5)

Fig. 3 - Placas eritematosas e hiperqueratósicas en 
tronco y extremidades. distrofia de uñas de manos 
y pies.

Fig. 4 - Secreciones seropurulentas  en lesiones de 
piel en miembros inferiores.

Fig. 5 - Placas verrugosas hiperqueratósicas en fren-
te, nariz, mejillas labios  y mentón. Uñas distróficas 
en manos.

Al examen bucal se observó: 20 dientes tempora-
rios con alteraciones de estructura del esmalte (de 
acuerdo a la clasificación  de la FDI de 1982), hi-
poplasia Tipo 6: defecto hipoplásico en que el es-
malte está totalmente ausente, con gran abrasión, 
exposición dentinaria en todas las piezas dentarias 
e hipersensibilidad, presencia de gingivitis gene-
ralizada de muy fácil sangrado y candidiasis seu-
domembranosa en paladar, dorso de lengua y piso 
de boca.
En el interrogatorio la madre relató que los incisi-
vos temporarios erupcionaron a los seis meses de 
edad, que presentaron color blanco y eran largos 
pero que en poco tiempo se desgastaron y toma-
ron un color amarillento. Al intentar introducirle 
los alimentos sólidos con cuchara, manifestaba 
dolor en los dientes. Sus encías siempre eran san-
grantes. La niña se alimentó sólo con mamadera. 
La madre licuó toda la alimentación, balanceada. 
No tenía buena prensión oral de la mamadera, 
hecho que provocaba la ingesta de mucho aire y 
de poco alimento. No permitió ayuda en la colo-
cación del biberón, ni que se la tomara en brazos 
para ser alimentada. 
Se realizó diariamente en su domicilio, indicado 
por el equipo médico, el siguiente tratamiento:
a) en la piel - aplicación de crema dermatológica 
compuesta por Agua Termal 60% (Roche-Posay), 
cera 10% (Karité) y glicerina 7% (Lipikar), una 
vez al día, para disminuir la irritación y lubricarla. 
Control dermatológico cada 15 días.
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b) en la boca: nistatina gel, cada 6 hs.  previo la-
vado con una gasa y agua hervida y secado. La 
colocación del gel se realizó en paladar, dorso de 
lengua y piso de boca, para el tratamiento de la 
candidiasis.
Durante el período de internación el tratamiento 
médico consistió en la administración de Clinda-
micina intravenosa por tres días, control del peso 
e hidratación. Se realizaron curaciones en las zo-
nas afectadas y nistatina, 0,5 cm3 cada 6 hs. por 
siete días para la candidiasis bucal. 
Desde el punto de vista del tratamiento odonto-
pediátrico se planteó la realización de un trata-
miento sintomático con el objetivo de mejorar la 
calidad de vida de la paciente, permitiendo que 
se alimentara mejor y de educación para ayu-
dar a la familia en los cuidados domiciliarios. Se 
realizaron aplicaciones profesionales de caseín-
fosfopétido (CPP) con fosfato de calcio amorfo 
(ACFP), (Recaldent™) y se indicó su utilización 
a domicilio con el objetivo de favorecer la remi-
neralización y disminuir la sensibilidad dentaria. 
También se aplicó digluconato de clorhexidina, 
en forma de gel, con el fin de controlar la flora 
bucal (Streptococcus mutans y Cándida albicans) 
y la inflamación gingival.

Discusión

El Síndrome KID, es un trastorno poco frecuen-
te, del cual se han publicado apenas un centenar 
de casos, en la literatura médica.
La mayoría son esporádicos y se distribuyen de 
igual forma en ambos sexos, afectándolos de igual 
manera. Las edades reportadas son  desde el naci-
miento hasta 33 años de edad. Las características 
clínicas son: queratitis, ictiosis y sordera neuro-
sensorial, presentándose frecuentemente una va-
riedad de anomalías asociadas.
Es importante destacar que la paciente presentó 
desde su nacimiento, todas las características clí-
nicas propias del síndrome, agravada por una car-
diopatía congénita del tipo CIV-CIA (comuni-
cación interventricular e intraauriocular), retraso 
general del desarrollo y desnutrición severa. En la 
literatura revisada se cita la presencia de alteracio-
nes estructuras de las piezas dentarias, del tipo de 
hipomineralizaciones e hipoplasias del esmalte y 

caries activas; la presencia de candidiasis crónicas 
y gingivitis (5, 9). El caso descrito presentó: 20 
piezas temporarias con hipoplasias e hipocalcifi-
caciones, con abrasión y exposición dentinaria en 
todas las piezas dentarias e hipersensibilidad, gin-
givitis de fácil sangrado y placas de Cándida albi-
cans en paladar, dorso de lengua y piso de boca, 
en forma crónica. 
La hipoplasia del esmalte se define como uno de 
los defectos del desarrollo de los tejidos duros del 
diente que ocurren antes de la erupción del mis-
mo como el resultado de un trastorno en la for-
mación del esmalte (durante el proceso de amelo-
génesis). La etapa de calcificación de la dentición 
temporal comienza entre los cuatro y seis meses 
de vida prenatal y termina en la zona coronaria al 
año de edad, así cualquier trastorno de la matriz 
del esmalte origina un defecto hipoplásico. Estos 
defectos o anomalías varían en gravedad y se ma-
nifiestan clínicamente en su forma más leve como 
pequeñas manchas blancuzcas opacas aisladas y 
diminutas fositas hasta manchas marrones y fo-
sas y escotaduras marcadas que dan al diente un 
aspecto de corroído. Los posibles factores causales 
de esta alteración de la amelogénesis son muy nu-
merosos, distinguiéndose tres tipos de agentes: las 
anomalías hereditarias, los traumas localizados y 
los factores sistémicos (16). El diagnóstico tem-
prano es fundamental. 
De acuerdo a los casos estudiados el pronóstico 
general es bueno y el seguimiento de por vida de 
estos pacientes es necesario, porque puede estar 
asociado con tumores malignos especialmente 
carcinoma de células escamosas de la piel. Sin 
embargo la paciente por las características antes 
descriptas, padeció un sufrimiento significativo y 
una calidad de vida muy deteriorada, con com-
promiso de vida. Es así, que la intervención del 
odontopediatra, podría haber aportado tempra-
namente, tratamientos alternativos y preventi-
vos, con la posibilidad de enlentecer o detener el 
deterioro del estado de su salud bucal. Los trata-
mientos reportados en la bibliografía van dirigi-
dos exclusivamente a solucionar las alteraciones 
de piel y oculares. En los 100 artículos revisados 
no se reportaron casos donde se establezca la in-
tervención del odontólogo. Si bien el abordaje de 
tratamiento es multidisciplinario, estaría indica-
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do incorporar al odontopediatra, a los efectos de 
aportar soluciones a las patologías prevalentes en 
boca y mejorar su calidad de vida. 
Para la paciente se planteó la realización de un tra-
tamiento sintomático, con el objetivo de aliviar y 
reducir los síntomas, permitiendo una mejor ali-
mentación y de educación y apoyo a la familia, 
con énfasis especial en la atención en domicilio. 
Se realizaron aplicaciones profesionales de caseín-
fosfopétido (CPP) con fosfato de calcio amorfo 
(ACFP) en crema y se indicó su utilización a do-
micilio con el objetivo de favorecer la reminerali-
zación y disminuir la sensibilidad dentaria. Tam-
bién se indicó la aplicación de digluoconato de 
clorhexidina en forma de gel, con el fin de contro-
lar la flora bucal y la inflamación gingival.
El CPP-ACFP- representa un nanocomplejo de-
rivado de la proteína de la leche, caseín fosfopép-
tido (CPP) con fosfato de calcio amorfo (ACFP) 
con una concentración al 10% más 900 ppm de 
fluor (MI Paste Plus™ con Recaldent™). Se ad-
hiere a los tejidos blandos, la placa, la película y 
la hidroxiapatita, proporcionando los minerales 
incluidos en su composición en forma amorfa, 
tanto a la saliva como al líquido extracelular de la 
placa microbiana. La aplicación de este compues-
to, además de incrementar los niveles de calcio 
y fósforo biodisponibles, amortigua los cambios 
de pH en placa y disminuye la adherencia y el 
crecimiento de Streptococcus mutans y sobrinus. 
Es relevante entonces su acción remineralizante, 
liberando lentamente sus componentes a nivel de 
superficie dentaria y difundiendo a nivel sub su-
perficial (17).
Digluconato de clorhexidina- Es el  agente antimi-
crobiano bucal más usado, efectivo y documentado 
para eliminar o disminuir la flora estreptocóccica 
en procesos dependientes de estos microorganis-
mos. La eficacia antimicrobiana de la clorhexidi-
na permite controlar otras bacterias orales siendo 
efectivo en el control de hongos como Cándida 
albicans (18-19). La aplicación de digluconato de  
clorhexidina en una concentración del 0,12% y en 
forma de gel (Bucogel®), es de muy fácil aplicación 
por el profesional y por la familia del paciente. La 
dosis tóxica presenta un amplio margen con la te-
rapéutica, siendo de esta manera de elección para el 
tratamiento de un niño pequeño (20).

Conclusión 

Por todo lo expuesto se concluye que el aborda-
je para la atención de los pacientes con Síndro-
me KID debe ser multidisciplinario, en cuanto a 
planificación como a la aplicación de las medidas 
terapéuticas. Las consultas regulares al dermatólo-
go son necesarias por la relevancia de las lesiones 
cutáneas y la posible presencia de carcinoma de 
células escamosas, aunque poco frecuentes. Asi-
mismo, acuden regularmente al oftalmólogo por 
sus conjuntivitis recurrentes y al otorrinolaringó-
logo. Hemos evidenciado la importancia de la in-
tegración del odontopediatra al equipo de salud, 
mejorando la calidad de vida del paciente, dismi-
nuyendo los síntomas y brindando a su familia 
la posibilidad de realizar tratamientos sencillos 
y efectivos. La incorporación del odontólogo al 
equipo multidisciplinario y el establecimiento de 
estrategias de tratamiento específico adecuado a 
las características del paciente, de su medio fami-
liar y del contexto de atención, colaborarán para 
mejorar la calidad de vida de los portadores de 
síndromes complejos como el desarrollado en el 
presente trabajo.
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