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El caso de Edward Lambert “el hombre
puercoespin”: historia y actualizacion
de una dermatosis singular

The case of Edward Lambert “the porcupine
man”’: History and update of a singular
dermatosis.

Daira Ixchel Velazco Mucifio," Marcela Herndndez Vera,? Maria Elisa Vega Memije?

Figura 1. John Lambert, descendiente de Edward Lambert, mostré su trastorno
dermatolégico, conocido como ictiosis hystrix de tipo Lambert. Su condicién
fue representada en un grabado en cobre coloreado a mano en la Encyclopedia
of Natural History Humanity por GT Wilhelm, Augsburgo, 1804.

Fuente: Om A, Om A. Integrating the integumentary system with the arts: A review
of dermatologic findings in artwork. J Clin Aesthet Dermatol 2018; 11 (9): 21-27.
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Descripciéon de una nueva enfermedad cutanea
segun John Machin

En 1731, alaedad de 14 anos, Edward Lambert,
quien padecia una peculiar afeccién dermatol6-
gica, fue presentado por su padre a John Machin,
secretario de la Royal Society de Londres, quien,
asombrado por el caso, publicé en 1732 un
informe en Philosophical Transactions, en el
que detall6 las manifestaciones clinicas de la
enfermedad.’

En este informe describié la piel de Lambert
como “una funda gruesa de color oscuro, que
se ajustaba perfectamente a su cuerpo, hecha de
una corteza o piel rugosa, con cerdas en algunos
lugares, que cubria toda la superficie corporal,
excepto la cara, las palmas y las plantas, dando
la impresion de que sélo esas partes estaban

” 1

desnudas y el resto cubiertas”.

John Lambert, descendiente de Edward, fue retra-
tado en un grabado por Wilhelm, quien ilustré la
distribucion topografica de la dermatosis (Figura
1).2 Ademas, en su reporte, Machin incluyé un
grabado que representa la superficie cutinea
del dorso de la mano de Edward (Figura 2). En
su descripcion, detallé como la ilustracion mos-
traba, a gran aumento, las “papilas nerviosas”
que sobresalian de la epidermis, distribuidas
de manera uniforme, de tamafio homogéneo y
adoptando diversas formas."

Se negé que algln accidente hubiera causado
esta afeccion, asi como la existencia de enfer-
medades cutdneas similares en otros integrantes
de la familia. Mencioné que la alteracién cuta-
nea surgié cuando Edward tenia siete u ocho
semanas de vida, en el momento en que su piel
comenzé a tornarse amarilla, posteriormente
negra y a engrosar con el tiempo. Cada afo, en
otofo, al alcanzar un grosor de 1.9 cm, ésta se
desprendia y era sustituida por una nueva con
las mismas caracteristicas."
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Figura 2. Grabado del dorso de la mano de Edward
Lambert del informe de John Machin.

Fuente: Marmelzat WL. Story of the original porcupine
men; classic descriptions of ichthyosis hystrix. Arch
Derm Syphilol 1948; 58 (3): 349-353. https://doi.
org.10.1001/archderm.1948.01520220103009

Agrego que, a pesar de la enfermedad, su desa-
rrollo fisico y bienestar no se veian afectados: “el
tamano era apropiado para su edad; su cuerpoy
extremidades eran rectos y bien formados”, “esta
cubierta aspera no le causaba dolor ni malestar,
excepto que a veces, después de un trabajo duro,

tendia a romperse y a sangrar”.’

Publicaciones complementarias del caso
Lambert

El caso atrajo la atencion de otros autores con-
temporaneos; uno de ellos fue Baker, quien en
1755 detall6 como la piel de Edward Lambert
simulaba “verrugas cilindricas, rigidas y elasti-
cas, que crujian al pasar la mano sobre ellas”,
por lo que le acuii6 el seudénimo de “el hombre
puercoespin”. Ademds, sefial6 que Edward tuvo
seis hijos, incluidos hombres y mujeres; sin
embargo, la afecciéon sélo se manifesté en los

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v69i2.10450
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varones. También especulé sobre el origen de
una nueva “raza” si este trastorno se perpetuaba
generacionalmente.’

Otro autor fue Ascanius, quien sefal6 que,
durante muchos anos, Edward Lambert y sus
descendientes se ganaron la vida exponiéndose
publicamente en ferias de Europa.>* Figura 3

En 1806, a la edad de 90 afios, Lambert falle-
ci6 a causa de un accidente, lo que demuestra
que su esperanza de vida no se redujo por su
enfermedad.’ Este trastorno cutdneo se report6
en 11 miembros de la familia en cuatro gene-
raciones consecutivas, hasta 1834, cuando el
Gltimo miembro afectado de la familia murié
en la infancia.'?

DISCUSION

La ictiosis hystrix (IH) engloba a un grupo he-
terogéneo de trastornos de la queratinizacién
poco comun, que se distinguen por crestas hiper-
queratdsicas y verrugosas de coloracion marrén
oscuro. Sunombre proviene de las palabras grie-
gas “ichthyos” (pez) e “hystrix” (puercoespin).*”
El término de ictiosis hystrix también se utiliza
para referirse a un tipo de nevo epidérmico con
distribucion bilateral.®

Se han descrito cinco variantes clinicas: Brocq,
Lambert, Curth-Macklin, Rheydt y Béfverstedt.
El patrén de distribucion topogréfica de las le-
siones, asi como las anomalias asociadas y los
patrones de herencia, ayudan a diferenciar entre
estos subtipos.*©8

La ictiosis tipo Lambert, enfermedad que padecié
Edward Lambert, se caracteriza por diseminacion
a todos los segmentos corporales, excepto la ca-
ra, los genitales, las palmas y las plantas. El tipo
Curth-Macklin se distingue por queratodermia
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Figura 3. Folleto que anunciaba la exposicién de
Francis Lambert en Fleet Street, Londres, 1820.
Fuente: Penrose LS, Stern C. Reconsideration of
the Lambert pedigree (ichthyosis hystrix gravior).
Ann Hum Genet 1958; 22 (3): 258-283. https:/doi.
org/10.1111/j.1469-1809.1958.tb01421.x
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palmoplantar con escamas gruesas, a menudo
espinosas. La principal caracteristica diferencial
respecto a la ictiosis tipo Lambert es que la
ictiosis tipo Curth-Macklin afecta la piel de las
palmas, las plantas o ambas. En el tipo Brocg, es
comdn la eritrodermia y las ampollas, mientras
que las formas nevoides son menos frecuentes.
El tipo Rheydt causa hiperqueratosis en la cara
y las extremidades, junto con pérdida de la
audicién. Finalmente, el tipo Béfversted afecta
especialmente la cara, con una hiperqueratosis
folicular prominente, mientras que las palmas se
ven levemente afectadas.**1°

Revision de 1958 sobre la ictiosis tipo
Lambert: patrén de trasmisién y variabilidad
clinica

En 1958, Penrose y Stern publicaron una actua-
lizacién de la ictiosis tipo Lambert; demostraron
que esta enfermedad también afecté a las muje-
res. Inicialmente se sugirié una asociacién con
el gen'Y; sin embargo, los autores refutaron esta
hipotesis y concluyeron que el patron de heren-
cia es autosémico dominante. Del mismo modo,
describieron la existencia de variaciones en la
gravedad de las lesiones entre los integrantes
de una misma familia segtin el sexo, la edad y
la localizacién anatomica, asi como la estacion
del afo. Sefalaron que, posiblemente, casos
muy leves pudieron haber pasado inadvertidos.?

Casos comunicados a lo largo del tiempo
y nuevas actualizaciones de la ictiosis tipo
Lambert

Tras la descripcion del “hombre puercoespin”, se
han descrito pocos casos compatibles con ictiosis
tipo Lambert: los reportados por Capetanakis y su
grupo en 1975 y por Kriner y Montes de Argen-
tina en 1997.%° En 1993, Niemi y colaboradores
y Kanerva y su grupo describieron una familia
de cuatro integrantes, incluidas mujeres, en tres
generaciones, a quienes se les diagnosticé ictiosis
tipo Curth-Macklin. No obstante, Wang y su grupo
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sefialaron que las caracteristicas cutaneas y el
comportamiento clinico de la enfermedad eran
concordantes con ictiosis tipo Lambert.*

En 2007, Wang y su grupo comunicaron el caso
de ictiosis tipo Lambert en tres pacientes de dos
generaciones de una familia china. En 2016 se
publicé una actualizacién en la que se propuso
unificar la ictiosis tipo Lambert y la tipo Curth-
Macklin como una sola afeccién, diferenciada
por las mutaciones en los genes KRT1 y KRT10
(queratina 1 y 10). Las mutaciones en KRT1 se
asociaron con afectacién palmoplantar, caracte-
ristica de la ictiosis tipo Curth-Macklin, mientras
que en la alteracion de KRT10 no hubo afecta-
cion de estas areas, hallazgos tipicos de ictiosis
tipo Lambert.*710

Sin embargo, en 2018, Terrinoni y su grupo
refutaron la hipdtesis de Wang y colaboradores
al demostrar que la ictiosis tipo Curth-Macklin
se asocia con mutaciones KRT1 y KRT10. Por
lo tanto, alin no existe una clasificacién clara 'y
aceptada de este grupo de ictiosis.”

CONCLUSIONES

La afeccion dermatoldgica de Edward Lambert,
conocida como ictiosis hystrix tipo Lambert,
desperto el interés de la comunidad cientifica
y de la sociedad de la época debido a sus ca-
racteristicas inéditas. Este caso no sélo impulsé
investigaciones de autores contemporaneos,
sino que, hasta la fecha, continda siendo objeto
de estudio, enfocado en comprender su origen,
los factores genéticos implicados y el patrén de
trasmision hereditaria. Después de la familia
Lambert, s6lo se ha comunicado una cantidad
limitada de casos adicionales, en los que los
resultados no son concluyentes.
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