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Caso clinico

Genodermatosis ictiosiformes, bebé colodion. Informe de un caso

y revision bibliogréfica
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RESUMEN

Las genodermatosis ictiosiformes diseminadas o gene-
ralizadas que pueden presentarse desde el nacimiento o en
los primeros afios de vida son términos que agrupan a un
conjunto de trastornos genéticos caracterizados por piel seca,
descamacion e hiperqueratosis que recuerdan las “escamas
de un pez” y reciben el nombre de ictiosis. Existen tres cua-
dros ictiosiformes que se manifiestan de una forma alar-
mante en el recién nacido, dos de ellos, el nifio de colodién
(colloidon baby) y la ictiosis en arlequin.

Se describe el caso de un bebé colodion en la region
central del Ecuador. Las manifestaciones clinicas fueron:
ectropién, eclabium, membrana queratinosa de aspecto
apergaminado en todo el cuerpo, epifora, pabellones auri-
culares deformados, aspecto momificado, alteraciones
ungueales, edema y sudoracién de palmas y plantas con
edema.

Es necesario hacer un seguimiento de la supervivencia
a largo plazo de estos nifios y con estudios diagnésticos
documentar la entidad genotipica aunque fenotipicamente
es bien definida®.

Palabras clave: ictiosis; bebé colodidn.

ABSTRACT

The genodermatosis disseminated ictiosiformes or
widespread that can be presented from the birth or in the
first years of life, they are terms that contain to a group
of genetic dysfunctions characterized by dry skin, desca-
macién and hiperqueratosis that you/they remember to
those “you scale of a fish” and they receive the ichthyo-
sis name. They exist three squares ictiosiformes that are
manifested in an alarming way in the newly born one, two
of them, the colloidon baby and the ichthyosis in harle-
quin.

The case is described of a colloidén baby in the central
region of the Ecuador. The clinical manifestations were: ectro-
pion, eclabium, membrane hyperqueratosic of aspect aper-
gaminado in the whole body, epifora, pavilions deformed
headphones, mummified aspect, alterations ungueales,
edema and sudation of palms and plants.

It is necessary to make a pursuit of the long term sur-
vival of these children and with diagnostic studis to docu-
ment the entity genotipicamente although fenotipicamente
is very defined®.

Password: ichthyosis; baby collodion.
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Figura 1. Bebe colodion al segundo dia de vida.

INTRODUCCION

Las enfermedades de la piel (genodermatosis) pueden
manifestarse por distintas alteraciones en la integridad
estructural de la epidermis, los anexos cutaneos y el tejido
conectivo. Las genodermatosis ictiosiformes son un grupo
diverso de enfermedades cutdneas y, hereditarias y adqui-
ridas que comparten la caracteristica fundamental de pro-
ducir una piel seca y muy descamativa. Se ha sugerido una
incidencia de 1 en 300.000 nacimientos. Existen tres cuadros
ictiosiformes que se manifiestan de forma alarmante en el
recién nacido, dos de ellos, el bebé colodién y la ictiosis en
arlequin, son entidades peculiares por su llamativo aspec-
to clinico, de éstas el feto arlequin es la forma més severa
de ictiosis congénita?. El bebé colodion (colloidon baby) tiene
un aspecto patognomonico, suelen ser prematuros y peque-
fos para su edad gestacional. Su piel es cubierta por una
membrana tipo pergamino que le da el aspecto brillante y
produce una distorsién de los rasgos faciales, con ectropion
y eclabium, aplanamiento de los pabellones auriculares y
pseudocontractura de los dedos. En pocos dias la membra-
na tipo pergamino se desprende en grandes hojas, dejan-
do debajo de ellas una piel con escamas finas y eritemato-
sas; las escamas pueden ser de tipo laminar libres o despe-
gadas en su periferia y adheridas en el centro, de color blan-
co amarillento o castafio. Hay queratodermia palmoplantar
y, aunque el estrato crneo histoldgicamente estd engrosa-
do y compacto, la pérdida transepidérmica de agua es impor-
tante y predispone a la deshidratacién hipernatrémica; la

Figura 2. Deformidad caracteristica de la cara con ectropion y boca
de pez.

barrera resulta ineficaz, al igual que frente a la invasion de
patégenos (gram positivos, Candida albicans). Se han des-
crito casos de neumonia por aspiracion intratitero de mate-
rial escamoso existente en el liquido amni6tico®); las dos ter-
ceras partes de estos lactantes evolucionan hacia tipos dife-
rentes de ictiosis o hacia sindromes descritos, y en el 50%
no se hallan antecedentes familiares de ictiosis®.

Caso

Recién nacido a término de sexo femenino, producto de
segunda gestacion que transcurre sin complicaciones de
madre de 37 afios, obtenido por parto eutécico. Madre de
37 afios sin antecedentes de parentesco con el padre ni exis-
tian antecedentes de ictiosis en familiares de los progeni-
tores. Antropometria: peso: 2.450 g, talla: 49 cm, PC: 33,5
cm, APGAR: 8-9, edad gestacional somatoneuroldgica: 37
semanas. Al examen fisico muestra: epifora, llanto vigo-
roso (Fig. 3), de aspecto barnizado, rubicundo, envuelto por
una membrana, a través de la cual se observan grietas en
torax y extremidades, edema en plantas y palmas (Fig. 1).
RN presenta olor caracteristico. En las orejas los pabello-
nes dismorficos de implantacion baja, ectropion bilateral,
eclabium que provoca abertura permanente de la boca, nariz
en silla de montar (Fig. 2), las ufias convexas y finas, geni-
tales femeninos cuyos labios mayores no cubren los meno-
res, las manos y los pies adoptaban una posicién en semi-
flexién (Fig. 3).

Al examen neurolégico muestra Pletcher 3, actitud y pos-
tura en flexion, arcaicos patentes.
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Figura 3. Aspecto fisico de un bebé colodién.

Por el nivel de complejidad de nuestra Unidad de Salud
y la falta de recursos de los padres no se realizaron exame-
nes especificos, se indica lactancia materna, uso de jabén
antiséptico y emoliente cada 3-4 horas. La evolucién de RN
es favorable, es dado de alta al tercer dia de vida con indi-
caciones; acude a consulta externa a los dos meses de edad
y se observa buen estado general con adecuada ganancia
ponderal y DPM, mejora evidente de lesiones cutaneas con
evidencia de piel seca con alguna placa hiperqueratésica en
torax y cuero cabelludo.

DISCUSION

La primera descripcion del bebé colodion se debe a Selig-
mar en 1841, pero son Halloperau y Watlet en 1892 quienes
acufian el término®™. El término colodién procede del grie-
go 'y significa pegajoso.

En los casos del bebé colodién que curaron sin secue-
las, Ragunath y cols. encontraron una mutacién en la trans-
glutaminasa-102; la mortalidad y morbilidad del bebé colo-
dién estdn aumentadas principalmente por la sepsis secun-
daria a infeccion cutanea, le siguen los trastornos hidro-
electroliticos y alteraciones en la termorregulacién41). El
prondstico de estos casos no estd determinado ya que
puede evolucionar a curacién espontdnea (4-24% de
casos)1314, o bien hacia un tipo de ictiosis, mds frecuen-
temente a la ictiosis lamelar (50% de casos), a la eritroder-
mia congénita no ampollosa (11% de casos) o bien hacia
formas mds raras como: tricodistrofia o sindrome de
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TABLA I. RESULTADOS DE BEBE COLODION

Bien documentados

- Eritrodermia ictiosiforme congénita
— Ictiosis lamelar

- Sindrome de Netherton

- Sindrome de Conradi

Regularmente documentados
— Ictiosis vulgar

— Ictiosis recesiva ligada X

- Sindrome de Sjorgren Larson
— Alteracién de loricrina

- Sindrome de Tay

Observacion

- Reportes de resultados normales pueden ser formas sutiles de
eritrodermia

— Ictiosiforme congénita

Tay(319, sindrome de Sjorgren-Larsson(31, enfermedad
de Conradi®, queratodermia por alteracién de la loricri-
na® o a enfermedad de Gaucher4. En el caso descrito no
sabemos la evolucion.

El diagnéstico del cuadro es fundamentalmente clinico;
la evolucién permitird ubicarlo en el tipo de ictiosis que desa-
rrollard. La biopsia de piel demuestra solamente hiperque-
ratosis, pero esto no ayuda a diferenciar el tipo de ictiosis.
Estudios de las enzimas celulares tales como las fosfolipa-
sas, glucosidasas, sulfatasa esteroide y arilsulfatasa C, deter-
minacién de factor de transferencia y receptor de comple-
mento 3d, junto a caracteristicas dermatoglificas pueden
contribuir al diagnéstico. Es posible mediante fetoscopia,
amniocentesis y biopsia fetal realizar el diagnéstico prena-
tal de algunas ictiosis en las que se presenta el bebé colo-
dién@,

El tratamiento se orienta a mantener la temperatura del
RN, colocidndolo en una incubadora con ambiente humi-
dificado, mantener el equilibrio hidroelectrolitico, estar aler-
ta ante signos de infeccion cutdnea o sistémica(+'%). Para el
cuidado tépico de la piel se recomiendan bafios diarios con
jabones antisépticos y el uso de pomadas emolientes cada
4-6 h hasta que desaparezca la hiperqueratosis; se pueden
usar vaselina estéril o aceites inertes(”); en los ojos se pue-
den aplicar pomadas lubricantes, casi nunca se recurre al
tratamiento quirdrgico del ectropion. Con cuidados ade-
cuados de la piel el estrato crneo suele desaparecer en2 a



TaBLA II. DIAGNOSTICO PRENATAL

Amniocentesis Amniocentesis y biopsia fetal

Ictiosis recesiva ligada X Ictiosis laminar

Hiperqueratosis epidermolitica ~ Sindrome de Sjorgren-Larson

4 semanas excepto en los lactantes cuya evolucion es a ictio-
sis laminar®. No se recomienda el uso de queratoliticos,
como el 4cido salicilico o la urea pues, al estar aumentada
la absorcién percutanea, se puede causar intoxicacion por
acido salicilico o hiperuricemia® 2. Sugerimos no suspen-
der la lactancia materna pues, en el caso descrito, no hubo
necesidad de administrar antibiéticos.

Es necesario en cada caso seleccionar los estudios diag-
nosticos cuidadosamente, la biopsia cutanea puede ser 1til,
pero inespecifica, en tanto no desaparezca el aspecto de colo-
dién. No se descartara la busqueda de anomalias asociadas
y la historia familiar, asf como la consanguinidad de los pro-
genitores.

Aunque se han descrito casos con curacién completa sin
secuelas, el conocimiento de las bases moleculares de cada
una de estas enfermedades facilita el desarrollo futuro de
tratamientos definitivos“?. Es necesario hacer un segui-
miento de la supervivencia a largo plazo de estos nifios y
con estudios diagnésticos documentar la entidad genotipi-
ca aunque fenotipicamente es bien definida.

Por el fenotipo desagradable de estos pacientes, suele
haber segregacién dentro de casa y sociedad, por ello la fami-
lia debe necesariamente recibir psicoterapia de apoyo y con-
sejo genético.
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