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Bebé colodidn, genodermatosis poco frecuente. Reporte de un caso
Collodion baby, rare genodermatosis. Case report

'Dr. Norberto Esqueff Diaz ® =
"Dra. Mercedes Capote Lobo ® =
"Dra. Maura Hernandez Cruz ™=

'Especialista de | grado en Dermatologia. Especialista de | grado y Il grado en Medicina General Inte-
gral. Investigador Agregado. Asistente. Hospital Materno Infantil Comandante Manuel Piti Fajardo.
Facultad de Ciencias Médicas de Mayabeque. Giines, Cuba.

Especialista de | grado en Neonatologia y en Medicina General Integral. Master en Atencion Integral
al Nifio. Asistente. Hospital Materno Infantil Comandante Manuel Piti Fajardo. Facultad de Ciencias

Médicas de Mayabeque. Giiines, Cuba.

"Especialista de | grado en Neonatologia. Master en Atencidn Integral al Nifio. Asistente. Hospital
Materno Infantil Comandante Manuel Piti Fajardo. Facultad de Ciencias Médicas de Mayabeque.

Gulines, Cuba.

. , =
Autor para correspondencia:Dr. Norberto Esqueff Diaz

RESUMEN

Las ictiosis congénitas, son el resultado de mu-
taciones genéticas que alteran la formacion de
la epidermis y los procesos de cornificacién. El
término de bebé colodidn, define una derma-
tosis del recién nacido, se caracteriza por una
gruesa membrana que cubre la superficie cor-
poral. Se presenta el caso con el objetivo de
mostrar la importancia del diagndstico desde
estadios iniciales de la enfermedad en un neo-
nato. Recién nacida de un dia de vida, envuelta
en una membrana gruesay brillante parecida al
celofan comprime estructuras como: ojos, na-
riz, pabellones auriculares, boca, manos y pies.
Sin antecedentes familiares de enfermedades
genéticas previas. La evaluacién diagndstica es
a través del método clinico. Se evidencia como
el diagndstico temprano y el tratamiento opor-
tuno de esta rara genodermatosis, pueden
evitar las complicaciones, como la infeccion
secundaria y favorece un mejor asesoramiento
genético y eficiente calidad de vida.

Palabras clave: bebé colodidn, ictiosis laminar,
ictiosis autosémica recesiva, genodermatosis
Descriptores: ictiosis; ictiosis lamelar/ diagnos-
tico; recién nacido

ABSTRACT

Congenital ichthyoses are the result of genetic
mutations that alter the formation of the epi-
dermis and the cornification processes. The
term collodion baby defines a dermatosis of
the newborn, characterized by a thick mem-
brane that covers the body surface. The case is
presented with the aim of showing the impor-
tance of diagnosis from the early stages of the
disease in a newborn. A one-day-old newborn,
wrapped in a thick and shiny membrane similar
to cellophane, compresses structures such as:
eyes, nose, earlobes, mouth, hands and feet.
Without family history of previous genetic di-
seases. The diagnostic evaluation is through
the clinical method. It is evident how early
diagnosis and timely treatment of this rare ge-
nodermatosis can avoid complications, such as
secondary infection and favor better genetic
counseling and efficient quality of life.

Key words: collodion baby, lamellar ichthyosis,
autosomal recessive ichthyosis, genodermato-
sis

Descriptors: ichthyosism; ichthyosis, lamellar /
diagnosis; infant, newborn
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INTRODUCCION

En la literatura, hay pocos estudios sobre la
prevalencia de la ictiosis. La membrana colo-
didn es una condicion infrecuente debida a una
alteracién en el desarrollo epidérmico intrau-
terino. Se presenta con el nacimiento, es
una membrana brillante y gruesa que recubre
casi toda la piel. Su prevalencia se estima
entre 1:50.000 a 1:300.000 recién nacidos y es
mas frecuente en prematuros o si existe con-
sanguinidad entre los progenitores.Y) El bebé
colodidn, mas que una entidad en si misma, es
un fenotipo de presentacion de diferentes pro-
cesos.l12

Los pacientes con ictiosis, son conocidos como
nifios pez, porque su piel se observa como si
estuviera cubierta de escamas, la palabra ic-
tiosis, se deriva del griego icthys que significa
pez.2 Se define esta enfermedad como tras-
tornos de queratinizacion o trastornos de
cornificacion, son un grupo heterogéneo de
trastornos caracterizados por una desca-
macién generalizada de la piel, de gravedad
variable.2

Por lo infrecuente que es esta genodermatosis,
su evolucién crénica y todo lo que genera no
solo en el paciente, sino también en la familia,
se presenta el caso con el objetivo de mostrar
la importancia del diagndstico desde estadios
iniciales de la enfermedad en un neonato.

Informacion del paciente.

Se trata de una recién nacida femenina, blanca,
hija de una madre con antecedentes de cuatro
gestaciones, dos partos y dos abortos, uno es-
pontaneo y uno provocado, (G4 P2 A2), fecha
de la ultima menstruacion, el dia dos de febre-
ro del 2023, ama de casa, con antecedentes de
hipertension arterial esencial, se le realizan 13
consultas prenatales, VDRL negativo, HIV nega-
tivo y antigeno de superficie negativo, grupo y
factor O+, mantiene ingresos durante su ges-
tacion, sangramiento en el primer trimestre,
sepsis vaginal, cesarea anterior e insercidon baja
placentaria, por estos motivos se le clasifica
como de Alto Riesgo Obstétrico (ARO).

A las 38.1 semanas le realizan la cesdrea y las
condiciones durante el parto son satisfacto-
rias, con un tiempo de ruptura de membranas
al acto quirurgico. La bebé, nace el dia 31 de
octubre del 2023, a las 12:55 pm, con un peso
de 2950 gramos, Apgar 9/9, respira al nacer,
primer llanto al nacer, cordén normal, placenta
normal, liquido amnidtico claro, foco fetal de

intensidad, frecuencia y ritmo normal, no su-
frimiento fetal, no se le administra O? al nacer,
no intubacién endotraqueal y se le realiza pro-
filaxis ocular con tetraciclina ungiento.

Si bien presenta una buena vitalidad, un llanto
fuerte, orina y defeca sin alteraciones, regula
bien su temperatura y tiene una adecuada to-
lerancia gastrica, con complementarios entre
parametros normales, los especialistas en neo-
natologia deciden trasladar a la recién nacida a
la unidad cerrada de cuidados neonatales, por-
que presenta una piel de coloracidn rubicunda
y de aspecto edematosa, en colgajos, brillante,
lisa, apergaminada y descamada, por lo que
solicitan una interconsulta urgente con el es-
pecialista en dermatologia.

Analitica realizada:

-Hemoglobina (Hb)- 18.4g/L

-Hematocrito (Hto)-0.56%

-Glicemia- 4.2mmol/L

-Leucograma- 6.7x109

-Polimorfo-0.42

-Linfocitos- 0.58

-Prueba de Coombs- negativa

-Conteo de plaquetas- 240x109/L
-TGP-8mmo/L

-TGO- 16 Mm mmol/L

-Bilirrubina: Total- 61, directa- 5.0, Indirecta- 56
-Gasometria venosa: PH- 7.27, PO2 -42.3,
PCO2- 48.3, BE- 5.6, HCO3- 21.7 (acidosis me-
tabdlica compensada con ligera hiperoxia)
-lonograma: Na- 139.3, K- 4.10, CI-103.5,
Ca-1.41

Antecedentes patoldgicos familiares.

No se describen familiares maternos ni pater-
nos con diagndstico de ictiosis ni otras geno-
dermatosis, tampoco se recoge el antecedente
de consanguinidad entre los padres de la re-
cién nacida, ni otros miembros de las familias.

Examen dermatoldgico.

Se le realiza el examen a la paciente y se ob-
serva un tegumento cutaneo del cuello hacia
los pies; cubierto por una gruesa membrana
colodion, brillante, como celofan, eritematosa
(eritrodermia) y fluctuante a la palpacion, con
una piel del cuero cabelludo y cara secas sin la
membrana, ya rota en esas areas; pero si con
multiples escamas desprendidas y adheridas
en su area central, figura 1.
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Fig.1. Se observa eritema universal y una membra-

na coloidal que cubre casi la totalidad del cuerpo

de la recién nacida, con escamas en el cuero cabe-

lludo, cara y cuello, desprendidas en sus bordes y
adheridas en su centro

Impresionan ademas los dedos de ambas ma-
nosy pies con un patrén que recuerda a los de-
dos en esclerodactilia, figura 2.

(5 .
Fig. 2. Se observan los dedos de ambos pies, con un
patréon que recuerda a los dedos en esclerodactilia

S

Hay ausencia de pelos en el cuero cabelludo,
cejas y pestafias, no ectropién ni entropién, ni
otras deformidades visibles. No signos de in-
feccién secundaria. Si se tienen en cuenta to-
dos estos elementos se diagndstica como una
bebé colodion.

La paciente es valorada por genética, se co-
rrobora el diagndstico de una ictiosis laminar;
bebé colodién, oftalmologia sin alteraciones;
otorrinolaringologia sin alteraciones, neurolo-
gia sin alteraciones; y se le realiza un ultraso-
nido trasfontanelar y abdominal ambos nega-
tivos.

Evaluacion diagnostica.

La evaluacién diagndstica de este caso se rea-
liza a través del método clinico, se atienden las
caracteristicas propias de la piel y la presencia

de la membrana colodion.

Seguimiento, resultados e intervencidn tera-
péutica.

Posterior a la evaluacién dermatoldgica, se
orienta que la bebé debe permanecer en una
incubadora donde el ambiente debe ser hume-
doy en espera del desprendimiento de la grue-
sa membrana, una rigurosa lavada de manos,
al personal de atencidn ya que es una piel con
predisposicidn a la infeccidn secundaria.

Uso de emolientes como la vaselina, dos veces
al dia, esta favorece el desprendimiento de la
membrana vy a la lubricaciéon de la piel. Restrin-
gir en la medida de lo posible, la colocacién de
catéteres intravenosos y la realizacién de anali-
ticas frecuentes que ademas de ser potenciales
puertas de entrada para los microrganismos,
provocan un mayor dafio en una piel ya alte-
rada. Se le toma muestra para exudados bac-
terioldgicos y micoldgico de la piel, pendientes
al resultado.

Declaracidon ética-moral: Para la realizacidn del
presente articulo, se cumple con los principios
fundamentales de la declaracidon de Helsinki
y se obtiene el consentimiento informado, se
declara que toda informacién es utilizada en
beneficio de la ciencia y se garantiza la confi-
dencialidad de los datos personales.

DISCUSION
Esta forma clinica de ictiosis es conocida en la
literatura como eritrodermia ictiosiforme con-
génita no bulosa, es probable que pertenezca
al grupo mads heterogéneo de los desérdenes
de la queratinizacién.l! Se observa un amplio
rango de severidad en una misma familia o en-
tre varias familias.!! El patron usual de herencia
es autosdmica recesiva; pero han sido reporta-

dos casos de patrones autondmicos dominan-
tes.l22!

La etiologia y patogenia no estan bien defini-
das, aunque algunos autores 228 plantean que
la afectacion de esta enfermedad radica en la
epidermis, que muestra un incremento germi-
nativo de la hiperplasia celular y un aumento
de transito a través de ella misma.

La ictiosis laminar estd presente desde el na-
cimiento y casi siempre los nifios son eritro-
dérmicos, nacen envueltos en una membrana
coloidal como el celofan, por este motivo se les
nombra bebé colodion.

Esta forma clinica de ictiosis es universal y en-
tre los 10 y los 14 dias se pierde la membrana,
aunqgue esta puede persistir por mas tiempo,
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deja una apariencia de piel seca, con surcos
superficiales acentuados que delimitan esca-
mas planas poligonales, adherentes en su zona
central y con bordes despegados, dicha mor-
fologia indujo el nombre de ictiosis laminar.2

Puede existir la hiperqueratosis palmoplantar
con fisuraciones, pelo unido a las escamas, alo-
pecia cicatrizal, ufias anormales, con fisuras y
hendiduras, puede presentar destruccién de
las glandulas sudoriparas y asi la imposibilidad
para sudar, el ectropion suele ser frecuente y
ayuda a establecer el diagndstico. Las mem-
branas, mucosas y los labios, tienen aspecto
descarnado. Pueden presentarse manifesta-
ciones sistémicas por los cambios cutaneos,
como hiperpirexia, deshidratacidn, infecciones
bacterianas a repeticidn y altos requerimien-
tos nutritivos.&2

El diagndstico positivo se establece por estu-
dios bioquimicos y prenatales criterios clini-
cos, histopatoldgicos como una capa granu-
losa engrosada.” Es una enfermedad que el
diagnéstico diferencial se plantea como forma
fundamental entre la ictiosis vulgar y la ictio-
sis X, en esta ultima el color de las escamas,
su distribucion y mayor expresividad hacen la
diferencia.&12

En la hiperqueratosis epidermolitica, las pre-
sencias de ampollas en el recién nacido, pue-
den provocar confusién con la epidermolisis
bulosa u otras enfermedades que causen am-
pollas.21% Por otra parte se debe mencionar
el feto arlequin, donde el feto nace con una
cubierta gruesa de estrato corneo separada
por fisuras, las orejas estan ausentes o son ru-
dimentarias, eclabio en los labios y ectropidn,
dando una apariencia grotesca. La muerte ocu-
rre al nacer, aunque algunos han sobrevivido
semanas y hasta meses.tl

El tratamiento tdpico de esta enfermedad,
descansa en pilares como: los productos hi-
dratantes, agua en bafos prolongados, cloruro
sodico y propilenglicol, los emolientes como
el petrolato y los queratoliticos como: la urea,
acidos alfahidroxi y acido salicilico. Para el tra-
tamiento sistémico de eleccidn los retinoides,
tales como: el isitretinoin, etretinate y acitre-
tin. Algunos autores®2 hacen referencia a
otros farmacos como el methotrexate, ciclos-
porina A y el 8-metoxipsoralen; pero sin gran-
des respuestas.

Se concluye que resulta importante el diagnds-
tico temprano de la enfermedad para evitar
complicaciones como la infeccién secundaria,
asi como la atencién multidisciplinaria y el

apoyo psicoldgico tanto a pacientes como a
familiares, elementos que permiten una mejor
calidad de vida.
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