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Resumen

Introduccion. La ictiosis es una entidad clinica poco
frecuente a nivel mundial (1:300,000 nacimientos). Sus
formas clinicas en el neonato son bebé colodién y su
manifestacion mas severa, feto arlequin o queratoma
maligno.

Clinicamente, la ictiosis se caracteriza principalmente por
piel gruesa, dura y con hendiduras profundas. Las fisuras
mas prominentes se localizan sobre las areas de flexion.
Ademas, se observa ectropiéon en ambos ojos, deformida-
des en orejas y nariz; los labios se evierten provocando la
apariencia de boca de pez.

Caso clinico. Se reporta el caso de un bebé colodién,
gue por su vulnerabilidad tegumentaria se mantuvo bajo
aislamiento estricto para evitar infecciones; sin embargo,
hubo necesidad de aplicar antibiético por secrecién ocular
purulenta causada por Staphylococcus aureus coagulasa
negativa. El paciente evolucion6 aceptablemente.
Conclusiones. El bebé colodién ha disminuido su morta-
lidad gracias al cuidado multidisciplinario, por lo que su
identificacion y manejo deben ser oportunos.
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Abstract

Background. Ichtyosis is an infrequent clinical entity world-
wide (1:300 000 births). When diagnosed in a newborn,
we can identify two forms: collodion baby and its most
severe form, harlequin fetus or maligna keratoma. In both
cases, clinical manifestations are thick and hard skin with
deep splits. The splits are more prominent in flexion areas.
Moreover, we can observe ectropion in both eyes and
deformities in the ears and nose, as well as inverted lips
that resemble the mouth of a fish, among others signs.
Case report. We report a case of a collodion baby who was
kept in strict isolation to avoid any infection. However, due
to purulent ocular secretions due to coagulase-negative
Staphylococcus aureus, antibiotic treatment was indicated.
The evolution of the patient was favorable.

Conclusions. Mortality of the collodion baby has decreased
as a result of multidisciplinary care and opportune diagno-
sis and management.

Key words: collodion baby, harlequin fetus, maligna kera-
toma, autosomal recessive ichthyosis.
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Bebé colodion

Introduccion

La primera descripcién clinica de la membrana
colodién (Pérez, 1880) sigue siendo vdlida, aun
en nuestros dias: “la piel del bebé es remplazada
por una sustancia cornificada de textura uniforme,
lo cual da una apariencia de barnizada en todo
el cuerpo”.! No obstante, una descripcion no mé-
dica que logra trasmitir la gravedad de la ictiosis
congénita, fue encontrada por Waring en 1932,
en un diario guardado por el reverendo Oliver
Hart, pastor en la iglesia Bautista en Charleston,
Carolina del Sur, en 1896. El prélogo dice: “un
jueves, abril 5 de 1750, fui a ver la condicién mds
deplorable de un nifio que habia nacido la noche
anterior de Mary Evans, en Chastown. Fue una sor-
presa para los que lo tenian y escasamente sabian
como describirlo. La piel era seca y duray parecia
estar agrietada en muchos lugares, en algunas
partes asemejaba las escamas de un pescado. La
boca era grande y abierta. No tenia nariz externa,
pero dos agujeros estaban donde la nariz debia
estar. Los ojos parecian como dos masas de san-
gre coagulada, salidos y aproximadamente mds
grandes que un “plomo”, con aspecto cadavérico.
No tenia oidos externos pero presentaba agujeros
donde los oidos debian de estar. Las manos y los
pies parecian estar hinchados, estaban flexiona-
dos y se sentian completamente duros. La parte
posterior de la cabeza estaba mds abierta. Hacia
una extrana clase de sonido muy extrafo que no
puede ser descrito. Vivid, aproximadamente, de
ocho a cuarenta horas, y estaba con vida cuando
yo lo vi” (Waring JL, 1932; citado en Cortina y
cols., 1975).2 Desde la introduccién del término
bebé colodién, se han reportado aproximadamen-
te 270 casos en las citas médicas.

En el bebé colodion, el dato clinico de mayor
importancia es la presencia de genodermatosis
ictiosiforme diseminada o generalizada; se carac-
teriza por piel seca, descamacién, eritrodermia e
hiperqueratosis generalizada que recuerdan las es-
camas de un pez, por lo que este tipo de dermato-
sis se conocen también con el nombre genérico de
ictiosis.>> Cuando el neonato presenta, ademds,
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membrana colodién, ocurre que la tensién que
ésta ejerce distorsiona las caracteristicas del rostro
y dedos; raramente, la muda de la membrana da
como resultado un tegumento normal, ya que el
desprendimiento trae como resultado un eritema
de intensidad variable.®

Los tipos clinicos de ictiosis dependen
del modo de herencia, los datos clinicos y
anatomopatoldgicos.?* Las ictiosis se clasifican
en tres grupos: 1) ictiosis verdaderas, 2) estados
ictiosiformes e 3) hiperqueratosis epidermoliticas;
de cada uno de los grupos existen varios subtipos.
Dentro de las ictiosis verdaderas se encuentran
tres grupos, la ictiosis autosémica dominante (ic-
tiosis vulgar, ictiosis simple, enfermedad de la piel
de pescado), ictiosis recesiva ligada a X (ictiosis
nigricans, ictiosis del varén, saurodermia) e ictiosis
autosémica recesiva (ictiosis laminar, eritrodermia
ictiosiforme congénita no ampollar).” En 1986,
Larregue (citado por Van Gysel y cols., 2002)*
estudié a nifos con ictiosis y observé 11% de
mortalidad y una frecuencia de complicaciones
neonatales del 45%. La mayoria de estos nifos,
que nacieron como bebé colodién, desarrollaron
posteriormente ictiosis de manera eventual; un
resultado importante de esta serie es que se infor-
ma de la frecuencia por subtipos clinicos: ictiosis
eritrodérmica congénita, 48%; ictiosis lamelar, 12%
e ictiosis vulgaris dominante en 10% de los pacien-
tes. En el 10% de los casos, la piel eventualmente
se desarroll6 como normal.

El mismo autor reportd, anos mds tarde, una pro-
porcion semejante: ictiosis lamelar autosémica recesiva
eritrodérmica en 43% de los casos, ictiosis lamelar
autosémica recesiva no eritrodérmica en 19%, otras
formas en 12% y piel normal en 25% de los casos.*

Los estados ictiosiformes se reconocen en los
sindromes de Sjogren-Larsson, Conradi-Huner-
mann, Rudd, Comel, Tay, Refsum, Netherton, Kid
y Bid, asi como en las eritroqueratodermias varia-
bilis de Méndez da Costa y simétrica progresiva.
También en otros estados adquiridos: linfoma,
lepra, desnutricion y por medicamentos.”
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La ictiosis neonatal en su forma mds grave,
se reconoce como ictiosis arlequin, feto arle-
quin o queratoma maligno. La ictiosis arlequin
también es un desorden de la queratinizacién,
extremadamente raro, con rasgos hereditarios de
autosomia recesiva. La piel del bebé afectado es
marcadamente espesa, dura (acartonada) y con
hendiduras profundas, que corren tanto transver-
salmente como verticalmente. Las manos y los pies
son isquémicos, duras y, en apariencia, con mal
desarrollo de la zona digital distal. La mayoria de
los bebés son prematuros, entre 32 y 36 semanas
de gestacién; las complicaciones incluyen sepsis,
gangrena distal y dificultad a la alimentacién y
a la respiracién. La neumonia por aspiracion de
células escamosas en el liquido amniético es una
complicacién potencial.®

Se reconoce al gen ABCA 12 (Adenosin Tri-
phosphate Binding Cassete A 12), ubicado en el
cromosoma 2q33-g35, como el causante de la
ictiosis lamelar; y a las mutaciones de este gen
como responsables de la ictiosis arlequin.®

La frecuencia del bebé colodién es muy baja.
Se estima que existen 1:300,000 casos de recién
nacidos en el mundo.*>? En México, existen algu-
nos casos de ictiosis, aunque no se informan como
bebé colodion. En una investigacion realizada en
el entonces Instituto Mexicano de Atencién a la
Nifez (IMAN), actualmente Instituto Nacional de
Pediatria (INP), que es un hospital de concentra-
cién, se estimé una proporcion de un caso por
cada 3250 pacientes.'® Corona-Rivera, a su vez,
reportd un caso de ictiosis vulgar congénita en
1995; sin embargo, el caso se relacioné mds con
la presencia de trisomia 18 y poco se comenté de
la ictiosis; ademds, no se reportaron caracteristi-
cas de bebé colodién.!" Siendo el bebé colodién
un subtipo de la ictiosis, su frecuencia es aun
mds baja que ésta; los Unicos casos mexicanos
encontrados en la literatura son los presentados
por Rodriguez y cols., que informaron de cuatro
pacientes en el sur de Veracruz, aunque se pre-
sentaron haciendo alusiéon a ictiosis autosémica
recesiva.’ El caso que aqui se presenta correspon-
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de al primer registro de bebé colodién del Hospital
General de Tlalnepantla “Valle Ceylén” en 35 afos
de existencia, y tal vez sea el primer caso publi-
cado en México ya que, en la revisién de 57 afos
del Boletin Médico del Hospital Infantil de México
(1947-2007) y de 27 anos del Acta Pedidtrica de
México (1980-2007), ademds de las busquedas
en las bases de datos en Medigraphic, LILACS y
Artemisa, no se encontraron reportes.

Caso clinico

Paciente femenino, producto Unico de padres de
19 anos de edad; la madre tuvo control prenatal
a partir del primer trimestre de embarazo con
un total de ocho consultas; durante el tercer
mes presenté amenaza de aborto, desarrollé
cervicovaginitis en el sexto mes y presentd
ruptura prematura de membranas 18 hs antes
del nacimiento; para entonces contaba con 38
semanas de gestacion por FUM. Se ingresé
para evolucién de parto, terminando en eutocia
vaginal. El neonato fue producto de la gesta
2, para 2, lloré y respird al nacimiento, se le
otorgd Apgar de 7-8, pesd al nacimiento 2725
g y mostr6 Silverman Anderson 0. En la primera
exploracién fisica se encontré a la paciente con
una capa blanquecina dura que envolvia todo
el cuerpo, edema generalizado, pdrpados con
ectropion, asi como secrecion ocular abundante
tipo hialina. Los pabellones auriculares tenian
apariencia dismorfa por la capa queratdsica
que retraia a los mismos (Figura 1), labios con
eclabium (Figura 2), el cuello y tronco presen-
taban lesiones en piel con apariencia de fisuras
(Figuras 3 y 4). La fontanela anterior sin com-
promiso, campos pulmonares con adecuada
entrada y salida de aire sin datos de estertores
o sibilancias, ruidos cardiacos ritmicos y de
buena intensidad sin fendbmenos agregados, el
abdomen se apreciaba distendido a expensas de
hepatomegalia de 5 cm por debajo del reborde
costal, genitales acordes a edad y sexo, Capurro
de 34 semanas de gestacion y extremidades
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Bebé colodion

Figura 1. Incluye grandes areas de descamacion en piel cabelluda,
asi como orejas aplanadas y aumentadas de volumen.

Figura 2. Bebé colodion al momento del nacimiento. Se observan datos
de ectropion, eclabium y membrana colodién.

integras y simétricas, aunque endurecidas y con
mal desarrollo distal y digital (Figura 5).

El paciente se ingresa al servicio de cuidados
intensivos heonatales en drea de aislados, don-
de se realizan diversos estudios de laboratorio
con la finalidad de descartar proceso infeccioso
congénito por el antecedente de la hepatome-
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Figura 3. Paciente a las 48 horas. Se aprecia un ectropion severo por
efecto de la disminucién de la humedad de los tegumentos.

Figura 4. Bebé colodion a las 96 horas de nacimiento. Obsérvese la
presencia de fisuras y hendiduras en la piel, asi como la descamacion
en grandes capas.

galia. Se solicité prueba de TORCH, la cual fue
negativa; se realizaron cultivos de sangre, heces,
orina, secreciones ocular y umbilical y de liquido
cefalorraquideo, que no presentaron desarrollo
bacteriano; ademds, el estudio citologico de li-
quido cefalorraquideo resulté normal. También
se realiz6 biometria hemdtica en la que se re-
portaron 25,200 leucocitos, 19,900 neutréfilos,
2,330 linfocitos, 1,008 bandas; de acuerdo a
estos resultados se decidié iniciar esquema de
antibiético en base a dicloxacilina y amikacina y
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se cubrieron las lesiones cutdneas en hendidura
con mupirocina en crema. El neonato presentd,
posteriormente, secrecién ocular purulenta en
ambos ojos, por lo que se realiz6 nuevamente
cultivo de secrecién, aisldndose Staphylococcus
aureus coagulasa negativa; los resultados del an-
tibiograma fundamentaron la adicién al esquema
antibiético de cloranfenicol oftdlmico.

Ante la sospecha de ictiosis, se realizé intercon-
sulta por el Servicio de Dermatologia, confirman-
do el diagndstico. Se agregd al manejo linimento
oleocalcdreo. También se increment el aporte de
liquidos por las pérdidas insensibles aumentadas
y se manej6 con técnica estéril. Ademds, se tomé
biopsia en tres sacabocados y se envié al Servicio
de Patologia que reporté resultado normal; esto
debido a que la muestra se tomé en etapa de
descamacién (Figura 6).

Para completar el estudio, se envi6 a familiares
a asesoria genética y determinacién de cariotipo;
sin embargo, los padres no acudieron, por lo que
no se contd con dicho estudio.

Después de 18 dias de nacimiento se decide
el egreso del paciente por mejoria en su estado

general y con seguimiento en la consulta externa
(Figura 7).

Discusion

El bebé colodién es similar a un prematuro extre-
mo en términos de la barrera epidérmica, debido
a las altas pérdidas de liquido transcutdneo, el
riesgo de deshidratacién e hiponatremia, y las
infecciones cutdneas (Gram positivos y Candida
spp); sin embargo, su gravedad aumenta por
mecanismos compresivos, sobre todo en regiones
distales de extremidades, y por neumonia secun-
daria a la aspiraciéon de material descamado en
el liquido amniético®*'? y a otras deficiencias ge-
néticas y fisiolégicas; asi que su manejo reflejard
su prondstico.

En el estudio de Van Gysel y cols., los bebés reci-
bieron tratamiento a base de emolientes (petrolato,
lanolina y cetomacrogolis) como profilaxis topica; a
pesar de esto se reportaron dos infecciones sistémi-
cas.* El paciente aqui estudiado recibié lubricante
cutdneo, en las fisuras se aplic6 mupirocina como
profilaxis y no presenté complicacién infecciosa en
este 6rgano. Sin embargo, presentd infeccién en
ojos por S. aureus coagulasa negativa; este dato
clinico, asociado a la presencia de bandemia,
determind que se cubriera con doble esquema
de antibidtico sistémico, ademds del tratamiento
tépico ocular sin necesidad de ampliarlo.

Figura 5. Fisuras prominentes en zonas de flexion en extremidades, con mal desarrollo de zona digital distal y engrosamiento de los dedos.
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Bebé colodion

L

Figura 6. Descamacion en grandes capas.

Taibeb comenta, en su estudio, que una de las
decisiones mds importantes es la colocaciéon de
los bebés en incubadoras con humidificadores que
oscilen de 90 a 100%; '3 en este caso, se realizaron
acciones semejantes para evitar riesgos de colo-
nizacion epidérmica, manteniendo al paciente en
aislamiento por contacto; la incubadora siempre
mantuvo humedad por arriba del 50%, sin presen-
tarse complicaciones durante su estancia.

En el caso aqui informado, el desprendimiento
de la membrana colodién sucedié aproximada-
mente al 5° dia de nacimiento, por lo que no hubo
necesidad de emplear agentes queratoliticos,
como los retinoides que se emplean cuando la
membrana colodion se retrasa mucho en caer. La
sedacién con opioides puede ser considerada en
caso de que el paciente presente mucho dolor, sin
embargo, los riesgos de teratogenicidad y toxici-
dad son altos.® Se han sugerido otros tratamientos
tépicos menos agresivos y con poca posibilidad de
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Figura 7. Bebé colodion a los 15 dias posteriores a su ingreso a la
UCIN y al tratamiento.

toxicidad, como lo refieren Umit y cols., para la
N-acetilcisteina, aunque el tratamiento es contro-
versial ya que no existe suficiente evidencia para
recomendarlo.'

Al caer la membrana colodién, se realizé biop-
sia de piel que se reporté como normal. Como se
comento previamente, la evolucién reportada en
algunos estudios, comprende diversos tipos de ic-
tiosis: ictiosis eritrodérmica congénita 43%, ictiosis
laminar 19%, ictiosis vulgaris dominante 12% vy
piel normal, como es nuestro caso, en 25%. Sin
embargo, continda en vigilancia con la finalidad
de observar cambios en su estado clinico.

Los ninos que logran sobrevivir a la genoderma-
tosis ictidsica requieren de diversos tratamientos y
cuidados paliativos, por lo que es nuestra obliga-
cién enviar a los pacientes para su tipificacién e
identificacién oportuna, asi como dar seguimiento
estricto y solicitar soporte genético. La evolucién
que presentd este paciente fue satisfactoria y
similar a la que comentan los diferentes autores.
Se sugiere se dé seguimiento de este tipo de casos
para futuras publicaciones.
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Como parte del tratamiento multidisciplinario,
los nifios necesitan apoyo psicolégico al ir crecien-
do para que acepten su enfermedad. También
se necesita reeducar a su entorno social mas
allegado para que estos nifos puedan realizar sus
actividades normales.? En conclusién y dado que
esta patologia es una entidad de presentacién
muy rara, es indispensable tener informacion
muy clara y precisa de los pasos a seguir y de las
complicaciones que pueden presentarse.

A pesar de su larga vida, en el Hospital General
de Tlalnepantla no se habian registrado ante-
cedentes de algun paciente con caracteristicas
semejantes a la del caso presentado; incluso, la

revisién de la literatura no ofrece mucha informa-
cién al respecto, por lo que es importante que se
comparta este tipo de experiencias. Esta paciente
continda, hasta el momento de la redacciéon de
este articulo, bajo vigilancia y con manejo multi-
disciplinario e interinstitucional.
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