Cartas al Director

Bebé Colodion
Collodion Baby

La ictiosis neonatal més frecuente es el bebe colodién. Esta enferme-
dad constituye un riesgo para la vida del paciente, ya que la piel pierde
su funcién de barrera normal produciéndose alteraciones en la regula-
cién térmica y un mayor riesgo de infeccion.

Caso clinico

Recién nacida de parto eutécico a las 39 semanas de gestacion, peso
2943 gr., midi6 50 cm. y el APGAR fue de 8/9. Los padres no tenfan nin-
guna relacion de parentesco, ni existian antecedentes de ictiosis en nin-
guna de las familias de los progenitores.

A la exploracién, el bebe estaba recubierto por una membrana brillante
que comprimia todo el cuerpo (Fig n°1), produciendo deformidad en la
cara con ectropion bilateral y eclabium (Fig n°2). Las orejas eran rigidas y
arrugadas y las manos y los pies adoptaban una posicién en semiflexion,
sin alteracion ungueal. El resto de la exploracion fisica fue normal.

Se realizaron las siguientes exploraciones complementarias: hemogra-
ma, que mostré una discreta leucocitosis y bioquimica hematica, he-
mocultivos, cultivos del catéter umbilical, ecografias cerebral y abdo-
minal, ecocardiografia doppler y fondo de ojo, todas normales, siendo
el cariotipo: 46XX.

La biopsia cutdnea mostré una hiperqueratosis ortoqueratésica com-
pacta con una capa granulosa discretamente adelgazada, en dermis su-
perficial se observé un ligero infiltrado inflamatorio perivascular super-
ficial (Fig n°3).

Con el diagnostico clinico de bebe colodién, se comienz6 tratamien-
to con cefotaxina, 150 mg. intravenosos cada 12 hs. durante 15 dias y
fluidoterapia intravenosa. Durante dos dias en que el bebe tuvo dificul-
tades para la succion por lo que se utiliz6 una sonda nasogéstrica para
su alimentacion.

La nifia fue tratada en la incubadora con temperatura constante y hume-
dad méaxima. El tratamiento topico consistié en bafios diarios y vaselina
estéril, 2 veces al dia , a los 10 dias se sustituyé la vaselina por lactato
amonico al 12 % tamponado y mupirocina tépica en pliegues.

En los primeros dias de vida se agriet6 la membrana, con descamacion
primero en tronco y raiz de miembros, posteriormente en areas periorifi-
ciales, y finalmente en manos y pies.

A los 15 dias aproximadamente el ectropion habia desaparecido, persis-
tiendo algunas areas hiperqueratésicas y eritema en el area del pafial.
A los dos meses, aun mostraba alguna placa hiperqueratésica en pies y
cuero cabelludo, el resto de la piel era seca y fina.

No se pudo realizar seguimiento de la paciente, pues no acudio a la re-
visién programada.

Comentario

La primera descripcién de bebe colodién se debe a Seligman en 1841 [1].
Pero son Halloperau y Waletet en 1892 [2] quienes acufian el término.
El término colodién procede etimolégicamente del griego vy significa pe-
gajoso, ya que en esta rara enfermedad, los nifios nacen recubiertos de
una membrana transparente, brillante y apergaminada, que les impide
una respiracién y succién normal. Esta se fisura en los primeros dias de
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vida sobre todo en el fondo de los pliegues. Las ufias y las mucosa no se
afectan. La patogénesis es desconocida. En dos casos de bebé colodion
que curaron sin secuelas, Raghunath y cols encontraron una mutacion
en la transglutaminasa-1 [3].

La mortalidad y morbilidad del bebé colodién esta aumentada. La mor-
talidad ha descendido desde el 50% en los afios 60 hasta el 11% en los
afios 80. La causa de muerte mas frecuente es la sepsis tras infeccion
cutanea [4]. La disminucién de la mortalidad se debe tanto al avance de
la neonatologia como al mejor conocimiento y prevencion de las compli-
caciones que son ademas de la infecciosa, que es la méas importante, la
deshidrataciéon debida a una perdida transepidérmica de agua, las alte-
raciones electroliticas, (hipernatrémia, hipercalcemia) y alteraciones en
la termorregulacion (hipo e hipertermia).[5,6]

El prondstico del bebe colodion es imposible de determinar a nivel indivi-
dual, ya que puede evolucionar hacia la curacion espontanea [ 4 al 24%
de los casos) [4,5] o bien hacia algun tipo de ictiosis, mas frecuentemente
hacia la ictiosis lamenar, (casi en el 50% de los casos) [4,5], la eritroder-
mia congénita no ampollosa (11%) [4,5] o bien hacia formas mas raras
como, tricotiodistrofia o sindrome de Tay [4,7], sindrome de Sjogren-Lars-
son [4,8], enfermedad de Conradi [4], hipotiroidismo congénito [9], que-
ratodermia por alteracion de la loricrina [10] o enfermedad de Gaucher
[5,11,12]. En nuestro caso no hemos podido saber la evolucion.
Respecto al tratamiento, el bebé debe estar en la incubadora, con un alto
grado de humedad y a temperatura constante. Hay que vigilar el grado de
hidratacion y prevenir las infecciones[5,13]. El tratamiento topico es im-
portante, se deben efectuar bafios diarios con jabones antisépticos, y utili-
zar emolientes [13] (vaselina estéril, aceites inertes..) aunque hay autores
que no los recomiendan por favorecer la aparicién de infecciones[5].
Es importante evitar queratoliticos como el acido salicilico o la urea, pues
al estar aumentada la absorcion percutdnea se puede producir tanto in-
toxicacion por &cido salicilico, como hiperuricemia; incluso existe un caso
de muerte tras la utilizacion de hexaclorofeno [2,4,13-15].
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Figura

Figura 3: Hiperqueratosis ortoqueratosica compacta con
una capa granulosa discretamente adelgazada.
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