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Resumen

EL BEBE COLODION SE CARACTERIZA POR LA PRESENCIA DE UNA MEMBRANA QUE CUBRE LA TOTALIDAD DE LA
PIEL DEL RECIEN NACIDO. LA MAYORIA DE LOS NINOS QUE PRESENTA ESTA MEMBRANA DESARROLLA ICTIO-
SIS, SIENDO LA ERITRODERMIA ICTIOSIFORME CONGENITA NO AMPOLLAR LA FORMA MAS FRECUENTE,
SEGUIDA DE LA ICTIOSIS LAMELAR Y LA ICTIOSIS VULGAR. NO EXISTEN CARACTERISTICAS CLINICAS NI
HISTOLOGICAS QUE SIRVAN DE GUIA PARA PREDECIR EL DIAGNOSTICO FINAL. ESTOS NINOS PRESENTAN
COMPLICACIONES DEBIDO A LAS ALTERACIONES DE LA FUNCION DE BARRERA DE LA PIEL, COMO DESHI-
DRATACION HIPERNATREMICA, HIPOTERMIA E INFECCIONES CUTANEAS Y SISTEMICAS. SIN EMBARGO EL
PRONOSTICO DE ESTE CUADRO HA MEJORADO EN LOS ULTIMOS ANOS DEBIDO A LOS MEJORES CUIDADOS
INTENSIVOS NEONATALES. PRESENTAMOS TRES CASOS DE BEBE COLODION EVALUADOS EN EL SERVICIO DE
DerMATOLOGIA DEL COMPLEJO HOSPITALARIO DE PONTEVEDRA (ESPANA) Y DESCRIBIMOS SUS CARACTE-
RISTICAS CLINICAS, TRATAMIENTOS, COMPLICACIONES, PRUEBAS COMPLEMENTARIAS REALIZADAS Y DIAG-
NOSTICO FINAL. A PESAR DE QUE EL BEBE COLODION ES UN FENOTIPO INFRECUENTE, DESTACAMOS LA
IMPORTANCIA DE CONOCER SU TRATAMIENTO, AS{ COMO LOS DIFERENTES PROCESOS A LOS QUE PUEDE DAR
LUGAR.

PALABRAS CLAVE: BEBE COLODION; ERITRODERMIA ICTIOSIFORME CONGENITA NO AMPOLLAR; FETO
ARLEQUIN; ICTIOSIS LAMELAR

Abstract

COLLODION BABY CONSISTS ON A MEMBRANE COVERING THE WHOLE BODY SURFACE OF A NEWBORN. MoOST
CHILDREN BORN AS COLLODION BABY DEVELOP ICHTHYOSIS, BEING THE MOST FREQUENT THE NON-
BULLOUS CONGENITAL ICHTHYOSIFORM ERYTHRODERMA, FOLLOWED BY LAMELLAR ICHTHYOSIS AND
ICHTHYOSIS VULGARIS. THERE ARE NO DISTINCTIVE CLINICAL OR HISTOLOGICAL FEATURES THAT CAN BE
USED TO PREDICT THE FINAL DIAGNOSIS. THESE CHILDREN HAVE COMPLICATIONS DUE TO THE IMPAIRED
BARRIER FUNCTION, SUCH AS HYPERNATRAEMIC DEHYDRATION, HYPOTHERMIA, OR CUTANEOUS AND
SYSTEMIC INFECTIONS. HOWEVER THE PROGNOSIS HAS DRAMATICALLY IMPROVED OVER TIME WITH THE
DEVELOPMENT OF NEONATAL INTENSIVE CARE. WE PRESENT THREE CASES OF COLLODION BABY SEEN AT THE
DERMATOLOGY SERVICE OF THE PONTEVEDRA HOSPITAL COMPLEX (SPAIN) AND DESCRIBE THEIR CLINICAL
CHARACTERISTICS, TREATMENTS, COMPLICATIONS, DIAGNOSTIC PROCEDURES AND FINAL DIAGNOSES.
DESPITE COLLODION BABY IS AN UNCOMMON ENTITY, WE HIGHLIGHT THE IMPORTANCE OF KNOWING ITS
TREATMENT AND THE DIFFERENT PROCESSES THAT MAY ARISE FROM IT.

KEY WORDS: COLLODION BABY; NON-BULLOUS CONGENITAL ICHTHYOSIFORM ERYTHRODERMA; HARLEQUIN
FETUS;
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La membrana colodién es una condicién infre-
cuente debida a una alteracién en el desarrollo epi-
dérmico intrautero. Se presenta al nacimiento co-
mo una membrana brillante que recubre casi toda

SERIE DE CASOS

la piel.' Su prevalencia se estima entre 1:50.000 a
1:100.000 recién nacidos, y es mds frecuente en
prematuros o si existe consanguinidad entre los
progenitores.*?

Presentamos tres casos de bebé colodién vistos en
el Servicio de Dermatologia del Complejo Hospita-
lario de Pontevedra (Espafia) (Figuras 1 a 3). Sus
caracteristicas clinicas asi como los tratamientos
administrados, las complicaciones y el diagnéstico
final, tras la realizacién de los estudios dermatopa-
toldgico y genético, se muestran en la Tabla 1.

En la actualidad, sélo el primero de los pacientes

estd recibiendo tratamiento con acitretin oral (do-
sis de 10 mg/dia, desde los 2 afios de edad), mien-
tras que los otros dos pacientes se controlan con
medidas tépicas. Los hallazgos del estudio gené-
tico y molecular correspondientes a los casos 1y 2
han sido publicados en la literatura con anterio-
ridad.*?

Tabla 1. Caracteristicas clinicas, hallazgos en los exdmenes y diagndstico final en los tres casos de bebé colodi6n.

cién de la membra-
na

Caso1 Caso 2 Caso3
Fecha de nacimiento | 19.03.2007 06.01.2008 22.12.2010
Sexo M M M
Semanas de 37 35 37
embarazo
Peso al nacer 2.440 gr 2.910 gr 2.875 gr
Historia familiar No No No
Ectropion Si Si Si
Eclabién Si Si Si
Inicio de descama- | 21d 24d 14d
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Tratamiento

eIncubadora.

«Bafios con clorhexidina 0,05%
«Hidratacion

«Cuidados oculares

eIncubadora

«Bafios con clorhexidina 0,05%
«Vaselina

«Cuidados oculares

eIncubadora

«Bafios con clorhexidina 0,05%
«Vaselina + parafina
«Cuidados oculares

Complicaciones

Candidiasis mucocutdnea

Pustulosis generalizada
(2 episodios)

No

Pruebas
diagndsticas

Biopsia (H&E, ME)
Estudio genético: mutacion
TGM-1

Biopsia (H&E, ME)
Estudio genético: mutacién
TGM-1

Biopsia (H&E, ME)
Estudio genético: mutacion
ALOXi12B

Diagnostico
fina

Ictiosis lamelar

Ictiosis lamelar

SICI

M: masculino; d: dias; H&E: hematoxilina-eosina; ME: microscopia electrénica; SICI: self-improving con-
genital ictiosis (ictiosis congénita con mejoria espontanea)
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Figura 1. Caso 1. Bebé colodidn con evolucidn a ictiosis lamelar. (a) Ectropién y eclabién. (b) Compresién
mecdnica de los dedos. (c) Descamacién poligonal marrén parduzca en el tronco y los miembros superio-
res. (d) Hiperlinealidad palmar.

Figura 2. Caso 2. (a) Bebé colodién, ya iniciado el desprendimiento de la membrana. (b) y (c) Progresion
‘hacia ictiosis lamelar: escamas poligonales, grisaceas, con bordes discretamente despegados.

Figura 3. Caso 3. (a) Bebé colodion: membrana brillante recubriendo el cuerpo del recién nacido. Ectropion
y eclabién evidentes. Edema distal por compresion de la membrana. (b) Periodo de desprendimiento

de la membrana. (c), (d) y (e) Progresion hacia piel de caracteristicas practicamente normales, excepto una

discreta xerosis.
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El bebé colodién, mas que una entidad en si mis-
ma, es un fenotipo de presentacién de diferentes
procesos. Lo mds frecuente es que el bebé colodién
evolucione hacia eritrodermia ictiosiforme congé-
nita no ampollar (EICNA), seguida a cierta distan-
cia, de ictiosis lamelar, ictiosis vulgar o incluso a
piel normal.1 Existen otras posibles asociaciones,
con menor prevalencia, que se muestran en el

Cuadro 1. Posibles causas de bebé colodion (se incluyen hallazgos diagndsticos distintivos en algunas de estas patologfas).

Etiologia del bebé colodion

Cuadro 1.

El fenotipo bebé colodién incluye hiperqueratosis
parcheada, ectropidn, eclabién, ausencia de pesta-
fias, pelo ralo y pseudocontracturas por compre-
sién mecanica.® En la mayor parte de los casos la
membrana se desprende por completo antes del
primer mes.

No existen hallazgos clinicos ni histolégicos

1317

Hallazgos diagndsticos caracteristicos en algunas entidades

Fenotipos comunes severos>"

EICNA (40-50%)

iosi -20%
Ictiosis lamelar (10-20%)

Fenotipos comunes indolentes®"

Ictiosis vulgar (10%)

Piel normal (10%)
Sindromes con ictiosis congénita asociada

Tricotiodistrofia™

Mutaciones en TGM-1, ABCA12, ALOXE3, ALOXB12, NIPALY,
CYPy4F22

Examen microscépico del pelo: bandas claras y oscuras, pili torti,
tricorrexis nudosa

Sindrome de Sjogren-Larsson'

Actividad alterada de aldehido dehidrogenasa grasa en cultivo de
fibroblastos, pruebas moleculares

Sindrome de Netherton*

Tricorrexis invaginata, inmunohistoquimica: proteina LEKTI en ca-
pa granulosa

Enfermedad de Gaucher tipo 2™
Otras patologias que se han asociado con bebé colodion

Hipotiroidismo congénito®

Inclusiones en leucocitos

Screening neonatal (T4L, TSH)

Sindrome de la cara llorosa asimétrica®

Pardlisis VI par craneal, agenesia del depresor del dngulo de la bo-
ca, defectos cardiacos

Displasia ectodérmica hipohidrética'®"

Caracteristicas clinicas: dientes cénicos, intolerancia al calor.
Mutacién en el gen ED1

Sindrome de Conradi

Calcificaciones epifisarias

Sindrome de Dorfman Chanarin*

Inclusiones lipidicas en leucocitos

Aciduria cetoadipica*

Elevacion de 2-hidroxiadipato y 2-aminoadipato en orina

Queratodermia palmoplantar con leucoqueratosis
anogenital

Sindrome Koraxitrachitic

SICI/SHCB y aspecto sindrémico

Ictiosis variegata*

Microscopfa electrénica

Ictiosis recesiva ligada a X

Electroforesis de lipoproteinas, sulfato de colesterol en plasma,
actividad arilsulfatasa esteroidea, pruebas moleculares

Hiperqueratosis epidermolitica’

Histopatologia: hiperqueratosis epidermolitica
Pruebas moleculares (gen K1y Kio)
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*La presencia de bebé colodién en estas entidades estd pobremente definida en la literatura.

EICNA: eritrodermia ictiosiforme congénita no ampollar; Ki: queratina 1; K1o: queratina 10; SHCB:
self-healing collodion baby; SICI: self-improving congenital ichthyosis; T4L: tiroxina libre; TSH: hormona

estimulante de la tiroides.

distintivos en el bebé colodién que se puedan uti-
lizar como predictores del diagndstico final. Se ha
sugerido que una mayor gravedad en la presen-
tacién clinica del bebé colodién 6 una descamacion
mads lenta, indicarian un trastorno de la queratini-
zacién mds grave, pero por el momento esto con-
tindia siendo un tema controvertido.? Sin embargo,
en el caso de membrana colodién en el contexto de
las ictiosis congénitas autosémicas recesivas (ARCI:
autosomal recessive congenital ichthyosis), los pa-
cientes con mutaciones en TGM1 suelen presentar
un fenotipo de ictiosis mas grave, mientras que
mutaciones en ALOX12B y ALOXE3 se han relacio-
nado con descamacién discreta a moderada y
eritema ausente o minimo. Ademds, el ALOX12B se
ha encontrado como el gen mds comunmente
mutado en los casos de bebé colodién con cura-
cién espontdnea (SHCB: self-healing collodion ba-
by), cuadro mejor denominado como ictiosis con-
génita con mejoria espontdnea (SICl: self-impro-
ving congenital ichthyosis).*” Dicha correlacién
puede observarse en los tres casos que presenta-
mos, habiendo evolucionado los dos primeros
nifios -con mutaciones en TGM-1- a ictiosis lamelar
y, el tercero -con mutacién en ALOX12B- a SICI.

De acuerdo con las posibles etiologias que pueden
presentarse como bebé colodién al nacimiento, es
recomendable realizar en todos los nifios, una vez
que se ha eliminado la membrana, ademds de una
historia clinica y exploracién fisica rigurosas, otros
estudios complementarios como: extendido de leu-
cocitos en sangre periférica, biopsia cutdnea, ob-
servacion microscépica del pelo, analitica sangui-
nea completa, exploracién neurosensorial y radio-
grafias dseas cuando estas sean necesarias, en
funcion de la patologia subyacente que se sospe-
che. También deberia hacerse el estudio genético
de las mutaciones mds frecuentes encontradas en
las ARCI (TGM-1, ABCA12, ALOXE3, ALOXB12,
NIPAL4, CYP4F22) 2" Las pruebas complementa-
rias y de aproximacién diagndstica que orientan a
un diagndstico concreto se muestran en el Cuadro
1.

Ademads de considerar todas las posibles etiologias
de bebé colodién, en el diagndstico diferencial
debe tenerse en cuenta también el feto arlequin.”
La ictiosis arlequin o feto arlequin constituye la
forma mas grave de ARCI, con hiperqueratosis ma-
siva y elevada mortalidad en el periodo peri-

natal.>'

La barrera cutdnea del bebé colodién es equivalente
a la piel de un prematuro, cuya funcién estd alte-
rada. Por ello tendrdn complicaciones como au-
mento de la pérdida de agua transepidérmica, des-
hidratacién hipernatrémica, hipotermia, infeccio-
nes cutdneas y sistémicas. Las causas de muerte
mds frecuentes son las infecciones respiratorias y
sepsis, si bien se ha documentado una dismi-
nucién en la tasa de mortalidad desde un 50% en
1960 al 11% en 1986, que se relaciona con la me-
joria en los cuidados intensivos neonatales.”
Estas complicaciones pueden prevenirse en gran
medida colocando al recién nacido en una incuba-
dora con un 9o-100% de humedad. Asimismo debe
hacerse un bafio con clorhexidina e hidratacién
posterior, dos veces al dia. Se recomienda la apli-
cacion de emolientes estériles no absorbibles, co-
mo vaselina o parafina, que ademads de disminuir la
pérdida de agua, favorecen el desprendimiento de
la membrana. Los emolientes absorbibles aumen-
tan el riesgo de toxicidad sistémica percutdnea.
Debe indicarse un riguroso lavado de manos y me-
didas de antisepsia similares a las utilizadas en las
unidades de cuidados intensivos.i3 En la preven-
cién de la infeccién es también importante restrin-
gir, en la medida de lo posible, la colocacién de
catéteres intravenosos y la realizacién de analiticas
frecuentes, que ademds de ser potenciales puertas
de entrada para los microorganismos, provocan un
mayor dafio en una piel ya alterada. La antibiotera-
pia profildctica no se recomienda, sino que se acon-
seja la toma de cultivos y sélo tratamiento segun el
resultado de dichos cultivos, o si aparece semiolo-
gia infecciosa.

En ocasiones, el mecanismo de succién puede es-
tar comprometido en el bebé colodién, siendo ne-
cesaria la colocacién de una sonda nasogastrica. El
peso del recién nacido es uno de los mejores pa-
rametros de monitorizacién del estado nutricional.
Debido al ectropidn, es necesaria la valoracién of-
talmolégica y los cuidados oculares para prevenir la
conjuntivitis y queratitis, a través de la aplicacién
de pomadas epitelizantes.

Debe pautarse analgesia en caso de dolor. La
administracién de opioides estd indicada en caso
de que este sea intenso.

Pueden considerarse los retinoides cuando la
membrana persiste a las tres semanas (acitretin
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oral, en dosis de 0,5-0,75 mg/kg/d)." importancia de conocer el manejo de los pacientes
Como conclusién, presentamos tres casos de bebé con este cuadro, asi como los diferentes procesos a
colodién que han evolucionado a ictiosis lamelar y los que puede dar lugar.

a SICI. A pesar de su baja frecuencia, se destaca la
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