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RESUMEN

El término bebé colodidn se refiere a una condicion transitoria del recién nacido que consiste en  Palabras clave:
la presencia de una membrana translucida y adherente que recubre casi completamente la super-
ficie corporal. Constituye una manifestacion inicial comun a varias entidades; las mds frecuentes
son la ictiosis lamelar y la eritrodermia ictiosiforme congénita no ampollar. A continuacién pre-
sentamos una serie de 14 pacientes que nacieron como bebé colodidn y una revision actualizada
de la literatura (Dermatol. Argent. 2011 17(2):128-133).

bebé colodion, ictiosis
lamelar.

ABSTRACT

The term collodion baby has been used to describe a transitory condition of the newborn infant, ~ Keywords:
consisting on the presence of a translucent and adherent membrane that covers almost the entire
body. It represents the initial feature of many diseases, being the most frequent lamellar ichthyosis :
and congenital ichthyosiform erythroderma (Dermatol. Argent. 2011 17(2):128-133). Aot

collodion baby, lamellar
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Introducecion

El término bebé colodién (BC) fue introducido por Seligman en 1841 para describir una condicién
transitoria del recién nacido, referida a la presencia de una membrana-simil que cubre casi por comple-
to la superficie corporal.! No constituye una enfermedad en si misma sino un fenotipo comun a dife-
rentes entidades.? Es un cuadro poco frecuente, con una prevalencia de 1 en 50.000-100.000 nacidos
vivos y afecta a ambos sexos por igual.?

Al momento del nacimiento, la piel de estos pacientes se presenta engrosada, tensa, lisa y brillante,
semejante a una pelicula transparente de celofdn flexible. Esta envoltura ocasionalmente dificulta la
respiracién y la alimentacién. Generalmente se asocia con ectropién y eclabién, asi como con alteracio-
nes morfoldgicas de los pabellones auriculares.*> Dicha membrana se fisura alrededor de las 48 horas
del nacimiento y comienza a desprenderse en ldminas durante las primeras semanas de vida, pudiendo
observarse una piel subyacente normal o la aparicién paulatina de las manifestaciones propias de la
patologia de base.*

1 Seccion Dermatologia Pedidtrica, Servicio de Dermatologia, Hospital José Marfa Ramos Mejfa, Ciudad Auténoma de
Buenos Aires, Republica Argentina.
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En la tabla I se resumen las causas més frecuentes de BC
descriptas en la literatura. ¢!

Los objetivos de este trabajo son: 1) detectar las entidades
clinicas predominantes asociadas a BC en nuestra pobla-
cién, 2) determinar las principales complicaciones y morta-
lidad en dicha poblacién, 3) comparar los datos recabados
con lo descripto en la bibliografia.

Material y método

Se realizé un estudio retrospectivo y descriptivo en la Sec-
cién de Dermatologia Pedidtrica del Servicio de Dermato-
logia del Hospital Ramos Mejia. Se revisaron las historias
clinicas de los pacientes nacidos como BC desde septiem-
bre de 1999 hasta mayo de 2010. La mayoria de ellos fue
evaluada en los primeros dias de vida, en interconsulta en
servicios de Neonatologia o derivados luego del alta hos-
pitalaria con posterior seguimiento en nuestro servicio. Se
incluyeron en el estudio 14 pacientes con diagnéstico cli-
nico de BC. Se analizaron los datos de las historias clinicas
y los archivos anatomopatolégicos e iconogréficos. Se reco-
lectaron datos sobre sexo, edad al momento de la consulta,
antecedentes perinatoldgicos y familiares, complicaciones
neonatales, manifestaciones clinicas, trastorno cutdneo de
base y evolucién.

Resultados

En la tabla II se presentan los principales datos clinico-pa-
tolégicos de los 14 pacientes con diagnéstico de BC. En 2
casos hubo una consulta inicial que permitié el diagnéstico,
pero no hubo seguimiento posterior.

De los 14 pacientes, 7 (50%) eran de sexo masculino y 7
(50%) femenino. Ocho pacientes (57,1%) fueron evaluados
durante el periodo neonatal y 6 (42,9%) consultaron luego
del primer mes de vida. Dentro de los antecedentes perina-
toldgicos, 3 pacientes (21,4%) fueron prematuros, de los
cuales 1 provenia de un embarazo gemelar. El parto fue por
via vaginal en 6 casos (42,9%) y por cesdrea en los restantes
8 (57,1%). Se constataron antecedentes familiares dermato-
l6gicos en 4 pacientes (28,5%): ictiosis (no especificada) en
2 y displasia ectodérmica hipohidrética (DEH) en los otros
2 casos.

Las complicaciones perinatolégicas fueron: sospecha de sep-
sis en 3 pacientes (21,4%), sepsis confirmada por hemocul-
tivos en otros 3 (21,4%), fisuras en los pliegues en 2 casos
(14,2%) y sindrome de distrés respiratorio (SDR) en 3 pa-
cientes (21,4%).

Todos los pacientes nacieron cubiertos por una membra-
na transltcida que afectaba casi por completo la superficie
corporal, con excepcién de un caso (7,1%), en el cual la
membrana se limitaba a las superficies acrales. Ademis, se
observé ectropion en 7 pacientes (50%) y eclabién en 7
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ETIOLOGIA PORCENTAJE
ERITRODERMIA ICTIOSIFORME CONGENITA NO AMPOLLAR
50%
(EICNA)
ICTIOSIS LAMELAR (IL) 10%
ICTIOSIS VULGAR (1V) 10%
BEBE COLODION AUTORRESOLUTIVO (BCA) 10%
TRICOTIODISTROFIA 20%

SINDROME DE SJOGREN-LARSSON
ENFERMEDAD DE GAUCHERTIPO 2

DISPLASIA ECTODERMICA HIPOHIDROTICA (DEH)
SINDROME DE CONRADI

SINDROME DE DORFMAN CHANARIN

ICTIOSIS VARIEGATA

SINDROME KORAXITRAQUITICO

QUERATODERMIA PALMO-PLANTAR CON LEUCOQUERATOSIS
ANOGENITAL

(50%). La hipoplasia de pabellones auriculares se presentd
en 6 (42,9%) casos. En 2 nifos (14,2%) se observé cabello
fino y escaso, y facies sugestiva de DEH.

La evolucién clinica de estos pacientes fue hacia: IL en 5
casos (36,7%) (de los cuales 2 fueron corroborados histol4-
gicamente); EICNA en 2 pacientes (14,2%) (confirmados
histolégicamente); DEH en 2 nifios (14,2%) (ambas con-
firmadas por biopsia); y un caso (7,1%) de BC acral. La
paciente 10 atin no tiene diagnéstico etiolégico debido al
escaso tiempo de seguimiento. La paciente 1, con diagnéds-
tico histolégico de IL/EICNA, fallecié a los 2 meses de vida
debido a un cuadro clinico de sepsis, con lo cual no pudimos
arribar al diagnéstico definitivo de la enfermedad de base.
Ademds, en el seguimiento a largo plazo, pudieron observar-
se manifestaciones clinicas de dermatitis atdpica en 4 casos
(28,5%): en los 2 pacientes con DEH, en un nifio con IL y
en uno con EICNA.

Todos los pacientes con ictiosis de base mantuvieron las ca-
racteristicas clinicas de cada una de ellas, mientras que el
caso de BC acral se resolvié completamente.
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TABLA I
_ SEXO/ ANTECEDENTES MANIFESTACIONES CLINICAS PATOLOGIA DE
M= Tor pEEToI0GKos ANTEC FAMILIARES COMPLICACIONES . s BOPSIATE SEGUIMIENTO
SEPSIS  ECTROPION ECLABION HIPOPL.
1, ANTPARGHY NO R oepsBLONESAURCULARES o ROt wman (TOREUEE
FISURAS ~ MANOS/PIES EN FLEXION LS.
ECTROPION ECLABION
M SOSPECHA DE SEPSIS. HIPOPL. DE PABELLONES
2 gy RNTPAEGRV \o SDR AURICULARES MANOS/PIES EN \o IL (18 m) I ICTIOSIS
FLEXION
ECTROPION ECLABION
; HIPOPL. DE PABELLONES
3 g, ANTPARGCES NO SOSPECHA DESERSIS o sy MO NO I IcTiosis
FLEXION
M TI0Y SOBRINO ALOPECIA ,
a0 RGPy e NO NO QS pecung PEHO0D) D DERMATITIS ATOPICA
F ECTROPION ECLABION HIPOPL. ICTIOSIS. EN TRATAMIENTO
5 gq RNTRAEGRV No SOSPECHADESEPSIS pe pageyions auRicuLaRes O IL{16m) I CONN-ACETILCISTEINA
; MEMBRANA COLOIDEA EN ,
6 gy ANTPARGCES NO NO R NO NO BCARAL  RESOLUCION COMPLETA
ECTROPION ECLABION
7 RNLBPEGCES NO NO HIPOPL. DE PABELLONES N vEm I Al B
AURICULARES
M RNPT345-PN1440- ECTROPION ECLABION .
B oA NO SR o0 ES 8 FLEHION NO NO I ICTIOSIS DERMATITIS ATOPICA
M RNPT28S-PN SEPSIS PORS.
?
? am o 100 o EPIDERMIDIS No O o ' ICTiosts
y RNPTEPEG
0 GEMELRGEs NO ’ : NO NO : ICTIOSIS DERMATITIS ATOPICA
ICTERICIA
n o reeaseces CIOSSEN ooy, ECROPONECABONHRORL NO AN B CUERO
7d FAMILIARES LEIANOS  TFr 0" > DE PABELLONES AURICULARES DIAGNOSTICO et
ALOPECIA FACIES ,
M TI0 MATERNO Y DERMATITIS ATOPICA
2 RNT-PAEG-PY NO NO PECULIAR  DEH DEH
15m PRIMO CON DEH oo ANODONTIA
3 M pmearepy NO NO \o NO EICA FICNA IcTIosis
11d (7m)
MADRE 2 ABORTOS
; ESPONTANEOS. FICNA ICTIOSIS HIPERQUERATOSIS
W RNTPARGCES e FISURAS NO NO i FICNA A
FAMILIARES LEIANOS
Abreviaturas

M: masculino, F: femenino, d: dias, m: meses, a: afios, RNT: recién nacido de término, RNPT: recién nacido pretérmino, PAEG: peso adecuado para
la edad gestacional, BPEG: bajo peso para la edad gestacional, PV: parto vaginal, CES: cesdrea, PN: peso de nacimiento, S: semanas, DEH: displasia
ectodérmica hipohidrética, SDR: sindrome de distrés respiratorio, EICNA: eritrodermia ictiosiforme congénita no ampollar, IL: ictiosis lamelar, IV: ictiosis

vulgar, BC: bebé colodion.
Discusion

La entidad denominada BC comprende a una condicién
transitoria del recién nacido, que consiste en la presencia
de una membrana-simil que cubre casi completamente la
superficie corporal.! Es un cuadro raro, que afecta a ambos
sexos por igual.* En coincidencia con lo descripto en la li-
teratura, en nuestra serie de casos observamos una distribu-
cién por sexos similar.

La condicién de BC se refiere a una membrana compresiva,
adherida a la piel, transparente y brillante, que en la mayoria
de los casos recubre casi todo el tegumento del recién naci-

do, existiendo también formas localizadas.! Esta caracteristi-
ca se observé en el 100% de nuestros casos, con diferencias
en la severidad de presentacién. En uno de nuestros pacien-
tes esta membrana estaba solamente localizada en manos y
pies. Generalmente se desprende en forma completa dentro
de las 2 a 4 semanas de vida,™ hecho que también se cons-
tatd en nuestra casuistica.

Existen tres formas de BC: 1) sindrome de BC: con mutacién
en el gen de la transglutaminasa-1 (TGM-7). Corresponde al
fenotipo mds frecuente. 2) BC autorresolutivo (BCA) (se/f
healing collodion baby): nueva mutacion en el gen de la TGM-1
que afecta la isomerizacidn cis/trans de la enzima TGase.



Corresponde al 10% de los casos*. 3) BC autorresolutivo
acral: mutacion diferente en el gen de la TGM-1.

En nuestra poblacién no contamos con la posibilidad de
realizar estudios genéticos. Pero de acuerdo con la presenta-
cién clinica inferimos que 13 de nuestros pacientes (92,8%)
correspondieron a la forma sindrémica y 1 paciente (7,14%)
presenté la forma autorresolutiva acral.

En los tltimos tiempos el avance en las investigaciones ge-
néticas ha aportado importantes datos en cuanto a los genes
afectados, sus mutaciones, tipo de herencia y diagndstico
prenatal. La base genética del BC depende de la condicién
de base. La mayoria de los nifios con diagnéstico de BC
presenta una ictiosis congénita autosémica recesiva (ICAR).
Seis genes han sido asociados a éstas: TGM-1, ALOXE3,
ALOX12B, ABCA12, NIPALA4 (anteriormente conoci-
do como ICHTHYIN) y CYP4F22. Las mutaciones en el
gen de la TGM-7 corresponden aproximadamente al 40%
de los casos de ICAR. EI 90% de las IL presenta mutacio-
nes en este gen y el 10% restante, afectacién de los genes
ALOX12B y ABCA12 (este tltimo da el fenotipo mds se-
vero). En la EICNA se han descripto alteraciones en los ge-
nes TGM-1, AL.OXE3, AL.OX12B y NIPAL 4. La forma
de BCA presenta mutaciones en el gen de la TGM-7 que se
ponen de manifiesto intratitero. Se propone que esto ocu-
rrirfa debido a la presién hidrostdtica que ejerce el liquido
amnidtico sobre el feto, que inhibiria la accién de la enzima,
recuperando parcialmente su actividad luego de producido
el parto. Otras formas de presentacién en las que se han
detectado mutaciones diferentes en el gen de la TGM-7 son
el BC autorresolutivo acral y la ictiosis en traje de bafio.!>!
En nuestra serie de casos 3 pacientes BC (21,4%) fueron
prematuros (1 de ellos fue una IL y en 2 no hubo segui-
miento). En la bibliografia se describe una mayor incidencia
de prematurez en los pacientes con ICAR."? La mayoria de
los nifios de nuestra serie provenia de madres sanas y de
embarazos normales.

En relacién con los antecedentes familiares, los 2 casos con
DEH y 2 pacientes con ictiosis presentaron antecedentes de
la misma patologfa.

La condicién de BC se asocia con diversas complicaciones
durante el periodo neonatal. Las principales son: hipo-
termia, deshidratacién, infecciones de piel, fisuras, sepsis,
conjuntivitis y compresién mecdnica del térax y los miem-
bros.® En nuestra casuistica presentaron complicaciones du-
rante esta etapa 8 pacientes (57,1%); ellas fueron: sospecha
y sepsis confirmada, SDR vy fisuras de dificil tratamiento.
Dos de los pacientes que presentaron SDR y sepsis fueron
bebés prematuros, con lo cual es dificil distinguir cudl fue
verdaderamente la causa de las mismas. La mayorfa de los
pacientes que presentd complicaciones correspondia a los
fenotipos mds severos de BC.

Esta membrana es la expresién mds severa de diversos tras-
tornos de la cornificacién. La mayor parte de las veces se
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debe a las ictiosis congénitas autosdémicas recesivas (ICAR):
IL, EICNA y fenotipos intermedios entre ambas. El 50%
de los casos de BC corresponderia a EICNA y el 10% a
IL." En nuestra serie de casos, 8 pacientes (57,1%) evolu-
cionaron hacia algin tipo de ICAR, lo cual coincide con
la literatura, pero tuvimos un porcentaje mayor de IL: 5
(35,7%) de IL contra 2 (14,2%) de EICNA. La paciente 1

evoluciond a una ictiosis severa sin poder llegar a definirse



por las caracteristicas clinicas el tipo de ICAR. En nuestra
muestra, ademds de las ictiosis, 2 casos correspondieron a
DEH (14,2%), un paciente present6 un BC autorresolutivo
acral (7,1%) y en 3 pacientes (21,4%) no hubo diagnéstico
definitivo (en 2 casos por no tener seguimiento y un pacien-
te que fue diagnosticado recientemente sin poder distinguir
hasta la actualidad su condicién de base).

M. F. Seacchi, B. Pagotto, N. Correa. A. Castillo, P.C. Luna, P. Boggio, M.E. Abad, M. Larralde

En una investigacién retrospectiva sobre 112 pacientes con
DE realizada en 1989, se constaté que el 70% de 81 nifios
que padecia una DEH ligada al X presenté “piel colodién”,
“plastificada” o “en muda de serpiente” al momento del
nacimiento. Plantin y colegas publicaron en 1992 sobre el
primer paciente con DEH nacido con fenotipo de BC y su-
girieron que este hallazgo podria ser no tan infrecuente, pero
probablemente subdiagnosticado. Por lo tanto, el fenotipo
BC podria ser un signo marcador de la DEH en el periodo
neonatal, lo que facilitarfa su diagndstico temprano.?**

La evolucién de cada paciente con BC es dificil de predecir,
pero la severidad inicial del fenotipo y el tiempo en que la
membrana se desprende pueden ser indicadores de ictiosis
severas.! En una revisién de 17 casos de BC los autores no
hallaron ningtin signo clinico sugestivo del diagnéstico fi-
nal.> En nuestro trabajo pudimos determinar que de los 7
pacientes (50%) con manifestaciones clinicas mds severas
como ectropion, eclabién, hipoplasia de pabellones auricu-
lares, compresién y contracturas en flexién de manos y pies,
la mayorfa correspondié a ICAR, principalmente IL (5 pa-
cientes, el 35,7%).

La biopsia de piel no es necesaria para establecer el diagnés-
tico de BC. El diagndstico de la condicién de base puede
tomar mucho tiempo.'”? La definicién del trastorno sub-
yacente lo mds precoz posible es importante para el trata-
miento, prondstico y asesoramiento genético del paciente
y sus familias.>> En nuestros casos se realiz6 biopsia de piel
en 8 pacientes. La misma se hizo en forma diferida, luego
de desprendida la membrana coloidea, excepto en una pa-
ciente en la cual se realizd a los 4 dias de vida. En 7 de los
8 casos biopsiados hubo correlacién clinico-patolégica. En
el paciente 7 el diagnéstico anatomopatoldgico difirié del
diagnéstico evolutivo.

El tratamiento general del BC incluye internacién en Uni-
dad de Terapia Intensiva Neonatal, aislamiento, incuba-
dora con humedad y temperatura adecuadas, hidratacién,
emolientes estériles, cuidado y tratamiento de las fisuras
cutdneas, cuidado oftalmoldgico y medidas de sostén.! Los
retinoides sistémicos (acitretin) 0,5- 0,75 mg/kg/dia deben
ser considerados cuando la membrana coloidea demora su
desprendimiento, aumentando el riesgo de infecciones.?

El pronéstico final ha mejorado draméticamente en los lti-
mos afios, junto con el desarrollo de las unidades de cuida-
dos intensivos neonatales.’

La mortalidad del BC ha sido estimada en un 10-20%.' En
nuestra poblacién sélo un paciente fallecié a los 2 meses de vida
debido a un cuadro de sepsis. Esto representa una mortalidad
del 7,1%, lo cual coincide con la descripta en la bibliografia.
En conclusién, el BC es la representacién clinica inicial de
distintos trastornos genéticos bien definidos, los cuales de-
ben ser distinguidos por los antecedentes familiares y por la
historia natural de la condicién de base.”
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