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ctiosis proviene
de la raiz griega
ichthys, que
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refiriéndose a la
descamacion
cutanea que es
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stos trastorno
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localizado o
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manifestaciones
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En paciente
con ictiosis, la
funcién de
barrera de la
piel se ve
comprometida
y tiene una
capacidad
disminuida para
oroteger
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Tabla 1 Clasificacién clinica segin el consenso de ictiosis 2009

Ictiosis no sindromicas

Ictiosis sindromicas

Ictiosis no sindramicas

Ictiosis sindrémicas

Ictiosis comunes

Ictiosis vulgar
Ictiosis recesiva ligada a X

ICAR

Formas mayores

Ictiosis lamelar

Eritrodermia ictiosiforme congénita
Ictiosis arlequin

Formas menores

Bebe colodion autorresolutivo
Bebe colodion autorresolutivo acral
Ictiosis en traje de banio

Ictiosis queratinopaticas

Formas mayores
Ictiosis epidermolitica
Ictiosis epidermolitica superficial

Ligadasa X

Ictiosis recesiva ligada a X

Sindrome IFAP

Sindrome de Conradi-Hunermann-Happle

Autosomicas

Trastornos del pelo
Sindrome de Netherton
Tricotiodistrofia
Sindrome TH
Sindrome IHCE

Trastornos neurologicos
Sindrome de Sjogren Larsson

Sindrome de Refsum
Sindrome de MEDNIK

Formas menores

Ictiosis epidermolitica autosdmica recesiva
Ictiosis epidermolitica anular

Ictiosis Curth-Macklin

Mevus epidermolitico

Oitras formas

Cueratodermia loricrina
Eritroqueratodermia variabilis

Sindrome de piel exfoliada

Eritrodermia ictiosiforme congénita reticular
Sindrome KLICK

Otros signos asociados

Sindrome Chanarin-Dorfman
Sindrome KID
Sindrome ictiosis-prematuridad

Vega Almendra, Nadia, & Aranibar Duran, Ligia. (2016). Ictiosis hereditaria: desafio diagndstico y terapéutico. Revista chilena de
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Bebe colodidon

A N

El termino bebe colodion fue introducido en 1884, descrito por

el fenotipo de un recién nacido con una membrana de i
pergamino que cubre la superficie del cuerpo

CB es raro, se estima que ocurre en 1 de cada 50,000 a 100,000
nacimientos

Es una presentacion comun de varias ictiosis congénitas, la
mayoria de las cuales se heredan de forma autosémica recesiva

Prado R%, Ellis LZ, Gamble R, Funk T, Arbuckle HA, Bruckner AL., Collodion baby: an update with a focus on practical management. ) Am Acad Dermatol. 2012
Dec;67(6):1362-74. doi: 10.1016/j.jaad.2012.05.036. Epub 2012 Jul 31.
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Clinica

La tensidn de la piel provoca
caracteristicas distorsionadas en
la cara y extremidades dando
resultado al ectropidn, eclabio,
pseudocontracturas, ausencia de
cejas, poco cabello e hipoplasia
nasal y del cartilago auricular

)

Las caracteristicas menos
comunes incluyen succion
deficiente, ventilacion pulmonar
restringida, constriccion vascular
digital y edema de las
extremidades.

CB nacen a término y no son
pequenos para la edad
gestacional. Se ha encontrado un
ligero predominio masculino de
significado poco claro en la
literatura
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Ictiosis
Lamelar

Se presenia al nacimiento como bebé colodidn. Se
caracteriza por presentar cscamas grandes, oscuras,
generalizadas. No respeta pliegues

Se azocia a ectropin, alopecia cicatnicial, alleraciones
ungueales ¢ hipohidrosis

bebe colodion

Eritrodermia
Ictiosiforme
congeénita

Ictiosis bebe colodion
arlequin autorresolutivo

Se¢ presenta al nacimiento como bebé colodidn. Se Al nacimicnto se presenta como bebe colodion severo. La 5S¢ presenta al nacimiento como bebe coloditn, pero se
caracteriza PO Preseniar escanas h]i'll'H."'-'L‘:. FIHH:'A. presentacidn clinica es similar a un cuadro severo de IL o resuelve en forma g(jnmku O Casi L'L'Imj:lil.'tll a los 3 meses

- aliradss -~ T IC ’
generalizadas, con eritensa de base E Al nacimiento presenta membrana colodidn acral, la cual se
Se puede asociar a ectropion leve, alopecia cicatnicial, resuelve en forma completa a los 3 meses

alieraciones ungueales ¢ hipohidrosis
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La preocupacion principal es la
barrera epidérmica

La piel aumenta la perdida
transepidermica de agua 7 veces mas
gue una piel normal

La perdida de agua exagerada esta
asociada con la pérdida de calor, la

inestabilidad de la temperatura vy la
deshidratacion hipernatremica

La pérdida de calor por evaporacion
también causa un importante drenaje
caldrico, que en asociacion con el
gasto calérico de la hiperplasia
cutdnea y la inflamacién cronica,
puede ser suficiente para explicar la
falla del crecimiento




¢ Monitoreo de la temperatura
corporal y evitacion de la

e Colocacion del recién hipotermia debido al aumento de

* Monitoreo del equilibrio * Suplemento caldrico si es

e Admision a la UCIN

nacido en una incubadora
altamente humidificada

la pérdida de agua
transepidérmicay el

sobrecalentamiento causado por

la hipohidrosis

de agua y electrolitos

necesario

* Monitoreo de signos de
infeccion cutdnea o
sistémica, y precauciones
estandar de la UCIN para el
control de infecciones
cuando se maneja nifios

e Uso de emoliente tépico a

base de vaselina varias
veces al dia

e Evitar unglientos
medicados

e Evaluacion oftalmoldgica
de ectropion

e Evaluacion
otorrinolaringologia si canal
auditivo externo esta
obstruido

* Manejo del dolor si es
necesario

¢ Colocacion de la sonda
nasogastrica si la dificultad
para succionar impide una

alimentacion adecuada

¢ Uso de retinoide oral
cuando sea necesario

e Fomento de la
participacion de los padres
en el cuidado del bebé

* Diagnostico de la
enfermedad subyacente
UCIN, unidad de cuidados

intensivos neonatales.




Monitoreo del

* CB tiene una perdida de agua promedio en el dia4 erade 112 g/ m?/ h, en

ba |a Nnce d a agu 3 comparacion con 18 g / m? / h en bebés sanos. (hipernatremia)
. * Por lo tanto, durante las primeras semanas de vida, es esencial un calculo preciso de la
V eleCtrO“tOS, V ingesta y la produccién.

ga Sto d e ene rg |'a * El peso corporal es uno de los mejores indicadores clinicos para la adaptacion de los
nutrientes y la ingesta de liquidos, y esto debe verificarse diariamente.



Nutricion
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Debido a que la evaporacién transcutdanea se acompafia de pérdida de calor, tasas
constituyen un importante drenaje caldrico, y la gravedad del defecto de barrera se
correlaciona con el aumento de las demandas metabdlicas.

Los bebés con CB grave deben ser tratados con suplementos caldricos tempranos para
maximizar su potencial de crecimiento
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Monitoreo de
signos de infeccion

V4
CUta n€a o * Sin embargo, dado que existe un mayor riesgo de desarrollar infecciones, la
S|Stém|ca vigilancia es importante y la sospecha clinica de infeccion

‘\___.

* No se recomiendan los antibidticos profilacticos.



Emolientes

La aplicacidon dos veces al dia de emoliente de agua en aceite disminuyd la TEWL en
un 80% en los primeros 30 minutos y en un 37% en las siguientes 4 a 6 horas.

Debido a que CB tiene una funcidén de barrera cutanea defectuosa con un aumento
de TEWL, la aplicacion de un emoliente suave tiene un beneficio tedrico, pero la
literatura muestra resultados controvertidos.

vaselina estéril junto con el lavado de manos adecuado de los trabajadores de Ia
salud disminuyd el riesgo de infeccio, recomendamos la aplicacién de vaselina o
emoliente de agua en aceite de 4 a 6 veces al dia SOCHIPE)



1

EVIte el uso de * Debido a la barrera epidérmica interrumpida, la aplicaciéon de medicamentos tépicos
se conlleva un riesgo de absorcidon percutanea e intoxicacion sistémica
unglentos

medicados



Atencion
oftalmolégica y
otorrinolaringologia

Recomendamos consultar con un oftalmdlogo para la ectropién en CB. Es
crucial proteger los ojos expuestos con una pomada lubricante suave para
prevenir el desarrollo de conjuntivitis y queratitis.

Si el recién nacido falla una prueba de audicion o si el canal auditivo externo
esta obstruido, se indica la consulta otorrinolaringologia para desbridar el
canal auditivo
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REtanIdES Orales * En casos seleccionados de CB, cuando se retrasa el desprendimiento de la

membrana, o en pacientes con ictiosis subyacente grave, se puede considerar
la administracion de un retinoide oral

* Los efectos secundarios comunes incluyen queilitis, piel fragil, ojos secos vy
anomalias en el perfil lipidico y enzimas hepaticas



Manejo del dolor
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* EL bebé debe ser evaluado rutinariamente para detectar signos de dolor. Si
se observa, una cama suave o una cama de agua pueden ser utiles y los
analgésicos antes del bafio (con Suero Fisioldgico, hipoclorito de sodio
diluido o microdacyn) y el cuidado de la piel pueden ser apropiados



Participacion de los

pad res * La vinculacién se estimula al permitir que los padres estén al lado de la cama
tanto como sea posible durante el periodo de estabilizacidon.
* Los padres deben participar activamente en el cuidado del bebé.



Pronostico

En aproximadamente el 10% de
CB, el fenotipo de ictiosis mejora
espontaneamente, dejando una
piel de apariencia casi normal

J

El prondstico a largo plazo es el
diagndstico de la afeccion
subyacente.

La mortalidad en la CB fue tan
alta como 50% en 1960,
disminuyd a 11% en 1986 y hoy
es de aproximadamente 5%,. El
prondstico general ha mejorado
gracias a los avances de las UCIN

J

Procedimientos de diagndstico:
Historial familiar detallado,
muestra de biopsia de piel,
pruebas genéticas para las

mutaciones conocidas asociadas

con CB

J
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Conclusion

* CB no es un diagnostico, sino un fenotipo neonatal que puede
evolucionar en muchas condiciones distinta

 Debido a la rareza de CB, no todos los médicos estan familiarizados
con los procedimientos de diagndstico y tratamiento.

* Por lo tanto, es importante contactar a expertos en este campo vy
derivar a las familias y pacientes afectados a organizaciones de apoyo,
especialmente cuando la condicion subyacente requiere un manejo a
largo plazo (Fundacion para la Ictiosis y Tipos de Piel Relacionados)
hay una base activa que brinda informacion, educacion y apoyo a
familias y pacientes con ictiosis (http://firstskinfoundation.org) .



http://firstskinfoundation.org)/
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