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Bebé colodion:

Buscando respuestas bajo el “papel celofdan”
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Eltérmino bebé colodién hace referencia auna
condicion transitoria del neonato caracteriza-
da por la presencia de una gruesa membrana
translicida que cubre casi toda la superficie
corporal delrecién nacidoy describe un proce-
so que en la mayoria de casos supone la forma
de inicio de un cuadro de ictiosis, aunque tam-
bién puede evolucionar hacia sindromes mas
complejos. Es una entidad poco frecuente, con
una prevalencia de 1 cada 50.000-100.000
nacidos vivos y con una frecuencia ligeramen-
te superior en varones. Este cuadro no consti-
tuye una enfermedad propia sino que consti-
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tuye una manifestacion clinica que es comun
a varios procesos. Aunque actualmente sigue
considerandose un cuadro grave que aumenta
mucho la morbilidad y mortalidad del recién
nacido, el pronostico ha mejorado mucho en
los ultimos anos gracias a los avances en el co-
nocimiento, en el manejo y en la prevencion
de las complicaciones asociadas.

Esta entidad fue descrita por Seligman en
1841, pero fue en 1892 cuando Hallopeau vy
Waletet acunaron por primera vez el término
bebé colodidn. La caracteristica principal de
esta entidad es la presencia de una membra-
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na adherente, gruesa, brillante y transparente,
que recuerda a papel celofan, que cubre casi
toda la superficie corporal del recién nacido
(Figuras 1y 2).

Figura 1.

Existen formas clinicas menos frecuentes en
las que la afectacion es localizada. La compre-
sién de la membrana da lugar a alteraciones
transitorias faciales como ectropion, eclabion,
pseudocontracturas, ausencia de cejas, pelo
escaso o hipoplasia nasal y a otras complica-
ciones como dificultades para la respiracion 'y
la alimentacién, edema o isquemia distal de
extremidades o hipohidrosis. Esta membrana
comienza a fisurarse a las 48 horas de vida
y posteriormente comienza a desprenderse
progresivamente, siendo completo el despe-
gamiento entre la tercera y la cuarta semanas
de vida, pudiendo observarse tras su desapari-
cidén una piel subyacente normal o con alguna
alteracion que permita intuir la enfermedad
de base del paciente.

Diagnéstico
La mayor parte de los casos corresponden a
pacientes que presentan mutaciones en los
genes TGM1, ALOXE3 o ALOX12B y que tras
el desprendimiento de la membrana desarro-
llardn una forma de ictiosis congénita autosoé-
mica recesiva (ARCI), término bajo el cual se
engloban las entidades clasicamente conoci-
das como ictiosis lamelar, eritrodermia ictio-
siforme congénita no ampollosa y otros fe-
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notipos intermedios (el término ictiosis hace
referencia a un grupo de enfermedades que
tienen en comun una alteracion en el proceso
de cornificacion de la piel, de modo que los
pacientes afectados presentan una piel seca
y cubierta de escamas). Con menor frecuencia
los pacientes evolucionan hacia otros proce-
sos como ictiosis vulgar, ictiosis ligada al X,
sindrome de Conradi, sindrome de Netherton,
tricotiodistrofia, sindrome de Gaucher, displa-
sia ectodérmica hipohidrética y sindrome de
Sjogren-Larsson entre otros. En el 10% de los
casos los pacientes mejoran espontdaneamen-
te, dando paso a una piel normal o practica-
mente normal, denomindndose estos casos
como "bebé colodidn autorresolutivo”.

El diagnostico definitivo de la enfermedad de
base puede dilatarse en el tiempo, ya que las
manifestaciones clinicas propias de las enfer-
medades subyacentes suelen instaurarse de
forma paulatina. Son de utilidad la realizacion
de una anamnesis detallada en la que se refle-
jen los antecedentes de consanguinidad y la
realizacién de una biopsia cutanea. La realiza-
cion de otras pruebas, como técnicas de bio-
logia molecular para valorar mutaciones en el
gen de la transglutaminasa 1 (TGM1), analisis

del pelo para descartar tricotiodistrofia o bus-
queda de lipidos en los leucocitos para des-
cartar enfermedad de Gaucher, deben realizar-
se en algunos casos en funcion de la sospecha
clinica.

Manejo y complicaciones asociadas

Se recomienda el traslado de estos pacientes
a una unidad de cuidados intensivos neonatal
0 una unidad especializada en el manejo de
recién nacidos prematuros.

El pronostico de estos pacientes ha mejorado
mucho en los Ultimos anos gracias a los avan-
ces en el conocimiento de los cuidados neona-
tales y al desarrollo de unidades de cuidados
intensivos neonatales especificas, habiendo
disminuido la mortalidad desde un 50% en
1960 hasta un 5% en la actualidad.

La alteracion de la barrera epidérmica en estos
pacientes conduce a una pérdida transepidér-
mica de liquido entre 4y 7 veces superior a la
ordinaria con tendencia a la deshidratacion hi-
pernatrémica y a una intensa pérdida de calor
y de calorias.

Entre las complicaciones mas habituales des-
tacar la inestabilidad térmica y la tendencia a
la hipotermig, la hipohidrosis, las infecciones
cutaneas o sistémicas, la presencia de dificul-
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tades para la alimentacidon y el retraso en el
crecimiento, la toxicidad sistémica secunda-
ria a la aplicacion de productos tdépicos como
consecuencia de un aumento en la absorcion,
la isquemia distal de miembros como conse-
cuencia de la compresién mecanica ejercida
por la membrana y la aparicién de complica-
ciones oftalmolégicas como queratitis o ectro-
pion entre otras (Figura 3).

Figura 3.

Complicaciones asociadas al bebe colodion

Deshidratacién hipernatrémica

Inestabilidad térmica, hipotermia

Hipohidrosis, hipertermia

Infecciones cutaneas o sistémicas, sepsis

Dificultad respiratoria

Dificultades para alimentacion, bajo peso

Oftalmolégicas: queratitis, sinequias corneales

Isquemia distal de miembros

Para el soporte vital del neonato, resulta esen-
cial la ubicacion precoz del enfermo en una
incubadora con humedad relativa elevada (se
recomienda habitualmente entre 60-100%),
lo que contribuye a minimizar las pérdidas
insensibles, disminuyendo notablemente el
riesgo de deshidratacion hipernatrémica e hi-
potermia. El manejo hidroelectrolitico debe
realizarse de forma individualizada en cada pa-
ciente, aportando los electrolitos necesarios y
monitorizando las pérdidas. Debido al intenso
gasto calorico, suele ser necesaria la adminis-
tracion precoz de suplementos hipercaloéricos
para asegurar el crecimiento y la ganancia de
peso. En los casos en los que existen dificulta-
des en la alimentacion y/o poca ganancia pon-
deral, es de utilidad la alimentacion del neo-
nato mediante sonda nasogastrica.

En general no se recomienda el uso de anti-
bioterapia profilactica, recomendandose Uni-
camente una vigilancia estrecha que permita
la deteccion y el tratamiento precoz de las
posibles complicaciones infecciosas. Los pa-
togenos mas habituales son los colonizadores
habituales de la piel, estafilococos y estrep-
tococos, siendo también habituales las infec-
ciones por candida y por patégenos que estén
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presentes en la unidad en la que se encuentre
el paciente.

Clasicamente se recomendaba el uso de emo-
lientes varias veces al dia, pero actualmente
SuU uso es controvertido, ya que mientras que
Con su uso se consigue disminuir las pérdidas
transepidérmicas de agua, existen varias pu-
blicaciones recientes que relacionan el uso de
emolientes con un aumento en la incidencia
de procesos infecciosos.

La eliminacion activa del colodidon no es reco-
mendable excepto en aquellos casos en los
que su presencia se asocie a dificultad respi-
ratoria.

El tratamiento del neonato con retinoides ora-
les o sistémicos puede ser de utilidad en casos
seleccionados para acelerar el desprendimien-
to de la membrana y para mejorar el ectropion
y el eclabion.

La valoracion y los cuidados oftalmologicos
son precisos en los casos acompanados de
ectropion para prevenir complicaciones como
conjuntivitis, queratitis y sinequias corneales.
El conocimiento del diagnostico definitivo y
del pronoéstico a largo plazo de estos pacientes
puede demorarse incluso varios anos, ya que
depende del desarrollo progresivo de las ma-
nifestaciones clinicas caracteristicas de cada

entidad por lo que, en un primer momento, el
manejo cuidadoso de los pacientes para evitar
la aparicién de complicaciones y el tratamien-
to de soporte han de ser prioritarios en todos
los casos.
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