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Bébé Colodio e Ictioses Congénitas
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Servigo de Pediatria da Maternidade Dr. Alfredo da Costa

Resumo

Os autores fazem uma revisdo tedrica sobre bébé colddio e
ictioses congeénitas.

O bébé colddio é um estado cutaneo patoldgico, com uma
incidéncia de 1:10 000 RN. Sendo a pele o 6rgdo atingido, ¢ feita
uma descri¢do sumaria da sua constitui¢do, fungdes e importéncia
como orgdo de revestimento, protec¢do e ligagdo com o meio
exterior. E abordada sumariamente a embriologia da pele, para uma
melhor compreensio desta patologia.

O bébé colodio ¢ um fendtipo que pode corresponder a varios
genotipos. Descrevem-se as suas particularidades e possiveis com-
plicagdes, que ¢ necessario prever ou tratar. E feita a enumeragéo
¢ caracterizagdo dos varios tipos de evolugdo, com particular realce
para as ictioses relacionadas com o sindroma: Ictiose Lamelar e
Eritrodermia Ictiosiforme Congénita ndo Bolhosa, Ictiose Recessiva
Ligada ao Cromossoma X, Ictiose Vulgar, Sindroma de Sjogren-
Larsson, Sindroma de Chanarin-Dorfman.

Aborda-se ainda, o dificil e ainda ndo completamente resolvido
problema do diagnodstico pré-natal e da identificagdo de portadores.

Foi feita uma revisdo de todas as criangas que nasceram com
fenotipo de bébé colddio na Maternidade Dr. Alfredo da Costa,
durante o periodo de 1992 a 1996.

Encontraram-sc 4 casos (3 de Ictiose Lamelar e 1 de Ictiose
Vulgar).

E feita a caracterizagio de cada um deles quanto ao peso ao
nascer, sexo, gravidez e parto, antecedentes familiares, dias de
internamento e diagnostico histoldgico.
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Summary

Collodian Baby and Congenital Ichthyosis

The authors made a revision about collodion baby and
congenital ichthyosis.
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The collodion baby is a skin disease. The incidence is 1:10 000
newborn infants.

The embriology, constitution, functions and importance of the
skin are summarized.

The collodion baby is the phenotype of several genotypes.
Their characteristics and complications are reported.

There are several expected evolutions when we deal with a
collodion baby: Lamellar ichthyosis, Congenital ichthyosiform
erythroderma, Recessive X-linked ichthyosis, Ichthyosis vulgaris,
Sjogren-Larsson syndrome, Chanarin-Dorfman syndrome.

We made a revision in order to identifie all the infants born
in Maternidade Dr. Alfredo da Costa between 1992 and 1996. Four
cases were reported. Three infants had Lamellar ichthyosis and
one Ichthyosis vulgaris.

The gestation and delivery, birth weight, sex, family history,
time of discharge and histology were described.

Key-Words: Collodion baby, ichthyosis.

A PELE COMO ORGAO

A pele ¢ o orgdo que reveste o corpo e assegura as
relagdes entre o meio interior ¢ o exterior. Constitui a
fachada que estabelece o perfil caracteristico do homem.

E constituida por 2 tecidos justapostos e intimamente
unidos: derme e epiderme.

A derme representa uma camada de espessura vari-
avel de tecido conjuntivo denso, e a epiderme ¢é formada
por um epitélio estratificado e queratinizado.

A epiderme representa em grande parte uma «diferen-
ciagdo funcional» do orgdo em relagdo com a sua situa-
¢do limite no corpo. Mantém a capacidade embrionaria de
multiplicagc@o e estd em renovagdo permanente. Este
fendmeno ¢ um dos mais caracteristicos do orgdo e
contribui de forma decisiva para a biologia da superficie
corporal na sua globalidade.

EMBRIOLOGIA

A epiderme deriva da ectoderme e a derme deriva de
mesenquima (Quadro 1).
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QUADRO 1
EMBRIOLOGIA DA PELE HUMANA

ORIGEM primeiras semanas 6* semana

3 mes. 47 mes ‘meses seguintes

periderme
(periférica)

ECTODERME unicelular

mZmmo-Tm

<. germinativa
(basal)

células
fusiformes

mesenquinatosas
MESENQUINA|

mZmmo

vasos

A evolucdo da pele humana ndo ¢ uniforme. Ha areas
que iniciam o seu desenvolvimento mais cedo do que
-outras. Por este motivo, a caracterizagdo morfologica
embrionaria depende nfdo s6 da idade, mas também da
area topografica considerada. De modo geral, a evolugio
¢ mais precoce na extremidade cefalica e na linha média
do que na extremidade caudal e na periferia.

Durante o 1.° més de desenvolvimento embrionario a
ectoderme ¢ constituida por uma unica camada de células
achatadas e morfologicamente incaracteristicas. A meso-
derme ¢ constituida por células ramificadas embebidas
em material amorfo.

Cerca das 6 semanas observa-se a divisdo da camada
ectddermica de revestimento em 2 folhetos celulares jus-
tapostos, denominados periderme (periférico) e camada
germinativa (basal). A periderme é um tecido transitério
que vai sofrer varias modificagdes e desaparecer por volta
dos 4-5 meses. Gradualmente a parte central das células
peridérmicas torna-se procidente para a cavidade amnid-
tica e com aspecto globoso. Mais tarde observam-se
constrigdes na base destas dilatagdes celulares, as quais
se tornam pediculares ¢ se soltam para o liquido amnidtico
(4.° més). Por volta do 5.° més a desagregagdo da maior
parte das células peridérmicas estd completa. A presenca
dos ultimos fragmentos de células peridermicas coincide
com a queratinizag@o das células estratificadas subjacentes
que constituem assim a definitiva epiderme estratificada e
queratinizada.

Admite-se que a periderme execute fungdes de pro-
tec¢do do embrido enquanto a queratiniza¢do nio se
estabelece. Além disso a existéncia das referidas eleva-
¢Oes globulares, aumenta consideravelmente a super-
ficie em contacto com o liquido amnidtico o que sugere
que a actividade da periderme se relaciona com trocas
de materiais executadas através da area assim aumen-
tada.

fibrilhas colagénias

periderme. (eliminaglo) QUERATINIZACAO

cintermedidrias

glandula

¢ germinativas  ———————— anexos pelos
\ unhas

melanocitos

<41, dc Langerhans

mastécitos

fibras eldsticas.

A medida que se passam os fenémenos referidos na
periderme, as células da camada germinativa multiplicam-
se ¢ estratificam-se gradualmente ¢ comegam a adquirir
as estruturas fibrilhares caracteristicas das células epiteliais
as quais se atribuem fung¢des de «esqueleto» celular na
manuten¢do da forma e resisténcia.

Na mesoderme, gradualmente pelas cinco a seis
semanas inicia-se a sintese das fibras colagéneas, sendo
o aparecimento das fibras elasticas mais tardio (depois
do 5.° 6.° més).

Os vasos sanguineos observam-se desde cedo, assim
como as estruturas nervosas.

Os anexos pilo-sebaceos e glandulares iniciam a sua
formagdo por volta do 3.°, 4.° més de evolugido ™.

FUNCOES

A pele humana ¢ um orgdo com estrutura complexa
e fungdes variadas, cuja aparéncia é fundamental na
vida de relag@o do individuo. Ela resulta do somatdrio de
factores determinados gencticamente (patrimonio heredi-
tario) com outros adquiridos ao longo da vida em
consequéncia de estimulos ambienciais ou de influéncias
endogenas.

Nesta perspectiva, a pele ¢ o espelho do individuo,
na medida em que reflecte a sua idade, sexo, os estados
animicos, a saude e doenga (Quadro 2).

A posi¢do de fronteira que ocupa entre os meios
interno e externo condiciona-lhe grande vulnerabilidade,
mas as propriedades de resisténcia e adaptabilidade
permitem-lhe manter a sua integridade e a do individuo
dentro de largos limites V.

No caso particular do recém-nascido muita da sua
vida ¢ experimentada através da pele. O toque suave da
pele quando manipulado, o desconforto da humidade da
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fralda, o contacto com as superficies do meio onde se
encontra podem ser fontes de prazer ou desagrado para
a crianga e ajudam-no a definir o0 seu ambiente e os seus
limites pessoais.

QUADRO 2
PELE HUMANA

FUNCOES
APARENCIA (RELACAO COM O EXTERIOR)

Limite do corpo (moldagem)
Expressdo de personalidade
Caracter sexual
Caracter racial

PROTECCAO (DEFESA)
Plasticidade
resisténcia
flexibilidade

Impermeabilidade
Renovagdo ¢ reparagdo
Informacgao
sensorial
imunologica
Conservagiio da homeostasia
claboragdo de metabolitos
regulagdo hemodinamica
termorregulagdo

A pele surge desta forma como uma ligagdo e uma
interface com o mundo dos objectos que o rodeiam.

As criancas que n@o sfo agarradas ou tocadas o
suficiente falham em desenvolver um sentido forte das
suas ligagdes ¢ da existéncia dos outros. Tais criangas
tornam-se mais paradas, menos activas e eventualmente
deprimidas @,

BEBE COLODIO

Bébé colddio ¢ uma designagdo genérica utilizada para
descrever um sindroma dermatolégico do recém-nascido,
ja que ele representa o fendtipo de varios possiveis
gendtipos. E, portanto um estado cutdneo patolégico
observavel durante o periodo neonatal. A incidéncia ¢ de
1/10 000 recém-nascidos ©.

O aspecto do bébé colddio é caracterizado por uma
alteracdo do revestimento cutdneo a nascenga — a pele
¢ totalmente coberta por uma membrana grossa, lisa,
brilhante, tipo «couraga.

A membrana ¢ rigida e da ao palpar a sensagfio de
papel plastificado. Esta rigidez ¢ responsavel por um
sindroma dismorfico com ectrépion das palpebras, eclabion
(eversdo dos labios), orelhas recurvadas, dedos fixados
em semi-extensdo e dedos dos pés afastados e flectidos.

Através da membrana os tegumentos sdo eritemato-
sos, excepto nas extremidades onde o edema pode dar
uma colorag¢@o de marfim. Ao nivel das méos o aspecto
¢ comparavel as méos com luvas de borracha do cirur-
gido.

A membrana poupa o corddo umbilical e as semi-
mucosas. As unhas sdo normais e os cabelos atravessam
a membrana sem estar habitualmente modificados.

Existem fissuras no fundo das pregas, a partir das
quais comega a descamagdo, geralmente em «tira», termi-
nando ao nivel das extremidades e do couro cabeludo,
num tempo médio que varia entre 18 e 60 dias ¥,

COMPLICACOES

Estd relatada uma maior incidéncia de prematu-
ridade .

Estes bébés sdo a curto prazo ameacados por com-
plica¢des no periodo neonatal:

— Infec¢des — sobretudo cutaneas (bacterianas ou
micdticas) originando ou n3o septicémias. Actualmente,
estdo muito diminuidas, gracas aos cuidados de assépsia
na manipulagdo destes RN, o que melhorou grandemente
0 progndstico.

— Desidratacdo hipernatrémica — por alteragdo da
barreira cutidnea que permite uma perda de dgua superior
a perda de sal.

— Alterac¢des da respiragdo e da sucgdo — devido ao
enclausuramento dentro da membrana «carapaga» ¢ a
existéncia de eversdo labial respectivamente.

— Possibilidade de intoxicagdes por via transcutinea
(devido a diminuigdo da fung@o de barreira da pele).

— Alteragdes do equilibrio térmico, com hipo ou
hipertermias.

— Obstrugdes nasais e auriculares por rolhdes epidér-
micos &%,

TRATAMENTO

— O bébé é mantido numa incubadora com humidade
elevada e manipulado com a maior assépsia possivel,
enquanto se processa a descamagio.

— A membrana de colddio ¢ regularmente lubrificada
com emolientes cutaneos (de preferéncia vaselina liquida
pela possibilidade de ser esterilizada). Por vezes pode ser
necessario o desbridamento de anéis queratosicos .

— O banho didrio ¢ também dado com liquidos
emolientes.

— Regularmente sdo feitos exames bacterioldgicos de
multiplos locais (cutineos, oculares) para identificar pre-
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cocemente algum germe patogénico anunciador de uma
provavel complicagdo infecciosa.

— Os aportes hidricos sdo calculados de forma a
evitar a desidratacio.

— Deve ser feita uma bidpsia cutdnea diagnostica @.

EVOLUCAO

A evolucido do bébé colddio faz-se de duas formas:

1) Evolugdo para a cura total — Esfoliagdo Lamelar
do recém-nascido — nestes casos a pele assume caracte-
risticas normais em semanas ou meses (4 a 9% dos
casos).

2) Evolugdo para uma forma de ictiose.

ICTIOSES

As ictioses sdo alteragles cutineas, em regra gene-
ralizadas, caracterizadas por secura da pele, que se
encontra coberta por escamas mais ou menos espes-
sas, de configura¢do rectangular ou poligonal, ade-
rentes, acastanhadas, de dimensdes variadas, confe-
rindo aspecto semelhante a pele dos peixes — ictios, do
grego .

As ictioses que se podem iniciar por um sindroma de
bébé colodio sdo as seguintes (Quadro 3):
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b) AMNIOCENTESE COM BIOPSIA DE PEFE
FETAL
Ictiose lamelar
Sindroma de Sjogren-Larsson
(Queratinizagdo precoce ¢ hiperqueratose antes das
24 semanas; ndo ¢ um teste fidvel porque da muitos
falsos-positivos e falsos-negativos) ©¥.

IDENTIFICACAO DE PORTADORES

a) Ictiose recessiva ligada ao cromossoma x
— DNA dos leucdcitos pela técnica de Southernblot.
— Doseamento da actividade da sulfatase dos este-
réides dos leucdcitos periféricos
b) Sindroma de Chanarin-Dorfman
— Vacuolos lipidicos nos granulécitos ¢ '
— Terapéutica das Ictioses
— Topica: emolientes cutineos
— Sistémica: retindides sintéticos (derivados da
vitamina A) ¢ ©
O mais usado ¢ o Etretinato (Tigason) !V
Estas substancias modificaram, de certa forma, as
perspectivas terap€uticas em relagfio a estes doentes, que
se encontram condenados a viver uma vida de incapaci-
dade, desconforto e isolamento.
A melhoria comega a verificar-se as 4 semanas de
terapéutica, necessitando em alguns casos de 6 ou mes-

QUADRO 3
ICTIOSES
Ti 1 Morfologia Defeito Associagdes
Ictiose Lamelar (IL) AR 1:3000000 Escamas largas e
(e L2y pigmentadas
Eritrodermia Ictiosiforme AR 1:300000 Escamas mais
congénita ndo bolhosa pequenas e mais
(4567
claras
Pele mais vermelha
Ictiose recessiva ligada ao X 1:2 - 6000 Escamas pequenas Deficiéncia na sulfatase Criptorquidia
cromossoma X masc. e aderentes dos esteroides 25%
(falta 1 gene)
Ictiose vulgar® AD 1:300 Escamas finas Atopia
brancas
S. Sjorgren Larsson"® AR rara S a Dy ia na Hemi ou quadriplégia espéstica
L dos alcoois gordos degenerescéncia macular
Oligofrenia
D Chanal\;i&;'Dorﬁnan AR rara a D ia no de muitos orgdos em
= IL armazenamento dos grau variavel (surdez, cataratas,
lipidos gordos figado gordo, desordens do SNC)
(vacuolos nos leucacitos)
Quidro3

DIAGNOSTICO PRE-NATAL

a) AMNIOCENTESE
Ictiose recessiva ligada ao cromossoma x
(Cultura de amniocitos para doseamento da sulfatase
dos esterdides) ©

mo 8 semanas. Quando se interrompe a terapéutica as
recorréncias ocorrem entre os 10 e os 20 dias.

Tem, como efeitos acessorios a queilite (transitorio) e
a teratogenicidade que se verifica durante mais de 2 anos
apés ter parado a terapéutica, devido ao armazenamento
da substancia no tecido adiposo (>,
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— Apoio psicologico: o impacto psicoldgico desta
patologia nos doentes e nas suas familias ¢ tanto ou mais
significativo, que a propria doenca. Uma sociedade que
cultiva «o beloy, torna dificil a aceitacdo destas criangas,
obrigando os pais a intmeras «romagens» na busca da
cura inexistente.

Com a finalidade de saber qual a incidéncia ¢ as
caracteristicas, nomeadamente diagndstico histologico,
das criangas com fendtipo de bébé colddio, nascidas
na Maternidade Dr. Alfredo da Costa, foi feito um traba-
lho de revisdo, cujas conclusdes sdo apresentadas no
quadro 4.
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. QUADRO 4
BEBES COLODIOS NASCIDOS NA MATERNIDADE DR. ALFREDO DA COSTA (1992-1996)

Data Sexo Dias Antecedentes Gravidez e Indice Peso Diagnosti C
Nascimento Internamento familiares parto de Apgar | ao nascer| histologico imediatas
92/1/19 M 74 dias Nao Termo; 7-17 2,700 Ictiose Ectropion;
eutdcico lamelar Anquilose art.;
Candidiase
muco-cuténea
94/5/9 M 43 dias Nao Termo; 2 3,200 Ictiose Ectropion;
cesariana lamelar Alt. temperatura;
St. aureos exs. ocular
Candidiase cutanea
96/5/20 F 6 dias Nio Termo; 9-10 2,800 Ictiose Ectropion;
eutdcico vulgar Eclabion
96/5/28 M 2 dias irma ¢/ ictiose Termo; 9-10 3,520 Ictiose Nio
lamelar eutocico lamelar
(6 anos)

Num periodo de cinco anos (1992 a 1996), encontra-
ram-se quatro casos. Se considerarmos apenas a inci-
déncia global, este nimero de casos ¢ muito semelhante
ao descrito na literatura (1/10 000). No entanto, atenden-
do a que ictiose predominantemente diagnosticada foi a
Lamelar (trés casos), este trabalho revela uma incidéncia
deste tipo de ictiose muito superior aquela que encontra-
mos descrita (1/300 000), facto para o qual ndo encon-
tramos explicag@o.
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