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RESUMO

A Ictiose de Arlequim ou Sindrome do Bebé Colédio é uma forma de Ictiose congénita relativamente rara. Tem
-se muito pouca informacio sobre a sua patogénese, evolucio clinica, tratamento apropriado e prognéstico,
porque a maior parte dos doentes morre poucas semanas apos o nascimento, devido a complicacdes como sepsis
e dificuldade respiratéria. Apresentamos aqui o caso de uma menina com o Sindrome de Bebé de Arlequim. Ela
apresentou-se com as manifestacoes cutineas tipicas de escamas em placas espessas, macicas, com fissuras,
ectropio e eclabio, deformidades dos pavilhoes auriculares e extremidades distais dos membros. Apés tratamen-
to de suporte, a doente sobreviveu e esta agora com quatro anos, mantendo actualmente apenas as lesoes ictiosi-
formes. Este € o primeiro caso de Bebé Colédio em Angola com uma sobrevida longa.

Palavras-chave: Eritrodermia Ictiosiforme niao bolhosa, Eritrodermia Ictiosiforme nio bolhosa congénita, Feto
Arlequim, Ictiose de Arlequim, Bebé colédio.

ABSTRACT

Harlequin ichthyosis, or harlequin fetus, is a relatively rare, severe form of congenital ichthyosis. Very little is known
about the pathogenesis, clinical course, appropriate treatment and prognosis of harlequin ichthyosis because most of
the infants die within a few weeks after birth due to sepsis and respiratory difficulties. The case of an Angolan female
harlequin baby is reported. She had the typical skin manifestations of thick armour like scales with fissures, ectropion
and eclabium, atrophic and crumpled ears and deformities of distal extremities. Supportive treatment was given and
the baby survived and now is now over four years old and the skin developed into congenital ichthyosiform
erythroderma. This is the first case report of a harlequin fetus in Angola that has a prolonged survival.

Key-Words: Erythroderma Ichthyosiforme, Nonbullous, Ichthyosiform Erythroderma, Nonbullous Congenital, Harle-
quin Fetus, Harlequin ichthyosis, Collodion baby

A Ictiose Vulgar é a forma mais comum de
ictiose caracterizada por proeminente descama-
cdo, especialmente nas superficies externas das

Introducao

O termo ictiose, proveniente da palavra grega

Ictus, que significa peixe, traduz bem a expres-
sao de escamas que a pele ictidsica evoca. O
espessamento da camada cornea, responsavel
por este aspecto, é, na maior parte das vezes
hereditario e por vezes adquirido, desenvolvido
em associacao com uma outra doenga sistémica

ou genética.

Sdo ictioses hereditdrias a Ictiose Vulgar, a
Ictiose ligada ao sexo, eritrodermia ictiosifor-
me congénita (bolhosa ou ndo bolhosa).

extremidades herdada com carécter autossémico
dominante e afecta tanto homens como mulhe-
res. Ndo se revela a nascenca, mas nos primeiros
anos de vida. H4 hiperqueratose no dorso e
superficies extensoras dos membros, respeitando
as grandes pregas. Geralmente um terreno atipi-
co estd frequentemente associado, assim como
os foliculos pilosos formando uma queratose
pilar. Desenvolve-se durante toda a vida e mani-
festa-se por um estddio crénico da pele que €
sobretudo embaragoso e inestético.
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A Ictiose ligada ao sexo € uma forma crdnica
de Ictiose que € herdada como caricter recessi-
vo, ligado ao sexo, trazido no cromossoma X e
transmitido ao feto masculino. E marcada pelo
prurido e agrava-se com a idade. Caracteriza-se
por descamagdo severa, com escamas negras,
especialmente nas extremidades e térax, pou-
pando as pregas, que aparecem desde o nasci-
mento. Estd associada a deficiéncias de sulfata-
se esteroidal.

A Eritrodermia ictiosiforme congénita € a for-
ma mais grave e apresenta-se com um eritema
generalizado associado 4 ictiose.Pode ser

bolhosa ou seca.

A Ictiose bolhosa de Siemens € herdada de for-
ma autossomica dominante e caracterizada por
eritema generalizado e pustulas dispersas. A
doenga pode apresentar-se de forma semelhan-
te as hiperqueratoses epidermoliticas; porém, €
menos grave, em alguns aspectos, aos achados
clinicos e histopatolégicos, e estd associada
com o gene que codifica a queratina-2A.

O Bebé Colddio ou feto Arlequim € uma ictio-
se congénita, cronica, herdada como carécter
autossOmico recessivo e representa a forma
mais grave de Ictiose nao bolhosa (2,3). O
recém-nascido apresenta pele que se assemelha
a uma magca assada, com revestimento brilhan-
te, resistente € membranoso. Nasce com placas
hiperqueratdticas macicas, associadas a defor-
midades dos membros, ouvidos rudimentares,
ectropio e ecldbio. Estes bebés tém risco
aumentado de infeccdo e desequilibrios de
hidroelectroliticos devido as fissuras cutaneas e
a reducdo da funcdo de barreira cutanea. Rara-
mente sobrevivem por mais de horas a uma
semana (4).

O tratamento em ambiente de alta humidade
permite o deslocamento gradual da membrana
coldédio. O desbridamento manual e queratoliti-
co ndo sdo recomendados, mas a aplicacdo
topica de andlogos de Vitamina D, Calcipotie-
no e Calcipotril podem ser benéficos.

O diagnoéstico pré-natal estd disponivel para
muitas das ictioses congénitas, pelo que, se ha
suspeita baseada na histéria familiar, bidpsia da
pele fetal, realizada entre a 19-21 semanas
pode demonstrar neste caso a hiperqueratose
compacta e macica, devendo-se ter em conta
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que o desenvolvimento inicial do estrato corneo
espessado normalmente estd ausente antes das
24 semanas (5).

O tratamento da ictiose congénita ¢ dificil,
especialmente nas suas formas severas; contu-
do, o uso de emolientes tépicos contendo dcido
lactico, ureia ou glicerina pode melhorar par-
cialmente o ressecamento e descamacgio Treti-
noina topica (Retin-A) € eficaz, mas é pouco
tolerada devido a irritagdo. Os Retindides orais
também sdo bastante eficazes mas as recidivas
apods cessacao do tratamento sdo muito comuns.
Estudos recentes demonstram que o Fumarato
de Liorozol oral, um inibidor da citocromo P-
450 € bastante eficaz e bem tolerado no trata-
mento de varios tipos e ictiose (6).

Descric¢iao do Caso Clinico

Recém-nascida do sexo feminino, raca negra,
nascida de parto eutécico em Luanda. de pais
sem consanguinidade.

Apresentava uma grotesca aparéncia com esca-
mas em placas espessas macicas generalizadas,
ectropio, eclabio, deformidades dos pavilhdes
auriculares e extremidades distais dos membros.
Estava envolvida numa membrana de colddio,
lisa e brilhante e tinha uma carapaga envolven-
do o couro cabeludo e parte superior da face
com opacidade corneana.

Estava estdvel do ponto de vista hemodinamico
e respiratorio.

Da investigacdo realizada, a ecografia abdomi-
nal, EGC, exames hematoldgicos e bioquimicos
nao mostraram alteracoes.

Foi feito o diagnéstico clinico de Ictiose de
Arlequim e foi internado em incubadora sob o
cuidado do Pediatra, Oftalmologista e Dermato-
logista.

O tratamento envolveu a aplicacdo cutanea de
anti-sépticos, NaCl 0,9% e emolientes (6leo de
cozinha).

A membrana de colddio desprendeu-se progres-
sivamente ao longo dos dias, deixando um erite-
ma difuso generalizado com fissuragdes cuta-
neas sangrantes.
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Figuras 1 e 2— A doente apresentava escamas em placas espessas macigas generalizadas, ectrépio, ecldbio (a esquer-
da) e deformidades das extremidades distais dos membros (a direita).

Ao 5° dia, tinha eritema generalizado com pla-
cas esticadas do estrato cérneo e ja sem sangra-
mento das fissuragdes, pelo que teve alta para o
domicilio, com indicacdo de seguimento em
ambulatério.

Ao 30° dia apresentava melhoria significativa
do seu quadro eritrodérmico, com despegamen-
to quase total da membrana que a envolvia.

Evacuada para o exterior do pais aos 10 meses
de vida, ai esteve a ser seguida durante 6
meses.

Actualmente a doente encontra-se com quatro
anos de idade, tendo havido recuperagdo quase
total da func¢do oftdlmica, regressdao do ectropio
e ecldbio, mantendo apenas as deformidades
das extremidades distais e lesdes ictiosiformes.

Discussao

Este caso enquadra-se nas doencas hereditarias
com distirbios de queratinizacdo; pouco
comuns as que se apresentam no periodo neo-
natal, sdo de dificil prevencdo e tratamento,
especialmente nas suas formas graves.

O diagnéstico foi sugerido pelas caracteristicas

clinicas tipicas, sobretudo a aparéncia grotesca .

E imperativo o seguimento multidisciplinar des-
tes doentes e impde-se 0 manuseamento numa
incubadora especial, com monitorizacdo cuida-
dosa da temperatura da crianca. Pode ser neces-
sdria a administracdo de nutrientes e fluidos por
via parentérica.

Este € o primeiro caso de Bebé Colddio em
Angola com uma sobrevida longa.

Figura 3— Aspecto actual da doente.
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