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Las ictiosis son un grupo heterogéneo de trastornos de la queratinización que producen descamación más o menos severa de la piel. 

La mayoría de las que se presentan en el periodo neonatal son hereditarias, siendo más frecuentes las formas leves como la ictiosis vulgar 
(1/250 nacimientos) o ligada al X (1:6000 de nacidos varones).

Las formas graves como la ictiosis lamelar o la ictiosis harlequín son de tipo autosómico recesivo (1:200000 nacimientos), estando algunas de 
ellas asociadas a cuadros sindrómicos.

La presentación neonatal supone un reto terapéutico en las unidades de cuidados intensivos neonatales. El adecuado manejo del fallo cutáneo 
agudo así como de las infecciones cutáneas en el periodo neonatal repercutirá no solo en la supervivencia si no en el desarrollo de posibles 
complicaciones.

CASO CLINICO:

Se ingresa en la unidad desde paritorio recién nacido de 37+2 semanas nacido por cesárea por 
presentación podálica con Apgar 9/10 con fenotipo de bebé colodión. 

Presenta descamación generalizada de la piel con placas hiperqueratósicas que cubren casi la 
totalidad de la cara y cuello, ectropion bilateral, eclabium, deformación de dedos de manos y 
pies y edema cutáneo

Antibioterapia 
empírica con 
ampicilina y 
gentamicina

inicialmente, evitar 
sobreinfecciones 

de las heridas.

Tratamiento tópico por parte de 
dermatología:

Urea y N acetilcisteína 5% enfocado 
al desprendimiento de la costra sin 

ocasionar lesiones.
Abundante hidratación con vaselina 
y curas húmedas, protección ocular.

Sueroterapia con aportes 
hídricos totales por 

encima de sus 
necesidades basales.

Incubadora con humedad 
entre 50-70% para 

compensar pérdidas 
cutáneas.

SEPSIS NEONATAL

Empeoramiento clínico 
con fiebre elevación de 

reactantes infecciosos
COAGULASA – en 
hemocultivo y LCR

VANCOMICINA 14 DIAS 
con mejoria

SOPORTE 
RESPIRATORIO

Precisa VM durante 4 
días por apneas y patrón 
respiratorio ineficaz, en 
probable relación con 

rigidez toracica

ANALGESIA

De manera pautada 
con rotación de 

fármacos y previo a 
la manipulación  y 

realización de curas

PRUEBAS 
COMPLEMENTARIAS

Despistaje de cuadros 
sindrómicos, con valoración 
oftalmológica, serie ósea y 

ecografía cerebral donde no 
se visualizan anomalías 

asociadas

MANEJO INICIAL 

MANEJO DE LAS COMPLICACIONES

TRATAMIENTO 
QUIRURGICO

Desbridamiento 
quirúrgico de bridas 

cutáneas o drenaje/curas 
de heridas 

sobreinfectadas.

No lo ha precisado en 
nuestro caso. 

En el manejo inicial e intensivo de un paciente con estas características se centra en el control hidroelectrolítico y homeostático, para mantener 
la adecuada temperatura corporal y evitar deshidrataciones

Las complicaciones más frecuentes son las asociadas a las infecciones, debidas principalmente al fallo de barrera frente a microorganismo de la 
flora de la piel. La manipulación con asepsia juega un papel fundamental, determinando el pronóstico a corto plazo. 

Las complicaciones derivadas de la restricción y rigidez cutánea (restricción respiratoria, bridas cutáneas, protección ocular y alimentación) 
deben ser evaluadas con periocidad, ya que pueden tener consecuencias fatales. 

El manejo multidisciplinar de estos pacientes es fundamental, inicialmente con dermatología y posteriormente con otras unidades como 
rehabilitacion.

Alimentacion
con SNG

A los 14 días de vida, se inicia tratamiento con Acitretina oral a 0,5mg/kg, consiguiendo el 

desprendimiento de la placa y la cicatrización de las heridas, tratamiento que continua en la actualidad 
junto con tratamiento tópico.
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