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ABSTRACT

Introduction. Autosomal recessive congenital ichthyosis is a hetero-
geneous group of congenital disorders characterised by abnormal ke-
ratinisation and exfoliation of the epidermis. Some patients with this
condition are born encased in collodion membrane.

Objective. The case of the autosomal recessive congenital ichthyosis
subtype, a self-healing collodion baby, which is an uncommon pheno-
type of this disorder, accounting for approximately 10% of patients, is
described.

Case report. A 3-day-old newborn showed features of a collodion baby
at birth. Physical examination revealed diffuse yellow-wax skin lesions
of a scale-like character on the skin of the whole body with numerous
cracks of the stratum corneum, upper and lower eyelids eversion, lip
curl, deformation of the auricles, and subtle flattening of the nose. Skin
changes gradually disappeared starting from the 5 day of life.

Conclusions. This rare case of the autosomal recessive congenital ich-
thyosis subtype, despite a significant regression of skin lesions, requires
constant observation and dermatological supervision. There is a high
probability that symptoms of ichthyosis of variable intensity will rema-
in permanently.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Autosomalna recesywna wrodzona rybia tuska jest
niejednorodng grupa wrodzonych zaburzefi charakteryzujacych sie
nieprawidlowym rogowaceniem i ztuszczaniem naskoérka. Czeé¢ pa-
cjentéw w tym stanie rodzi sie zamknieta w btonie kolodionowe;j.

Cel pracy. Opisujemy przypadek podtypu ARCI - samowyleczalny ze-
sp6t dziecka kolodionowego (self-healing collodion baby), ktory jest feno-
typem tego zaburzenia, wystepujacym u okoto 10% pacjentéw.

Opis przypadku. Noworodek przy urodzeniu wykazywal cechy
dziecka kolodionowego. W 3. dniu zycia, w badaniu przedmiotowym,
stwierdzono rozlane zmiany skérne barwy zéttowoskowej w postaci
tuski na skérze calego ciata z licznymi peknieciami warstwy rogowej
naskorka, wywiniecie powiek gérnych i dolnych, wywiniecie warg,
znieksztalcenie malzowin usznych oraz subtelne splaszczenie nosa.
Zmiany skoérne ustepowaly stopniowo od 5. doby.
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Whnioski. Pomimo znacznego ustapienia zmian skérnych ten przypa-
dek rzadkiego podtypu autosomalnej recesywnej wrodzonej rybiej tu-
ski wymaga stalej obserwacji i kontroli dermatologicznej. Istnieje duze
prawdopodobieristwo, ze moga pozostac¢ trwalte objawy rybiej tuski
o réznym nasileniu.

Key words: ichthyosis, autosomal recessive congenital ichthyosis, lamel-
lar ichthyosis, collodion baby.

Stowa kluczowe: rybia tuska, autosomalna recesywna wrodzona rybia
tuska, rybia tuska blaszkowata, dziecko kolodionowe.

INTRODUCTION

WPROWADZENIE

Ichthyosis and erythrokeratoderma are keratinisa-
tion disorders in which abnormal differentiation and
exfoliation of the epidermis leads to a defective epi-
dermal barrier. Ichthyosis represents a large clinically
and aetiologically heterogeneous group of diseases
with generalised skin exfoliation. There are conge-
nital and acquired forms of the disease. Congenital
forms include lamellar ichthyosis, non-bullous con-
genital ichthyosiform erythroderma, and Harlequin
ichthyosis; acquired forms include ichthyosis vulgaris
and X-linked ichthyosis [1-3].

Autosomal recessive congenital ichthyosis (ARCI)
includes several forms of ichthyosis.

Although the majority of newborns with ARCI are
collodion babies, clinical presentation and severity of
ARCI can vary significantly, ranging from harlequin
ichthyosis, the most severe and often fatal form, to
lamellar ichthyosis and non-bullous congenital ich-
thyosis [2, 4].

The presentation of the newborn baby covered by
a transparent cellophane membrane is characteristic
of a "collodion baby". Patients with this condition are
born encased in the collodion membrane. The mem-
brane usually detaches in the first 2-4 weeks, giving
way to the primary disease.

In addition to these major forms of atypical ichthy-
osis, several rare subtypes have been identified, such
as bathing ichthyosis, self-healing collodion ichthy-
osis, or ichthyosis-prematurity syndrome [1].

Management of newborns includes aseptic measu-
res, adequate ambient humidity in the incubator, ma-
intenance of electrolyte balance (risk of hypernatra-
emic dehydration), identification of early signs and/
or symptoms of infection, ophthalmic monitoring and
care (risk of keratitis and corneal ulceration), use of
emollients, daily bathing with moisturising and anti-
septic agents, and the use of prophylactic local anti-
biotics at crack sites [2, 5].
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Rybia luska i erytrokeratodermie sa zaburzeniami
rogowacenia, w ktérych nieprawidiowe réznicowanie
i ztuszczanie naskérka powoduje uszkodzenie bariery
naskérkowej. Ichtiozy stanowig duzg, klinicznie i etio-
logicznie niejednorodna grupe stanéw chorobowych
z uogodlnionym zluszczaniem sie skory. Istniejg wro-
dzone i nabyte formy tej choroby. Wrodzone posta-
cie obejmuja lamellar ichthyosis, non-bullous congenital
ichthyosiform erythroderma i Harlequin ichthyosis; nabyte
formy to ichthyosis vulgaris i X-linked ichthyosis [1-3].

Autosomalna recesywna wrodzona rybia tuska
(autosomal recessive congenital ichthyosis - ARCI) obej-
muje kilka form tej choroby.

Mimo ze wiekszos¢ noworodkéw z ARCI to nie-
mowleta kolodionowe, obraz kliniczny i nasilenie
ARCI mogga sie znacznie rézni¢ - od rybiej luski ar-
lekinowej, najciezszej i czesto Smiertelnej postaci, do
rybiej tuski blaszkowatej i niepecherzowej wrodzonej
erytrodermii ichtiotycznej [2, 4].

Dziecko kolodionowe wyréznia przezroczysta bto-
na wystepujaca w okresie noworodkowym. Pacjenci
w tym stanie rodza sie ,, zamknieci” w blonie kolodio-
nowej. Blona zwykle odrywa sie w pierwszych 2-4 ty-
godniach, ustepujac miejsca pierwotnej chorobie.

Oproécz gtéwnych form nietypowej rybiej tuski
rozpoznano kilka rzadszych podtypdéw, takich jak
rybia tuska kapielowa, samoleczaca sie rybia tuska
kolodionowa i zespo6t rybia tuska-wczesniactwo [1].

W postepowaniu z noworodkami z rybia tuska
nalezy stosowacé srodki aseptyczne, dbaé o odpo-
wiednig wilgotnoéé w inkubatorze, utrzymywac réw-
nowage elektrolitéw (ryzyko odwodnienia hiperna-
tremicznego), obserwowac wczesne objawy infekcji,
zapewnic opieke okulistyczna (ryzyko zapalenia ro-
goéwki i owrzodzenia rogéwki), uzywac emolientéw,
wykonywaé codzienne kapiele ze srodkami nawilza-
jacymi i antyseptycznymi oraz w miejscach peknieé
profilaktycznie stosowaé antybiotyki [2, 5].
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OBJECTIVE

CEL PRACY

Described herein is the case of 1 form of lamellar
ichthyosis, known as a self-healing collodion baby
(SHCB) or a self-improving collodion ichthyosis
(SICI), which is a less common phenotype of this di-
sorder, accounting for approximately 10% of patients
in whom the membrane peels off after a few weeks,
leaving no hidden skin aberration.

CASE REPORT

A 3-day-old newborn girl from a twin diamniotic
and dichorionic pregnancy (pregnancy 4, childbirth 4),
born by natural labour in the 33 week of pregnancy,
with weight at birth of 2140 g and body length 47 cm,
received 8 points on the Apgar scale. She was derma-
tologically consulted due to generalised skin changes.
The child’s mother reported a case of psoriasis in her
cousin and a few cases of mild atopic dermatitis in the
family. The family history is not otherwise burdened.
The newborn’s siblings are healthy. The course of pre-
gnancy was uncomplicated, and the woman used only
enoxaparin and folic acid during pregnancy. Labora-
tory tests performed in the gynaecology and obstetrics
department revealed a reduced concentration of thy-
roid-stimulating hormone and vitamin D. The mother
of the newborn has never been diagnosed with thyroid
diseases or other chronic diseases.

The physical examination of the girl revealed dif-
fuse yellow-wax skin lesions of ichthyotic character
on the skin of the whole body, with numerous cracks
in the stratum corneum, upper and lower eyelid ever-
sion, lip curl, deformation of auricles, and a subtle
flattening of the nose (figs. 1 A, B). There were no
contractures in joints, positional flexion of limbs, or
atrophy of the nails.

During hospitalisation, no difficulties with food
intake were observed - the sucking reflex was good,
the patient was bottle-fed, she ate willingly. Labora-
tory tests revealed anaemia and vitamin D deficiency.
No other departures from the normal were found.
Ultrasound examinations (of the central nervous sys-
tem, lungs, and the abdominal cavity) were normal.
No abnormalities were found in the ophthalmological
examination performed on the 17* day of life.

Recommendations involved application of a paraffin
ointment every 2 hours on the affected skin in the initial
period of treatment, then twice a day, as well as placing
the newborn in an incubator with constant humidity
and temperature, and increasing the supply of fluids
and food to avoid malnutrition and dehydration.

Tolerance of the applied treatment was very good.
Keratin plaque was completely exfoliated, revealing
skin of moderate redness with persistent epidermis
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W pracy opisano przypadek jednej z postaci ry-
biej tuski blaszkowatej, zwanej samowyleczalnym
dzieckiem kolodionowym (self-healing collodion baby -
SHCB) lub samodoskonalaca si¢/samopoprawiajaca
sie rybia tuska kolodionowa (self-improving collodion
ichthyosis - SICI). Jest to rzadki fenotyp tego zaburze-
nia, wystepujacy u okolo 10% pacjentéw, u ktérych
btona zluszcza sie po kilku tygodniach, nie pozosta-
wiajac nieprawidlowosci.

OPIS PRZYPADKU

Trzydniowy noworodek, dziewczynka, z cigzy
blizniaczej dwuowodniowej dwukosméwkowej (cia-
za 4., pordd 4.), urodzona sitami natury w 33. tygo-
dniu cigzy, masa urodzeniowa 2140 g, dlugos¢ ciata
47 cm, otrzymata 8 punktéw w skali Apgar. Konsul-
towana dermatologicznie z powodu uogélnionych
zmian skérnych. Z wywiadu od matki - w rodzinie
wystepuje tuszczyca u kuzynki oraz nieliczne przy-
padki atopowego zapalenia skory o lekkim nasileniu,
poza tym wywiad rodzinny nieobcigzony, rodzen-
stwo noworodka zdrowe. Cigza przebiegala prawi-
dtowo. Kobieta w trakcie cigzy stosowala jedynie
enoksaparyne i kwas foliowy. W badaniach labora-
toryjnych wykonanych na oddziale ginekologicz-
no-polozniczym stwierdzono zmniejszone stezenie
hormonu tyreotropowego oraz witaminy D. U matki
nigdy nie zdiagnozowano choréb tarczycy i innych
schorzen przewleklych.

W badaniu przedmiotowym u dziewczynki
stwierdzono rozlane zmiany skérne barwy zétto-
woskowej w postaci luski na calej skérze z licznymi
peknieciami warstwy rogowej naskérka, wywiniecie
powiek gérnych i dolnych, wywiniecie warg, znie-
ksztalcenie matZowin usznych oraz subtelne sptasz-
czenie nosa (ryc. 1 A, B). Nie stwierdzono przykur-
czéw w stawach, zgiecia utozeniowego koriczyn oraz
zanikéw plytek paznokciowych.

W trakcie hospitalizacji nie zaobserwowano trud-
nosci z przyjmowaniem pokarmu - odruch ssania
dobry, dziecko karmione przez butelke, chetnie ja-
dlo. W badaniach laboratoryjnych - niedokrwistosé
oraz niedobér witaminy D, poza tym nie stwierdzo-
no odchyleri od normy. Badania ultrasonograficzne
osrodkowego uktadu nerwowego, ptuc oraz jamy
brzusznej byly prawidlowe. W badaniu okulistycz-
nym wykonanym w 17. dobie zycia nie stwierdzono
nieprawidlowosci.

Zalecono stosowanie masci parafinowej co 2 go-
dziny na skére zmieniong chorobowo w poczatko-
wym okresie leczenia, nastepnie 2 razy dziennie,
a takze umieszczenie noworodka w inkubatorze
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Figure | A, B. The patient on the | day after birth

Rycina | A, B. Pacjentka w |. dobie po narodzinach

Figure 2 A, B. The patient on the 5" day after birth
Rycina 2 A, B. Pacjentka w 5. dobie po narodzinach

exfoliation, but of much lower intensity compared to
the state before the treatment (figs. 2 A, B). Due to the
girl’s willingness to eat, observed from the first day
of life (weight gain was observed, the girl ate whole
portions), and very good effects of local treatment,
the use of oral retinoids was abandoned.

On the 17 day, the child was discharged in good
general condition (figs. 3 A, B) with further recom-
mendations for intensive skin moisturizsing and lu-
bricating, vitamin D supplementation, and staying
under a constant supervision of the dermatological
clinic.

DISCUSSION

The term ichthyosis comes from the Greek word
“ichthys”, which means “fish” and refers to the ap-
pearance of the skin resembling fish scales. Early re-
ports of ichthyosis in Indian and Chinese literature
date several hundred years back. Ichthyoses are part
of a large, clinically and etiologically heterogeneous
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o stalej wilgotnosci i temperaturze oraz zwiekszenie
podazy plynéw i pokarméw, aby uniknaé niedozy-
wienia i odwodnienia.

Zastosowane leczenie bylo bardzo dobrze tolerowane.
Plytki rogowe ulegly calkowitemu ztuszczeniu, odsta-
niajac skére o umiarkowanym zaczerwienieniu z utrzy-
mujacym sie zluszczaniem naskoérka, jednak o znacznie
mniejszym nasileniu w poréwnaniu ze stanem przed
leczeniem (ryc. 2 A, B). Ze wzgledu na chetne spozywa-
nie positkéw od pierwszej doby zycia (zaobserwowano
zwigkszenie masy ciata, dziewczynka zjadata cale porcje)
ibardzo dobre efekty leczenia miejscowego odstapiono
od stosowania doustnych retinoidéw.

W 17. dobie dziecko wypisano w stanie ogélnym
dobrym (ryc. 3 A, B) z zaleceniami intensywnego na-
wilzania i nattuszczania skéry, suplementacji wita-
ming D oraz statej opieki poradni dermatologicznej.

OMOWIENIE

Termin rybia tuska pochodzi od greckiego stowa
ichthys (ryba) i odnosi sie do podobieristwa wygladu
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Figure 3 A, B. The patient on the |7th day after birth
Rycina 3 A, B. Pacjentka w | 7. dobie po narodzinach

group of keratinisation disorders and usually cover
the entire or most of the skin [1, 6].

Hallopeau and Watelet were the first to use the
term “collodion baby”. The skin of the newborn is
replaced by a keratinised substance that gives the
body an appearance of parchment or varnish. The
condition is inherited primarily as autosomal reces-
sive ichthyosis, lamellar ichthyosis, or non-blistering
congenital ichthyosis. Collodion baby is an extreme-
ly rare dermatological disorder with an estimated
frequency of 1 in 50,000 to 100,000 deliveries [4, 7].
Collodion babies are born with a tight, shiny coating.
The skin is taut, shiny, translucent, or covered with
an opaque membrane that surrounds the entire body
and lasts for days or weeks. Most patients show the
features of autosomal recessive congenital ichthyosis
later in life, and in 10% of cases the skin eventually
becomes normal or only minimally pathologically al-
tered. This phenotype is called collodion self-healing
baby (SHCB) or self-improving collodion ichthyosis
(SICI), and is considered a subtype of ARCI. This
classification of congenital ichthyosis was established
in 2010 [5, 8]. This defect was initially associated with
mutations in the gene encoding keratinocyte trans-
glutaminase type 1 (TGM1). TGM1 encodes the en-
zyme TGA-ase 1 - one of three TGA-ase enzymes
found in the epidermis. This enzyme participates in
the keratinous encasing. Patients with the TGM1 mu-
tation lack the keratinised capsule, and the activity of
TGAase 1 is reduced or absent [9, 10].

Besides the defect in the TGM1 coding gene,
over 110 other mutations were reported, includ-
ing ABCA12, ALOX12B, ALOXE3, CASP14, CERS3,
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skory do tusek ryb. Doniesienia o rybiej tusce znane
sa w literaturze indyjskiej i chiniskiej od kilkuset lat.
Ichtiozy stanowia czes¢ duzej, klinicznie i etiologicz-
nie niejednorodnej grupy zaburzen rogowacenia i za-
zwyczaj obejmuja calg lub wieksza czesé skéry [1, 6].

Hallopeau i Watelet sformutowali termin col-
lodion baby. Skére noworodka zastepuje zrogo-
waciata substancja, ktéra nadaje cialu wyglad
pergaminowy lub lakierowany. Stan ten jest dzie-
dziczony przede wszystkim jako autosomalna re-
cesywna rybia tuska, rybia tuska blaszkowata lub
niepecherzowa wrodzona erytrodermia ichtiotycz-
na. Collodion baby jest niezwykle rzadkim schorze-
niem dermatologicznym, szacunkowo wystepuje
1 przypadek na 50 000 do 100 000 porodow [4, 7].
Dzieci kolodionowe rodza sie z ciasna, 1$niaca po-
wloka. Skoéra jest napieta, blyszczaca, pélprzezro-
czysta lub pokryta nieprzezroczysta btong, ktéra ota-
cza cale cialo i utrzymuje sie kilka dni lub tygodni.
W poézniejszym zyciu wiekszosé pacjentow wykazu-
je cechy autosomalnej recesywnej wrodzonej rybiej
tuski, a w 10% przypadkéw skora ostatecznie staje
sie¢ normalna lub tylko w minimalnym stopniu jest
objeta procesem chorobowym. Fenotyp zwany sa-
moleczacym sie dzieckiem kolodionowym (SHCB)
lub samowyleczalny zesp6t dziecka kolodionowego
(SICI), uwazany jest za podtyp ARCI wedtug klasy-
fikacji wrodzonej rybiej tuski powstalej w 2010 roku
[5, 8]. Defekt ten poczatkowo wigzano z mutacjami
w genie kodujacym transglutaminaze keratynocyto-
wa typu 1 (TGM1). TGM1 koduje enzym TGaze-1,
ktory jest jednym z trzech enzyméw TGA wystepuja-
cych w naskérku. Wystepuje ona w kopercie rogowe;j.
U pacjentéw z mutacja TGM1 brakuje zrogowaciatej
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CYP4F22, LIPN, NIPAL4, PNPLA1, SDR9C7, and
SLC27A4 [1, 5, 11].

In the Scandinavian study, DNA sequencing
in 11 Swedish and 4 Danish SICI patients showed
ALOX12B mutations in 8 cases, ALOXE3 mutations
in 3 cases, and TGM1 mutations in 1 case [11]. In all
cases, just like in the case reported here, spontane-
ous shedding of the collodion membrane occurred
2-4 weeks after birth. On the other hand, when these
patients were re-examined at the age of 2-37 years,
they showed keratosis, mild or focal exfoliation,
palmar hyperlinearity with keratosis, and frequent
appearance of red cheeks associated with follicular
keratosis.

Due to impaired skin integrity, the most signifi-
cant problems these infants are exposed to are hy-
perthermia, increased fluid loss and electrolyte dis-
turbances, and skin infections. Breathing may also
be difficult.

Clinically, most of the patients have large, dark
brown, tightly attached scales on the scalp, limbs,
and abdomen, but other areas may also be affected. In
severely affected patients, thick rigid scales are peri-
odically shed, causing deep painful fissures, especially
around bends and on fingers, hands, and soles. Other
features include restrictions in joint movements, con-
tractures, keratosis of hands and feet, scarring alopecia
and persistent ectropia, congenital hypoplasia of the
nasal and auditory cartilage, and impaired sweating.
The child’s growth and intellect are normal. Severe
forms of ichthyosis rarely disappear with age, and
mental problems resulting from cosmetic effects and
reduced mobility may lead to isolation or depression
[2, 11, 12].

Treatment includes emollients, keratolytic agents,
topical calcipotriol, 10% urea, and topical tazarotene
0.05% gel. In severe cases, acitretin 0.5-0.75 mg/kg
bw/day may be used [4, 13]. Oral retinoids have
a keratolytic effect that helps eliminate scales and
prevents hyperkeratosis. However, in the reported
case, we did not see the need to introduce a system-
ic therapy, and the good condition of the child was
achieved using topical treatment only [13, 14].

As a result of the therapy, our patient started to
improve on the 5th day of hospitalisation. On the
3 day, the child was covered with the collodion
membrane, limiting her movement. On the 12* day,
a moderate redness was noted with persistent exfolia-
tion of the epidermis.

The course of disease was similar in the case de-
scribed by the authors from Vietnam [15]. On day
30, the skin was devoid of keratinised areas, but at
4 months of age, keratinisation of the skin of the back
appeared.
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otoczki, a aktywnosé TGazy 1 jest zmniejszona lub
nieobecna [9, 10].

Poza defektem w genie kodujacym TGM1 zgto-
szono ponad 110 innych mutacji, ktére obejmuja
ABCA12, ALOX12B, ALOXE3, CASP14, CERS3,
CYP4F22, LIPN, NIPAL4, PNPLA1, SDR9C7
iSLC27A4[1, 5, 11].

W badaniu skandynawskim sekwencjonowanie DNA
u 11 szwedzkich i 4 duriskich pacjentéw z SICI wykazalo
mutacje ALOX12B w 8 przypadkach, mutacje ALOXE3
w 3 przypadkach i mutacje TGM1 w 1 przypadku [11].
U wszystkich tych pacjentéw, podobnie jak u opisywane-
go przez nas dziecka, spontaniczne zrzucenie kolodium
nastapito po 2-4 tygodniach od urodzenia. Natomiast po
ponownym zbadaniu tych pacjentéw w wieku 2-37 lat
stwierdzono rogowacenie skory, fagodne lub ogniskowe
zluszczanie, hiperlinearnoé¢ dloniowsa z rogowaceniem
skory, a takze czeste wystepowanie na skérze policzkéw
rumienia i rogowacenia mieszkowego.

Z powodu naruszenia integralnoéci skory najistot-
niejszymi problemami sg hipertermia, zwiekszona
utrata ptynéw, zaburzenia elektrolitowe i infekcje
skory. Utrudnione moze by¢ réwniez oddychanie.

Klinicznie u pacjentéw wystepuja typowo duze,
ciemnobrazowe, mocno przylegajace luski na skérze
glowy, koriczyn i brzucha, ale zmiany moga dotyczy¢
réwniez innych lokalizacji. W ciezkich przypadkach
grube, sztywne tuski sa okresowo zrzucane, co po-
woduje powstawanie glebokich, bolesnych szczelin,
szczegoblnie wokot zgie¢ oraz na palcach, dtoniach i po-
deszwach. Inne cechy to ograniczenie ruchu stawéw,
przykurcze, rogowacenie dfoni i stép, bliznowaciejace
tysienie, uporczywa ektropia, wrodzona hipoplazja
chrzastki nosowej i stuchowej oraz zburzone wydziela-
nie potu. Dzieci majg normalny wzrost i intelektualnie
rozwijaja sie prawidlowo. Ciezkie formy rybiej tuski
rzadko ustepuja wraz z wiekiem, a problemy psychicz-
ne wynikajace z defektow kosmetycznych i ograniczo-
nej mobilnosci moga prowadzi¢ do izolacji lub depresji
[2,11,12].

Leczenie obejmuje stosowanie emolientéw, érod-
kéw keratolitycznych, miejscowo kalcypotriolu,
10% mocznika, miejscowo tazarotenu (0,05% zel).
W ciezkich przypadkach nalezy podawac acytretyne
0,5-0,75 mg/kg m.c./dobe [4, 13]. Doustne retinoidy
maja dzialanie keratolityczne, pomagaja usuwac tuski
i zapobiegaja nadmiernemu rogowaceniu. W opisa-
nym przypadku nie byto jednak potrzeby wprowa-
dzania terapii ogolnej, a dobry stan dziecka uzyskano,
stosujac leczenie miejscowe [13, 14].

U opisanej pacjentki po zastosowaniu terapii popra-
wa nastapila juz w 5. dobie hospitalizacji. W 3. dobie
dziecko pokrywata blona kolodionowa, ograniczajac
jego ruchy. U opisanej pacjentki po zastosowaniu te-
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In the report of Noguera-Morel et al., in a girl, the
collodion membrane completely disappeared within
3 weeks, leaving a diffuse, focal ichthyotic erythro-
derma [5]. At 6 months of age, only minimal facial
erythema, very mild exfoliation in the armpit area,
and hyperlinearity of the hands and soles remained.
Mild features of ichthyosis persisted at the age of
4 years.

Analysing reported cases of SICI, Vahlquist
showed that various types of symptoms of variable
severity may persist throughout the lives of the pa-
tients: skin keratosis, focal exfoliation, palmar-plantar
hyperlinearity, and red cheeks [16]. In addition, an-
hydrosis and heat intolerance were reported by the
majority of patients.

CONCLUSIONS

The described case of a rare subtype of autosomal
recessive congenital ichthyosis, a self-healing collo-
dion child, is observed in approximately 10% of chil-
dren with ARCI. The likelihood of almost complete
resolution of ichthyosis symptoms in infancy is high.
At a later age, however, the skin may show signs of
dryness and mild exfoliation, palmar hyperlinearity,
keratinisation of cheeks, and anhydrosis. Therefore,
those patients should be monitored, and a dermato-
logical history should be kept in order to improve the
quality of their functioning.
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rapii poprawa nastgpita juz w 5. dobie hospitalizacji.
W 12. dobie pojawilo sie umiarkowane zaczerwienie-
nie z utrzymujgcym sie zluszczaniem naskoérka.

Podobnie przebiegal proces chorobowy w przy-
padku opisanym przez autoréw z Wietnamu [15].
W 30. dobie skéra byta pozbawiona zrogowaciatych
miejsc, jednak w 4. miesigcu zycia pojawilo sie rogo-
wacenie skory plecow.

W pracy Noguera-Morel i wsp. blona kolodio-
nowa u dziewczynki spelzta calkowicie w czasie
3 tygodni, pozostawiajac erytrodermie ichtiotyczna [5].
W wieku 6 miesiecy pozostal jedynie minimalny ru-
mien twarzy, bardzo tagodne ztuszczanie okolic pach
i hiperlinearno$¢ dloni oraz podeszew. Znikome cechy
rybiej tuski utrzymywaty sie jeszcze w wieku 4 lat.

Analizujac dotychczas opisane przypadki SICI,
Vahlquist wykazat, ze przez cale zycie u tych pacjentéw
moga utrzymywac sie réznie nasilone objawy: rogo-
wacenie skory, ogniskowe ztuszczanie, hiperlinearnos¢
dloniowo-podeszwowa, czerwone policzki [16]. Ponadto
wiekszos¢ pacjentéw zgtaszala anhydroze i nietolerancje
ciepla.

WNIOSKI

Opisano przypadek rzadkiego podtypu autosomal-
nej recesywnej wrodzonej rybiej tuski, czyli samowy-
leczalny zesp6t dziecka kolodionowego, stanowiacego
okoto 10% przypadkéw ARCI. Prawdopodobieristwo
prawie catkowitego ustgpienia objawéw rybiej tuski
w wieku niemowlecym jest wysokie. Skéra w pézniej-
szym wieku moze by¢ sucha, moga pojawic sie mier-
nie nasilone ztuszczanie, hiperlinearne dlonie, rogowa-
cenie policzkéw, anhydroza. Zaleca sie obserwowanie
takich pacjentéw i objecie ich opieka dermatologiczna
w celu poprawy jakosci ich funkcjonowania.
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