Iktyos — omhiandertagande av nyfodd med misstinkt iktyos/
”collodion baby”

Bakgrund

I Sverige fods arligen 2-4 barn som “collodion baby”, ett tillstaind dédr huden é&r tickt av en
blank klisterhinna. Barnen kan ha en tunnare hinna och vara kraftigt roda "erytematosa”

eller ha en tjockare gulvit hinna. Ogonlocken ir oftast utatviinda ektropion”, mun och

lappar &r svullna och stela eklabion”. Hénder och fotter inklusive fingrar och tar &r ofta
svullna och ororliga. Klisterhinnan brukar lossna under de nirmaste 2-4 veckorna. 10-20 % ar
sa kallade dvergdende collodion baby (self healing collodion baby) och fér senare inga eller
endast lindriga symtom av torr hud.

De allra flesta kommer dock att & en varaktig hudsjukdom av typen ARCI (autosomalt
recessiv kongenital iktyos) eller annan form av iktyos. Ett fatal patienter far svarare sjukdom
med symtom fran badde hud och andra organ. Det &r svart att direkt vid fodseln

skilja dessa former at. Utvecklingen av sjukdomen kan inte avgoras under de forsta dagarna
utan man maste avvakta forloppet och svar pa genetisk utredning. Ge dérfor inte fordldrarna
ndgon siker diagnos eller prognos under den fOrsta tiden, berétta ddremot sakligt om
tillstdndet.

Utredning
e Genetisk utredning:

Blodprov tas for genetisk utredning och skickas till Klinisk genetik. Svarstid kan variera
mellan 1-4 ménader, men snabbsvar kan ofta fis inom négra veckor.

Venost blodprov med cirka 1-1,5 ml blod fran spddbarn 0-1 &r, 6 ml fran barn 6ver 1 &r och
vuxen, i EDTA-ror (lila ror). Far ej frysas eller centrifugeras. Blodprovet skickas
tillsammans med remiss med anamnes och dnskemél om genetisk analys av genpanel iktyos.
Blodprovet klarar sig 1 vecka och kan transporteras i rumstemperatur eftersom DNA &r
stabilt. Det gor inget om provet skulle bli kallt under transport. Man behdver inte ringa
Klinisk genetik innan provet tas.

Om blodprov ska sparas infor framtida genetiska analyser skriver man ”Tacksam for
omhéndertagande av blodprov for framtida genetisk analys”. Klinisk genetik kommer att
centrifugera provet, spara cellerna och frysa in dem 1 sin biobank tills analys nskas.

Konfirmera med ansvarig chef att din klinik star for kostnaden och dokumenterar detta i
journalen.

e Ovrig utredning

Hudbiopsi tillfor inget ytterligare i utredningen.



Behandling och évervakning:

1.

Kuvosvard och dvervakning:
o Initialt kan behov av kuvdsvard finnas for att 6vervaka kroppstemperatur.
o Kontinuerlig 6vervakning av andning, cirkulation och vétskebalans.

o Vid misstanke om Nethertons syndrom bor elektrolyter foljas pd grund av risk
for hypernatremi.

Nutrition:

o Brostmjolk eller erséttning via sond/flaska. Amning &r att foredra om mamma
kan och vill.

Infektionsdvervakning:

o Folj infektionsparametrar. Sepsis ér inte ovanligt. Pneumoni kan intréffa, pa
grund av att barnet kan ha fatt ner "hudflagor” i lungorna under graviditeten.

Oftalmologisk beddmning:

o Vid ektropion och stram hud kring 6gonen bor oftalmolog kontaktas omgéende
for bedomning och behandling.

Hudvard:

o Smdrj barnet 2-8 ganger per dag eller mer vid behov med en blandning av 50%
paraffin och 50% vaselin. Undvik att anvénda for tjocka lager av salva,
eftersom detta kan 6ka risken for infektioner. Skriv ett recept som extempore:
“Paraffin - vaselin APL salva 50% + 50%, burk 460g, smorjes dagligen 2-8
ggr eller vid behov. Mot medfodd iktyos”.

o Tvitta barnet och 1at det bada nir navelsaret tillater.

o Hinnan ska inte tas bort manuellt for att undvika skador eller infektion. Om det
finns risk for att blodforsorjningen i fingrar och tar &r i fara sa bor kontakt med
barnortoped/handkirurg tas omgaende.

o Eventuella blasor, sar och fissurer ska behandlas med icke-vidhéftande forband
som Mepilex Transfer, Mepilex Lite, Mepilex Up eller Mepitel.

6. Smartstillande:

o Smidrtstillande medel kan behovas. Folj avdelningens rutiner.

7. Fordldrainvolvering:

o Uppmuntra fordldrar att vara delaktiga i barnets skotsel for att stirka
anknytningen. Tidig kuratorskontakt rekommenderas for att stodja fordldrarna.

8. Dokumentation och uppfoljning:

o Fotografera barnet kontinuerligt under de forsta veckorna for att f6lja
utvecklingen.



9. Fortsatt hudbehandling:

o Efter att den initiala klisterhinnan har forsvunnit, kan man fortsatta med
paraffin- och vaselinbehandling i 2-3 ménader tills huden har aterhdmtat sig.
Diérefter kan man anvinda produkter som Miniderm, Locobase Repair (gér inte
att fi pa recept) eller Decubal med 2 % NaCl. Skriv som extempore, 500 gram.
Mot svar medfodd iktyos. Rabatterat enligt kontakt med APL.se.
Lokalbehandling 2-4 ginger/dag &r ldmpligt. Locobase LPL kan anvéndas fran
det att barnet dr ca 2 &r gammal. Observera dock att Locobase LPL kan svida.

Retinoider (Acitretin/isotretinoin):

e Vid allvarliga former av iktyos, sdsom Harlekin-iktyos, kan po. retinoidbehandling
overvigas. Behandlingen ska paborjas sa tidigt som mgjligt (helst inom 7 dagar) och
kraver uppfoljning med blodprov.

e Acitretin 0,5-1 mg/kg/dag eller isotretinoin 0,5-1mg/kg/dag kan ges. Behandlingen
maste foljas med blodprovskontroller (Hb, LPK, TPK, diff, ALAT, ALP, krea,
triglycerider, kolesterol, glukos).

e Acitretin kan ges antingen som pulver fran kapsel eller som oral 16sning.
Oral 16sning skrivs som extempore acitretin APL oral suspension 2 mg/ml, flaska 20
ml. Héllbarhet 1 vecka.

Om oral 16sning ej finns att tillga kan pulver fran en 10 mg Neotigason-kapsel
extraheras och végs. Lamplig dos ges i varm mjolk. Hanteras i dragskdp med handskar
och munskydd i skydd frén ljus och ska ej hanteras av fertil kvinna.

Annan behandling

e Vid framforallt Nethertons syndrom, men &ven vid andra former av iktyos, finns det
beskrivet fallrapporter och enstaka studier med biologisk behandling och IVIG.

NHYV Gendermatoser

Vid fragor om vidare utredning eller behandling kan NHV Gendermatos kontaktas antingen
via mail eller telefon.
Gendermatosteamet nér du via:

Koordinator: 018-617 40 97
Telefontider for vardgivare och patienter mandag och torsdag klockan 12.45-13.45

E-post: nhv.hudmott@akademiska.se
Sok hudkonsulten via vixeln 018-611 00 00
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