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La localizacion externa del érgano cutaneo y, por tanto, su visualizacion directa, va a tener repercusiones
importantes en la historia clinica dermatoldgica y en muchos de los métodos diagnésticos complementarios
utilizados. La exploracién fisica cutanea debe ser muy minuciosa, inspeccionando detenidamente todo el
tegumento, incluidos anejos y mucosas, y palpando las lesiones para conocer su textura y profundidad. La
finalidad es obtener el mayor nimero de datos de la erupcién, relacionados con las cuatro caracteristicas
principales

- La lesién o las lesiones elementales que la componen

- Las caracteristicas particulares que tienen estas lesiones

- La forma como se agrupan y relacionan entre si

- La distribucion y localizacién que tienen sobre la superficie cutanea

Los datos obtenidos nos llevaran a un diagnéstico o sentaran la necesidad de la analitica y exploraciones
complementarias pertinentes para llegar al diagnéstico exacto y valorar la extensién del proceso. Debido a
que la piel es muy accesible, es facil la obtencion de muestras para realizar estudios de tipo histolégico,
inmunolégico, microbioldgico, etc.

os diferentes componentes cutaneos tienen un nimero limitado de respuestas patolégicas frente a
los variados estimulos que pueden afectarles. Morfologicamente son las denominadas lesiones elementales
que se repiten en los diferentes cuadros nosolégicos.

Se define como erupcién cutanea el conjunto de lesiones elementales que aparecen en la piel de un
enfermo. Puede ser monomorfa, si esta constituida por un solo tipo de lesion, o polimorfa, cuando asocia dos
0 mas tipos de lesiones.

Las lesiones elementales se clasifican en:

* Primitivas: son las que aparecen sobre una piel hasta entonces normal.
» Secundarias: se producen en la evolucién espontanea o por transformacion accidental de las primitivas.

Erupcioén en la que se aprecian
perfectamente las caracteristicas tipicas: lesion
elemental (vesiculas y eritema), agrupacion
(formando ramilletes) y distribucion en la
superficie cutanea (siguiendo una metamera).
Herpes zoster
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Para que la terminologia sea lo menos subjetiva posible hay una tendencia cada vez mayor a definir
las lesiones elementales basandose exclusivamente es su aspecto morfoldgico, sin presumir la etiologia ni
las caracteristicas anatomopatolédgicas. Por este motivo, se han eliminado algunos términos, como tubérculo,
y otros, como tumor, tienen una limitacion importante en su uso. El quiste quedaria incluido en los nédulos,
puesto que en su morfologia es un nédulo, aunque presupongamos su estructura anatomopatolégica.

La descripcién de una lesion cutanea debe incluir: forma, tamafio, presencia de contornos regulares o
irregulares, limites netos o difusos, color, caracteristicas de la superficie y relieve y consistencia al tacto.
Ademas, debemos estudiar la forma de agruparse, su distribucién en la superficie cutanea, la evoluciéon
cronoloégica y el modo de extenderse.

Clasificacion de las lesiones elementales

Lesiones primitivas Lesiones secundarias
De consistencia sélida: Destinadas a eliminarse:
* Macula * Escama
* Papula » Costra
* Placa * Escara
* Habén o roncha
* Nédulo. Formas especiales: Soluciones de continuidad:
Por su evolucién: Goma
Por su contenido: Quiste * Erosion y excoriacion
* Tumor * Fisura
+ Ulcera

De contenido liquido:
Reparadoras e hiperplasicas

* Vesicula, ampolla y flictena (secuelas de otras lesiones elementales):
* Pustula

* Cicatriz

* Atrofia

* Esclerosis

* Liquenificacion
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e trata de una lesion elemental primitiva consistente en un cambio de la coloracion normal de la
piel; como no modifica el relieve ni la consistencia del tegumento, es inapreciable al tacto.

El color de la piel de un individuo normal viene determinado por la mezcla del color pardo de la melanina,
el color rojo de la sangre de los plexos superficiales de la dermis y el color amarillento de la grasa hipodérmica,
tejido conectivo dérmico y la queratina de la capa cérnea.

Por el mecanismo de produccion las maculas se dividen en:

* Maculas de origen vascular
* Maculas de origen melanico
» Maculas por depoésito de sustancias exdgenas o endoégenas extraias a la piel

‘Maculas de origen vascular

Eritema. Son maculas de color rojo vivo, con aumento de temperatura local, que desaparecen a la
vitropresion. Son debidas a vasodilataciéon activa de las arteriolas y los capilares de la dermis. Cuando
afectan a una gran proporcion de la superficie cutanea se denomina eritrodermia

Cianosis. Son maculas de color rojo violaceo con disminucién de la temperatura, que es dificil hacer
desaparecer por vitropresion. Son debidas a una vasodilatacidon venosa consecutiva a una perturbacion
de origen central (insuficiencia cardiaca) o vascular periférica. Se exacerban con el frio. La localizacién
mas habitual es simétrica en zonas distales periféricas.

Maculas anémicas. Son maculas de color blanquecino consecutivas a una disminucion de la sangre
circulante en vasos dérmicos. La forma generalizada de piel y mucosas constituye la palidez secundaria
a hipotension o anemia. Las formas circunscritas suelen tener limites netos pero de contornos irregulares;
se producen por vasoconstriccion muy activa de tipo espasmaédico (sindrome de Raynaud) o por una
hipersensibilidad congénita a sustancias vasoconstrictoras fisioldgicas en zonas circunscritas cutaneas
como ocurre en los nevus anémicos.

Vasomotoras inflamatorias. En la mayoria de los procesos cutaneos, sobre todo de tipo reactivo, la
vasodilatacién activa (eritema) se acompafa de edema e infiltrado celular.

Angiomas planos. Son maculas de color rojo vivo debidas a la hiperplasia de los vasos de la dermis
superficial.
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Telangiectasias. Son dilataciones permanentes de pequefios vasos cutaneos, con aspecto lineal, estrellado
o arboriforme, de color rojo, que desaparecen a la vitropresion

Pdrpura. Son maculas producidas por la extravasacion de hematies en la dermis o hipodermis, que no
desaparecen a la vitropresioén. Segun el momento de la evolucion su color es cambiante y va paralelo a
la transformacion de la hemoglobina eritrocitaria en el pigmento férrico hemosiderina; inicialmente son
rojas, pasado cierto tiempo moradas y luego amarillo-verdosas. Segun el tamafio y profundidad de la
extravasacion, las purpuras se dividen en superficiales y profundas. Entre las purpuras superficiales se
incluyen:

— Petequias: puntiformes, no mayores de 2 mm de diametro
— Equimosis (cardenal): placa de mayor tamafio
— Vibices: con disposicién lineal.

Las purpuras profundas estan representadas por los hematomas, constituidos por una gran coleccion
hemorragica en la dermis profunda e hipodermis. Habitualmente hacen algo de relieve.

- Maculas pigmentarias melanicas

Normalmente la piel no expuesta al sol tiene cierta cantidad de melanina. Es el denominado color constitutivo
que determina las diferencias raciales de coloracion. Si se altera su contenido aparecen maculas que
pueden ser:

* Por defecto:

— Total (acromia): generalizada como en el albinismo o localizada como en el vitiligo.

— Parcial (hipocromia): como en la pitiriasis versicolor

* Por exceso: hipercromias que pueden ser generalizadas, como en la enfermedad de Addison, o circunscritas,
como en las efélides.

» Por variacidon en su localizacion: cuando el pigmento melanico esta presente en la dermis se produce
un tono azulado, gris pizarra, como en la mancha mongélica

‘Maculas pigmentarias no melanicas

Se producen por la presencia de sustancias, tanto propias como extrafias al organismo, que habitualmente

no se localizan en el tegumento. Pueden utilizar diferentes vias para depositarse. En se recogen las
posibilidades etiolégicas de estas lesiones. Algunas de las mas conocidas son la ictericia por presencia
de bilirrubina y la hemosiderosis por depésito de hemosiderina

Es una lesidon elemental primitiva, circunscrita y sobreelevada, de contenido solido y no mayor de 1 cm
de diametro. Espontaneamente se resuelve sin dejar cicatriz.

Por su mecanismo de produccién y naturaleza anatomopatolégica, las papulas se clasifican en:
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Semiologia dermatoloégica

Maculas de origen vascular
Sin extravasacion sanguinea (vasomotoras puras)
Vasodilatacion

* Por congestion activa arterial: eritema
* Por congestion pasiva (estasis venosa): cianosis

Vasoconstriccion (anémicas)
* Por espasmo (ejemplo: enfermedad de Raynaud)
* Por defecto congénito: nevus anémico

Vasomotoras inflamatorias: asocian eritema
con edema e infiltracion

Neoformaciones vasculares: angiomas planos
Dilatacion permanente: telangiectasias

Con extravasacion de hematies: purpuras
Superficiales

* Puntiformes: petequias

* En placas: equimosis (cardenal)

« Lineales: vibices.

Profundas
* Hematoma
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Eritrodermia: eritema generalizado

Telangiectasias multiples en labios y cara.
Enfermedad de Rendu-Osler

Petequias. Algunas de ellas siguen
distribucion lineal (vibices)

Equimosis tras pequefios traumatismos
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Areas hipocromicas ovaladas localizadas en tronco. Pitiriasis versicolor

. Macula hiperpigmentada color gris pizarra por presencia de melanina en dermis profunda. Mancha mongélica

Maculas pigmentarias no melanicas

Sustancias ajenas al organismo
Introducidas por via digestiva

» Xantocromia: color amarillento de palmas, plantas y region retroauricular por depésito de
carotenos, tanto naturales (naranja, zanahoria) como sintéticos (beta carotenos)

* Argiria: color gris pizarra por sales de plata

* Arsénico: color bronceado con gotas hipomelanicas (hiperpigmentaciéon en gotas de lluvia)

» Crisiasis: color gris azulado en conjuntivas y areas expuestas al sol por ingesta sales de oro
* Quinacrina: color amarillo verdoso

* Antipaludicos: color grisaceo mayor en paladar y cicatrices

* Clofazimina: color berenjena persistente

» Minociclina: pigmentacion punteada en cicatrices residuales de acné

Introducidas por via externa:

» Con intencion estética: tatuajes
* Accidental o profesional: polvora, silice en molineros, etc.
* Terapéutica: inyecciones intramusculares de compuestos con hierro

Sustancias del propio organismo

* Ictericia por presencia de bilirrubina

* Hemosiderosis por deposito de hemosiderina en dermitis cronicas purpuricas

* Algunas alteraciones metabdlicas producen sustancias que se depositan en la piel,
como la alcaptonuria

* Otras
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‘Papulas epidérmicas: hay un engrosamiento de la epidermis (verrugas planas, Molluscum contagiosum)

‘Papulas dérmicas: por aumento de las estructuras normales, por depdésito de una sustancia anémala
(papulas dismetabdlicas, por ejemplo, de la amiloidosis), o bien, por la presencia de un infiltrado inflamatorio
(sifilis secundaria).

-Papulas dermoepidérmicas: se asocian los dos mecanismos anteriores (liquen plano) .

Pueden presentarse de forma aislada o confluente.

Se localizan en cualquier parte de la superficie corporal; a veces, soélo se localizan en los foliculos
(papulas foliculares). Cuando afectan a pliegues, a consecuencia de la maceracion y posibles infecciones,
se hacen mas elevadas, de superficie vellosa, constituyendo las vegetaciones o papulas vegetantes (condilomas
planos de sifilis)

Eﬁ; b

Color amarillo-verdoso por exceso de bilirrubina. Ictericia

Depésito de hemosiderina dando a la piel un tono pardo.
Dermatitis purpurica y pigmentaria por insuficiencia venosa crénica

Papulas cupuliformes con zona central cubierta de una masa
queratosica. Moluscum contagiosum.

Papulas vegetantes en pliegues. Sifilis secundaria
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Es una lesién elemental circunscrita, discretamente sobreelevada, como en meseta, con un didmetro
mayor de 1 cm de diametro . En general, las placas se producen por agrupacion de papulas, como ocurre
en el liquen plano, pero no siempre es asi. En la psoriasis vulgar la lesibn mas caracteristica es una placa
eritematoescamosa. Las placas pueden tener las mismas subdivisiones que las papulas.

Se denomina asi a una elevacion circunscrita de la piel, de consistencia elastica, debida a la presencia
de edema en la dermis. La evolucion es fugaz, remitiendo en unas horas sin dejar nada residual.

La forma y el tamafo son muy variables y tienen tendencia a extenderse en arcos de circulo

El color oscila entre rojo y blanco dependiendo del edema; a mayor edema mas blanco. No son muy
elevados y la consistencia es elastica.

Pueden distribuirse de forma generalizada (urticaria), localizada (contacto con ortigas) o lineal
(dermografismo).

Es una lesion elemental circunscrita, mayor de 1 cm de didmetro, de contenido sélido, localizada en
la dermis o hipodermis. Suele ser de tipo inflamatorio o tumoral. Aplicando conceptos puramente morfologicos,
debemos considerar formas especiales de nédulos a los quistes y los gomas.

Placas amarillentas localizadas en pliegues.
Xantomas tuberosos

z Habén o roncha. Multiples lesiones anulares
y arciformes en tronco. Urticaria
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Si son de naturaleza inflamatoria son de forma circular, con unos contornos regulares, pero de limites
poco netos. Producen una zona indurada, poco sobreelevada, cubierta por piel eritematosa, por lo que, muchas
veces, soélo se palpan como una zona de consistencia elastica, de textura claramente diferente a la de la piel
normal. Pueden ser Unicos o multiples pero sin tendencia a agruparse. Aunque se observan en cualquier
localizacion, son mucho mas frecuentes en extremidades inferiores . Al curar dejan una cicatriz, aunque,
si eran muy profundos, no son visibles por quedar cubiertos por una dermis normal.

Cuando el nédulo en su evolucién se reblandece y ulcera lo denominamos goma . El goma pasa
sucesivamente por los estadios de crudeza, reblandecimiento, ulceracién y reparacion.

- Crudeza: el nédulo aumenta de tamafio y se aproxima a la superficie.

- Reblandecimiento: la piel que lo cubre se torna eritematosa y se empasta al mismo tiempo que la lesion
se hace fluctuante en la zona central.

- Ulceracioén: se abre a la piel eliminando un liquido gomoso constituido por pus y restos necréticos,
persistiendo como una lesion ulcerosa de bordes despegados, cortados a pico, con fondo necrético.

- Reparacion: de forma lenta se produce un tejido de granulacion. Cicatriza dejando una zona deprimida.

Los gomas pueden afectar a otros tejidos y abrirse posteriormente al exterior a través de la piel
(escrofuloderma de la tuberculosis).

La etiologia es casi siempre infecciosa de tipo sifilitico, tuberculoso, leproso, micético y raramente
piégeno.

Si el nédulo es de origen tumoral, tanto benigno como maligno, esta claramente sobreelevado y tiene
el aspecto similar a las papulas, pero de mucho mayor tamafio

Noédulos inflamatorios. Eritema nodoso

Goma en fase de ulceraciéon secundario a una tuberculosis
ganglionar subyacente (escrofuloderma)

Multiples nédulos de aparicion brusca. Metastasis
subcutaneas de cancer de origen no conocido
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Los quistes son lesiones circunscritas, constituidas por una cavidad llena de una sustancia liquida o
semiliquida, producida por la pared epitelial que la recubre . Habitualmente se presentan como nédulos
esféricos, mas o menos sobreelevados, que a la palpacion estan bien delimitados y, de forma caracteristica,
tienen consistencia elastica. Las caracteristicas de las células de la pared van a definir su contenido: pueden
ser células epiteliales con capacidad de producir queratina (quistes epidérmicos) o secreciones anexiales
(grasa, sudor, saliva); también los hay por presencia de restos embrionarios epidérmicos (quiste dermoide) y
mas raramente extracutaneos (quiste del ducto tireogloso).

Un tumor es una lesion con tendencia a persistir o crecer indefinidamente y que biolégicamente es
independiente del tejido donde asienta. En las fases iniciales pueden ser maculas (melanoma), papulas
(carcinoma basocelular), nédulos (melanoma nodular), tlceras, etc.

Por eso, desde un punto de vista morfologico, debemos reservar la denominacion de tumor sélo para aquellas
lesiones que por el gran tamafio, o las caracteristicas clinicas, no se puedan incluir en la denominacién de
nédulo

Quiste en la espalda

Tumor vegetante y ulcerado.
Carcinoma epidermoide
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on lesiones elementales de contenido liquido que se producen como consecuencia de la formaciéon
de una solucién de continuidad dentro de la piel.

Las vesiculas son habitualmente intraepidérmicas y de un tamafio menor de 0,5 cm de diametro
Las ampollas son de tamafio mayor de 0,5 cm de diametro

Las flictenas son de gran tamario, casi siempre consecutivas a traumatismos fisicos como quemaduras,
etc. El liquido no esta a tension, por lo que cambios posturales hacen que su contenido se mueva a la zona
mas declive.

Se pueden clasificar por el mecanismo de formacion y localizacién tal como se recoge en

Las vesiculas tienen inicialmente el contenido claro, pero con facilidad se transforman en pustulas por
la presencia de polinucleares. La forma es redondeada y en algunos procesos se umbilica en su centro
(varicela). Es frecuente que confluyan formando lesiones de mayor tamafio (eccema). A veces, la distribucién
puede ser muy diagndstica como en el herpes zoster 0 en el eccema de contacto. En la evolucion pueden
romperse formando una erosioén, o secarse el contenido formando una costra.

Hay muchas enfermedades, de etiologia y pronoéstico totalmente dispares, que cursan con la formacion
de ampollas; por ello, la historia clinica, caracteristicas de la erupcion, estudio histolégico e inmunofluorescencia
directa son con frecuencia fundamentales para el diagnéstico. En su evolucién, las ampollas dejan superficies
erosivas que por desecacion de los exudados se cubren de costras; curan sin dejar cicatriz.

Vesiculas multiples. Eritema exudativo multiforme

Ampollas. Penfigoide
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Es una lesion elemental circunscrita, sobreelevada, de contenido liquido de color blanquecino por la
presencia de polinucleares . Se localizan en la epidermis o los anejos, siendo frecuentes en los foliculos
(pustulas foliculares).

Son de pequefio tamafio, aunque por confluencia pueden llegar a constituir placas extensas (psoriasis
pustulosa). Al romperse el techo o desecarse dejan costras amarillentas. Si estan localizadas en zonas cuya
capa cornea es gruesa (palmas o plantas), no llegan a abrirse al exterior y producen escamocostras.

La presencia de pustulas en una erupcién no es sinénimo de infeccion cutanea, ya que hay mdltiples
procesos cutaneos no infecciosos que las presentan.

Clasificacion de vesiculas, ampollas y flictenas

Intraepidérmicas

Subcorneas por:
» Despegamiento de la capa cérnea por cumulo de sudor (miliaria cristalina)
* Exudado inflamatorio (impétigo)

En el espesor del estrato espinoso por:
* Alteracién y necrosis de los queratinocitos:
- Por afectacion virica: herpes simple, varicela
- Por displasia de los queratinocitos: en eritrodermia ictiosiforme, hipocinquemia, etc.
» Edema intraepidérmico intercelular (espongiosis): eccema
« Alteracion del cemento intercelular: acantélisis del pénfigo

Subepidérmicas

* Por necrosis de los queratinocitos de la capa basal: ampollas en liquen plano

* Por despegamiento de la union dermoepidérmica: penfigoide, epidermolisis ampollosa
* En el espesor de la dermis por traumatismos, etc.

Pustulas multiples en palma de mano.
Psoriasis pustulosa
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s una lesion elemental secundaria producida por la alteracién en el mecanismo fisiolégico normal
de exfoliaciéon de la capa cérnea. Se traduce clinicamente por la presencia de fragmentos laminares de capa

cérnea (escama) sobre la superficie cutanea . Pasado un tiempo tienden a desprenderse o pueden ser
arrancados.

En funcion del tamafio se denominan furfuraceas (de pequefio tamafo), lamelares (en lamina), en
sdbana (grandes extensiones) y exfoliacion generalizada. El color es muy variable (blanquecinas, nacaradas,
grisaceas, negruzcas) y puede ser un dato orientador importante.

Es una lesion muy frecuente y suele observarse asociada a otras lesiones elementales a las que sucede.

Entendemos como tal la lesion elemental constituida por la desecacion de secreciones, exudados,
sangre, restos celulares o de otro tipo, sobre la superficie cutanea. Las costras recubren la superficie de las
soluciones de continuidad cutaneas como erosiones, Ulceras, vesiculas o ampollas al romperse

El color es variable y orienta sobre la naturaleza del exudado que la ha producido: color amarillo miel

(melicéricas) en impétigo o procesos secundariamente infectados por piégenos, rojo oscuro si son hemorragicas,
amarillo azufre en el favus, etc.

Son lesiones que siempre deben eliminarse mediante fomentos para reconocer las lesiones elementales
primitivas que motivan el proceso.

Placas eritematoescamosas. Psoriasis vulgar

Costras amarillas sobre erosiones. Impétigo
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Se denomina asi a la lesion elemental constituida por un tejido necrético que el organismo tiende a
eliminar, diferenciandolo del resto en forma de una masa negra de limites netos. La profundidad de la necrosis
es muy variable, en funcion del proceso que la produce. Son tipicas las secundarias a la obliteracién de un
tronco arterial.

e caracterizan por la pérdida de integridad de la piel o mucosas. Pueden ser primitivas o secundarias
a una lesion preexistente. En funcién de la profundidad que alcanzan se distingue la erosion, la fisura y la
ulcera.

Pérdida de continuidad muy superficial que solo afecta epidermis y dermis papilar. Pueden ser secundarias
a traumatismos o rotura de vesiculas, ampollas o pustulas. La forma de la erosién muchas veces indica su
origen. Cuando reepitelizan no dejan cicatriz.

La excoriacién es una erosion lineal secundaria al rascado. Son frecuentes en las enfermedades que
cursan con prurito.

Solucion de continuidad que afecta a la dermis alta y que toma el aspecto de una pequefa hendidura lineal.
Se localizan alrededor de orificios naturales (ragades), en el fondo de los pliegues naturales (intergluteo, ingles,
etc.) y en zonas de gran hiperqueratosis. Son muy dolorosas y constituyen una complicacion frecuente.

Es una pérdida de sustancia que afecta a epidermis, dermis y, en ocasiones, a planos mas profundos, con
extension, forma y profundidad variables. Si son debidas a un traumatismo constituyen las heridas.

Las diferencias morfolégicas son muy importantes en la orientacion del diagndstico etiolégico; se deben

considerar: localizacion, tamafio, forma, caracteristicas de los bordes (cortados a pico, despegados, etc.),
aspecto del fondo (limpio, purulento, necrético, etc.), profundidad y consistencia de la base.
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uelen ser secuelas de lesiones elementales anteriores, aunque en otras ocasiones se producen de forma
en apariencia primitiva.

Resulta de la sustitucion de la dermis o planos subyacentes por un tejido conjuntivo neoformado tras
ser alterados por un proceso inflamatorio, tumoral o traumatico. La cicatriz no contiene fibras elasticas ni
anejos. La presencia de una cicatriz no implica la existencia previa de una solucién de continuidad, ya que
procesos de caracter inflamatorio que destruyen dermis o hipodermis, como son los nédulos, también las
producen.

Las cicatrices hipertroficas, sobreelevadas (queloideas) son mas frecuentes en la region preesternal
y en individuos de raza negra.

Disminucién y, a veces, desaparicion de alguno de los componentes normales de la piel. La atrofia
epidérmica produce una piel lisa, fina, brillante que recuerda la piel de cebolla y permite ver los vasos
subyacentes . Si afecta a fibras elasticas se producen las estrias, tan frecuentes en la época puberal y
durante el embarazo.

Es un proceso de colagenizacion de la piel por neoformacion del tejido conectivo dérmico. La piel queda
dura al tacto, no puede ser pellizcada ni desplazada sobre planos profundos y desaparecen los pliegues
normales de la zona afectada. Es secundaria a procesos inflamatorios cronicos superficiales aunque, a veces,
aparece sin alteracion previa como en la morfea, en el sindrome toxico por aceite adulterado (STEA), etc.
Muchas veces se presenta asociada a atrofia epidérmica.

Atrofia cutanea con eritema y escamas queratosicas.
Lupus eritematoso crénico fijo discoide
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Es un aumento de la cuadricula normal de la piel. Casi siempre es secundaria al rascado crénico y se observa
en enfermedades pruriginosas como la dermatitis atopica.

ay algunas enfermedades en las que las lesiones elementales pueden aparecer en la superficie
cutanea sin agruparse de forma especifica. Sin embargo, en la gran mayoria, las lesiones tienen tendencia
a agruparse siguiendo ciertos patrones, o a distribuirse sobre la piel de forma especial. El conocimiento de
estos patrones puede ser muy Uutil para llegar al diagnostico. Asi, por ejemplo, la presencia de vesiculas
agrupadas en ramilletes sobre una base eritematosa y distribuidas sobre la superficie cutanea siguiendo una
metamera nos lleva a pensar con casi absoluta certeza de que se trata de un herpes zoster.

A continuacion resumimos los patrones de agrupacion frecuentes y los patrones de distribucién mas
caracteristicos.

-Patrones de agrupacion frecuentes:

Lineal: siguiendo una linea. Casi siempre denota una causa exégena. Ejemplo tipico es la dermitis de los
prados. En otras ocasiones, esta relacionado con el fenomeno isomoérfico de Koebner, que consiste en
que, en algunas enfermedades cutaneas, los traumatismos son seguidos por la aparicion de nuevas lesiones
sobre la zona traumatizada: psoriasis, liquen plano, verrugas planas juveniles.

En remolino: es muy tipico de ciertos nevus epidérmicos que siguen las denominadas lineas de Blaschko.
Las lesiones tienen una llamativa disposicién formando remolinos

Anular, arciforme, policiclico: hay muchas enfermedades que producen lesiones redondeadas. Segun
su forma, se denominan anulares si recuerdan a los circulos con el borde mas evidente, arciformes si

Agrupacion de las lesiones en remolino siguiendo las lineas de Blaschko.
Nevus verrugoso sistematizado unilateral
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producen arcos de circulo y policiclicas si producen circulos que se entremezclan. Hay un grupo importante
de enfermedades que presentan lesiones eritematosas anulares y policiclicas denominadas globalmente
eritemas figurados.

En ramillete (herpetiforme): lesiones agrupadas en pequefio espacio recordando un racimo o ramillete.

Serpiginoso: las lesiones se distribuyen en su evolucién siguiendo una linea que recuerda la forma de
una serpiente. Se observa, por ejemplo, en la larva migratoria, el lupus vulgar, etc.

Confluentes: en su crecimiento se unen.

- Patrones de distribucion mas caracteristicos:

Diseminadas y dispersas: multiples lesiones en varias partes del cuerpo sin patrén especial.
Metamérica (zosteriforme): siguiendo una metamera.
Reticulada: siguiendo una red. El prototipo es la livedo reticular.

Arboriforme (en abeto): afectando el tronco, siguiendo una distribucién como en arbol de Navidad. Muy
tipico de la pitiriasis rosada o de las verrugas seborreicas multiples.

Simétrica: las lesiones afectan zonas simétricas de las extremidades o el tronco.

En zonas fotoexpuestas: corresponde a las erupciones fotosensibles. Se afectan la cara, zona alta de
térax, antebrazos y, en mujeres que utilizan falda, en piernas. Los fondos de los pliegues, al no recibir la
luz solar, estan mucho menos afectados.

ay una serie de procedimientos instrumentales y de laboratorio que son ampliamente utilizados en
Dermatologia por su inocuidad y alto rendimiento

Es una lampara especial que emite luz ultravioleta A (320-400 nm). Tiene amplio uso en Dermatologia, ya que
hay procesos que emiten una fluorescencia especial. Es particularmente til en el diagnéstico de infecciones
micoéticas, como pitiriasis versicolor, en el eritrasma, las porfirias y lesiones pigmentarias por melanocitos,
incluido el melanoma.
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. Exploraciones complementarias cutaneas

Para ayuda del examen clinico:

* Lampara de Wood

* Diascopia (vitropresion)

* Lupa de mano (x7)

* Epiluminiscencia (dermatoscopia)

Biopsia:

* Estudio histolégico convencional (hematoxilina-eosina)
* Técnicas especiales: histoquimica, tinciones especificas, monoclonales, microscopia electronica, etc.
* Inmunofluorescencia directa

Determinaciones microbiolégicas de muestras obtenidas de las lesiones:

Virus:
» Citodiagnéstico de Tzanck
 Inmunofluorescencia directa
» Demostracion del virus en la lesién por microscopia electrénica
* Demostracion del ADN viral mediante hibridacion in situ del ADN o la reaccidon en cadena
de la polimerasa (PCR)
* Cultivo de la muestra

Bacterias:
* Tincioén de Gram
 Cultivo de la muestra

Treponema:
* Visualizacion en el exudado de la lesién con microscopio de campo oscuro

Hongos:
* Examen directo de escamas, pelo o uias previa destruccion de queratina con KOH
* Cultivo

Acaros:
» Método de la gota de tinta para hacer mas visibles los surcos de la sarna
* Raspado de surco o lesién sospechosa, poner en porta, cubrir con una gota de aceite y mirar
por el microscopio

Test cutaneos de hipersensibilidad inmunolégica

* Escarificaciones y prick test (reacciones tipo I)
* Epicutaneos (reacciones tipo V)
- Pruebas del parche: eccema de contacto
- Pruebas del fotoparche: eccema fotoalérgico
* Inyecciones intradérmicas (de lectura retardada, indicando sensibilidad tardia a antigenos
bacterianos: tuberculina)
» Ventana de Rebuck (determinacion de la movilidad de neutréfilos)
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Consiste en la compresion de la lesion a estudiar con un cristal o plastico plano y transparente. Con
ello se comprueba con mas definicion la diferencia entre el color rojo de una lesién, por vasodilatacion o
extravasacion, y ciertas tonalidades peculiares de algunas lesiones como el color jalea de manzana del lupus
vulgar tuberculoso.

Es una técnica diagndstica, no invasiva, util para la observacion de lesiones pigmentadas. Proporciona
una mejor visualizacion de la superficie cutanea y de estructuras mas internas, que no son visibles con el ojo
normal. Ha permitido avanzar todavia mas en el diagnéstico precoz del melanoma y, conforme se va adquiriendo
experiencia, el grupo de enfermedades cutaneas en las que ayuda al diagnostico va siendo cada vez mas
amplio. La técnica consiste en aplicar una gota de aceite de inmersion sobre la lesion y observarla después
con un dermatoscopio. El dermatoscopio es un instrumento de facil manejo que tiene una fuente de luz
polarizada y produce aumentos variables, los mas utilizados son entre 10 y 40. La técnica esta evolucionando
muchisimo y con los nuevos dermatoscopios no es necesario aplicar gota de aceite. También se han introducido
en el mercado videodermatoscopios con programas de ordenador que permiten el almacenamiento de las
imagenes para su posterior estudio y comparacién. Uno de los mas utilizados es el Mole-Max®, de origen
austriaco.

En piel y mucosas la biopsia es técnicamente facil y esta exenta de riesgos. Quiza el mayor problema
lo constituye el saber seleccionar la lesion y la zona de la misma que debe ser biopsiada. En general, las
lesiones iniciales son las mas tipicas. El material obtenido debe incluir en profundidad hasta la grasa subcutanea.
Se utiliza para estudio histolégico convencional y con técnicas especiales, para inmunofluorescencia directa
y, en lesiones en las que hay sospecha de infeccion, para cultivo de tejidos.

Para comprender un informe anatomopatolégico cutaneo es imprescindible conocer el significado de
algunos términos de uso habitual:

- Hiperplasia epidérmica. Aumento global de toda la epidermis.
- Atrofia epidérmica. Disminucion global de toda la epidermis.

- Hiperqueratosis. Aumento del estrato corneo. Puede ser: ortoqueratosica, si es de aspecto normal, y
paraqueratosica si persisten restos del nicleo y organelas celulares; se suele asociar a agranulosis.
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- Hipergranulosis. Aumento del estrato granuloso.

- Agranulosis. Ausencia del estrato granuloso.

- Acantosis. Aumento del estrato espinoso.

- Papilomatosis. Aumento de longitud de las crestas interpapilares y papilas dérmicas.

- Exoserosis. Presencia de liquido entre las células de la epidermis. Una forma especial es la espongiosis.
- Exocitosis. Presencia de células infiltrando epidermis.

- Disqueratosis. Queratinizacion individual de células del estrato espinoso.

- Balonizacion. Fenémeno de necrosis de los queratinocitos pasando por una fase previa de edema
intracelular.

- Acantdlisis. Separacién intraepidérmica por despegamiento del cemento de unidn de las células epidérmicas.

La inmunofluorescencia directa se emplea para determinar el deposito de anticuerpos, complemento
y fibrina en la piel. Es muy util en enfermedades ampollosas autoinmunes, vasculitis, lupus eritematoso y en
todo proceso en el que se sospeche algun mecanismo patogénico inmunolégico.

Bajo este epigrafe se incluyen técnicas histoquimicas, tinciones especiales para detectar grasa, mucopolisacaridos,
melanina, hierro, etc., monoclonales para tipificacién de las células de un infiltrado, microscopia electroénica,
etc.
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Mujer de 45 afios. Refiere presentar en la zona derecha de la espalda, desde hace 1 afio, discreto dolor
y prurito, de forma intermitente, en relacién con el roce de la ropa. Por este motivo ha ido a un herbolario,
donde le han recomendado aplicacién de un emplasto muy curativo (véase figura 1)

1. ¢ Cual es la primera exploracion complementaria que realizaria en este paciente?

a) Anticuerpos antinucleares

b) Biopsia

c¢) Eliminacién de la costra mediante una gasa

d) Deteccion de los niveles de bilirrubina en sangre
e) Aplicacion de un queratolitico para descamar

Respuesta correcta: C. Ante toda costra, sea de origen exdgeno o enddégeno, debemos intentar eliminarla
para ver la lesion elemental que realmente existe debajo.

2. Una vez eliminada la costra (véase figura 2), ¢ cual es la lesiéon elemental que podemos
observar?

a) Fistula
b) Papula
c) Nodulo
d) Ulcera
e) Ampolla

Respuesta correcta: D. Una Ulcera es una pérdida de sustancia que afecta a epidermis, dermis y, en ocasiones,
a planos mas profundos, con extension, forma y profundidad variables.
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3. ¢Cual es el diagnéstico mas probable?

a) Ulcera postraumatica
b) Sifilis secundaria

c) Carcinoma epidermoide
d) Psoriasis

e) Ulcera por decubito

Respuesta correcta: C. La historia clinica, con una evolucion de mas de un afo, junto a las carateristicas
especiales de la ulcera (forma irregular, bordes muy netos, ausencia de exudado y fondo que no es liso, ya
que hay pequefias masas irregulares que estan a mas altura que los bordes) nos hacen pensar en una lesion
de tipo tumoral. El aspecto un poco especial se debe a la aplicacion de un producto caustico (costra verde)
que la habia aplanado y ulcerado.
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Caso clinico 2

Varén de 34 anos. Desde hace varios afios, en primavera, presenta en las palmas de las manos y, con
menor intensidad, en las plantas de los pies, brotes de lesiones con pequefios “bultitos” con intenso prurito.
Pasados unos dias, tras aplicar un corticoide tépico, las lesiones mejoraban produciendo una descamacion
en areas. Esta primavera, el brote ha sido mucho mas intenso, por lo que consulta (véase figura).

1. ¢Cual es la lesion elemental que inicia el proceso?

a) Vesicula
b) Ampolla
c) Escama
d) Eritema
e) Flictena

Respuesta correcta: A. Aunque clinicamente se ve que hay ampollas, éstas son multiloculares (observar por
debajo del techo de las mismas como hay una red en forma de panal de abeja) producidas por la confluencia
de multiples vesiculas que son las que inician el proceso.

2. ;Cual es el diagnéstico mas probable?

a) Pénfigo

b) Penfigoide

c) Eccema dishidrosico
d) Psoriasis

e) Eritema multiforme

Respuesta correcta: C. En el eccema dishidrosico es caracteristica la evolucion en brotes, mas frecuente
en primavera, la localizacién exclusiva en palmas y/o plantas y la lesion inicial que es una vesicula; cuando
el brote es poco intenso soélo se aprecian pequefas elevaciones de la piel que se transforman en descamacion..
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3. ¢,Donde se localiza el despegamiento?

a) En la epidermis

b) En la unién dermoepidérmica
c) En la dermis papilar

d) En la dermis reticular

e) En la grasa subcutanea

Respuesta correcta: A. En el eccema las vesiculas son siempre intraepidérmicas
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M@ Jesus Oriate
y Esteban Daudén

os hongos son considerados un grupo independiente dentro del reino vegetal. Son organismos
eucariotas ampliamente distribuidos en el medio natural. Pueden existir en el organismo humano como
saprofitos o parasitos. Solamente algunas de las muchas especies de hongos conocidas son patdgenas para
el ser humano.

Las infecciones fungicas en el ser humano se dividen en micosis superficiales, subcutaneas y sistémicas.
Las formas superficiales incluyen aquellas que estan limitadas a la piel, pelo, uias, y mucosas. Son muy
frecuentes y aunque la mayoria ocurre en todas las edades, algunas son raras en los nifios. Estdn causadas
por una gran variedad de hongos “-1. Se distinguen los siguientes tipos:

- Dermatofitosis (tifias )

- Candidiasis superficial (cutaneomucosa)

- Pitiriasis versicolor, y otras infecciones por Malassezia

- Micosis superficiales menos frecuentes: tifia negra, piedra negra, piedra blanca

as dermatofitosis son infecciones causadas por un grupo de hongos, los dermatofitos, que son
capaces de invadir y colonizar el estrato cérneo de la piel y los tejidos con queratina, como el pelo y las uias.
La severidad de la infeccion depende de las especies de dermatofitos y de la respuesta inmunolégica del
huésped. La infeccion causada por estos microorganismos se conoce como tifia, y los distintos cuadros clinicos
originados se designan segun la localizacion de la infeccion:

- Tifia del cuero cabelludo (tinea capitis)
- Tifa facial (tinea faciei y tinea barbae)
- Tifa del cuerpo (tinea corporis)

- Tifia de la ingle (tinea cruris)

- Tifia de la mano (tinea manuum)

- Tifia del pie (tinea pedis)

- Tifa de las ufas (tinea unguium)

Los dermatofitos se dividen clasicamente en tres géneros: Microsporum, Trichophyton y Epidermophyton.
Se han reconocido unas cuarenta especies, aunque no todas son patégenas para el ser humano. Los

. Hongos que causan micosis superficiales

Dermatofitos Levaduras Mohos
Trichopyton Candida Scytalidium
Microsporum Malassezia Fusarium
Epidermophyton Herdersonula Scopulariopsis
Aspergillus

') NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

dermatofitos no forman parte de la flora normal de la piel y se dividen en tres grupos dependiendo de su habitat
natural

- Hongos geofilicos. Tienen su habitat en el suelo y esporadicamente pueden infectar al ser humano.
Cuando lo hacen producen una reaccién inflamatoria intensa.

- Hongos zodfilicos. Asociados a los animales, pero también pueden infectar al ser humano. La transmision
puede ocurrir por contacto directo con el animal infectado o indirectamente por material contaminado.

- Hongos antropofilicos. Sélo se encuentran en relacion con la piel humana. Se transmiten de un ser
humano a otro directamente o indirectamente por fdmites. La infeccidn suele producir lesiones muy croénicas,
con poca inflamacioén.

Las tifias se inician con la colonizacion de la capa cornea, el pelo o las ufias, por alguna de las especies
de hongos dermatofitos. La capacidad de los dermatofitos para invadir diferentes tipos de queratina varia
de unas especies a otras. Todas pueden invadir la piel, pero sélo algunas invaden el pelo o las ufias: E.
floccosum nunca invade el pelo y casi nunca las ufias, T. rubrum raramente invade el pelo pero con frecuencia
se encuentra en las ufias. Existen, ademas, factores que favorecen el desarrollo de la infeccién: aumento de
la hidratacion de la piel con maceracion, oclusién y heridas. Es muy importante la respuesta provocada por
el huésped, que incluye mecanismos inmunitarios (inmunidad humoral y celular) y no inmunitarios (presencia
de acidos grasos saturados después de la pubertad que limita el crecimiento de los dermatofitos).

Tiha del cuero cabelludo (tinea capitis)

Es la infeccion del cuero cabelludo producida por dermatofitos de los géneros Microsporum y Trichophyton.
Las especies mas frecuentes varian de unos paises a otros. En Espafia y Europa, el agente causal mas
frecuente es Microsporum canis, mientras que en EE.UU. es Trichophyton tonsurans. La afectacion ocurre
con mas frecuencia en nifios entre 4 y 14 anos. La infeccion en el adulto es mas rara.

. Especies de dermatofitos segun el habitat natural

Antropofilicos Zoofilicos Geofilicos

T. rubrum T. mentagrophytes T. longifusum
T. concentricum T. verrucosum T. ajelloi

T. mentagrophytes var. interdigitale T. equinum M. gypseum
T. soundanense M. equinum M. praecox
T. schoenleinii M. canis M. fulvum

T. tonsurans M. gallinae M. nanum

T. violaceum
M. audouinii
M. ferrugineum
E. floccosum

T: Trichophyton; M: Microsporum; E: Epidermophyton
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La clinica de las tifias varia dependiendo de la respuesta inflamatoria del sujeto y del tipo de invasion del pelo:
ectotrix (invaden por fuera el pelo) o endotrix (invaden el pelo en su interior). Se distinguen los siguientes tipos:

Tinea capitis no inflamatoria o tifia tonsurante. Se distinguen:

- Tifa microspérica (en “placa gris”, ectotrix) . M. audouiniiy M. Canis producen invasién ectotrix del
pelo. Suelen provocar epidemias en escolares. Tienen un aspecto clinico caracteristico: son placas
redondeadas, alopécicas, de base escamosa y coloracion grisacea, donde todos los pelos estan cortados
a ras del cuero cabelludo, dando aspecto tonsurante. La inflamacién es minima y la sintomatologia escasa.
Se observa una fluorescencia verdosa con la luz de Wood. La evolucién es benigna y a veces se resuelve
de forma espontanea coincidiendo con el comienzo de la pubertad, cuando cambia la composicion del
sebo con aumento de los acidos grasos fungistaticos.

- Tifia tricofitica (tifia de “puntos negros”, endotrix). T. tonsurans 'y T. violaceum producen invasion endotrix
del pelo. El aspecto clinico es diferente y mas dificil de identificar: son placas irregulares, multiples,
eritematoescamosas, de pequefio tamafo, dispersas por el cuero cabelludo, produciendo una alopecia
discontinua, ya que no se afectan todos los cabellos. Los pelos infectados se parten en el orificio folicular,
dando lugar a un “punto negro” patognomonico. La fluorescencia es negativa con la luz de Wood. La
evolucion es crénica, persistiendo en el adulto.

Tinea capitis inflamatoria (querion de Celso) ~-. Esta producida por especies zoofilicas (7. mentagrophytes,
T. verrucosum y M. canis). Se caracteriza por una lesion inflamatoria, dolorosa, que posteriormente se
cubre de lesiones pustulosas, que rezuman abundante pus verdoso en varios puntos (signo en “espumadera”).
La zona afectada suele ser limitada, pero pueden confluir varias placas, afectando gran parte del cuero
cabelludo. Puede acompafiarse de adenopatias regionales, fiebre y malestar. El cabello se arranca con
facilidad. Suele evolucionar hacia la alopecia cicatricial.

Tinea favica. Esta causada por Tricophyton schoenleinii. Es excepcional en Europa, y se ve en algunos
paises de Africa y Asia. Suele comenzar en la infancia y puede persistir hasta la edad adulta. Se forman
numerosas placas de alopecia inflamatoria cubiertas por costras amarillentas concavas (“cazoleta favica”).
Evoluciona hacia la alopecia cicatricial.

Tifa escasamente inflamatoria de la cabeza
Querion de Celso
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El diagnéstico diferencial de las tifias del cuero cabelludo se debe hacer con: alopecia areata, tricotilomania,
dermatitis seborreica, costra lactea, psoriasis, liquen plano pilaris, lupus eritematoso, aplasia cutis congénita,
alopecia triangular temporal.

Tina facial (tinea faciei y tinea barbae)

Hasta hace poco se incluia dentro de la tinea corporis, pero en la actualidad se ha segregado, por las
peculiaridades anatémicas de la zona y la dificultad en el diagnéstico diferencial. La clinica consiste en una
placa circular eritematoescamosa, bien delimitada, con mayor actividad en el borde y casi curada en el centro.
Afecta fundamentalmente a dos grupos de poblacion: nifios y mujeres de mas de 40 afios. En los nifios, el
aspecto circinado es el mas tipico, lo que facilita el diagnéstico diferencial con el impétigo contagioso y la
dermatitis atdpica.

La afectacion de la barba se denomina tinea barbae, y es exclusiva de varones jévenes y adultos
Se distingue una forma superficial y una forma profunda 6 inflamatoria, llamada “sicosis tricofitica”, con lesiones
pustulosas foliculares, que inducen formaciones nodulares, y recuerdan la tifia inflamatoria de la cabeza. El
diagnostico diferencial debe hacerse con la foliculitis estafilocécica, el acné quistico y la pseudofoliculitis de
la barba.

Tina del cuerpo (tinea corporis, herpes circinado) y

Es la infeccion de la piel lampifia por dermatofitos. Es la variedad topografica mas frecuente de todas
las tifas. Puede estar producida por cualquier especie de los géneros Tricophyton, Microsporum o Epidermophyton.
En nuestro pais destacan: T. mentagrophytes, M. canis y T. rubrum. La clinica mas frecuente consiste en
placas circulares eritematoescamosas con borde de progresion elevado, que crece de forma excéntrica, y un
centro mas palido, que representa la resolucién de la infeccién. Las lesiones pueden ser Unicas 6 multiples,

Tifa de la barba
Lesiones anulares en cara y cuello
Tifa del cuerpo
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pudiendo confluir unas con otras. El grado de inflamacién es variable. La tifia corporal producida por M. canis
es poco inflamatoria y con lesiones multiples, mientras que las lesiones por T. rubrum son mas inflamatorias
y extensas. Una variante es la tinea imbricata, causada por T. concentricum, en la que se originan numerosos
anillos de crecimiento centrifugo que pueden afectar a extensas partes del cuerpo. Es de evolucién cronica
y esta limitada geograficamente a América Central y del Sur, Asia y las islas de la Polinesia.

Hay que citar la tifia incognita , que no es mas que la pérdida de la morfologia anular de la tinea
corporis por la aplicacién de diferentes tratamientos, especialmente corticoides tdpicos. Se presenta como
placas eritematoescamosas irregulares, dificiles de identificar.

El diagnostico diferencial de la tinea corporis se plantea con los siguientes cuadros clinicos: eccema
numular, pitiriasis rosada, dermatitis seborreica, granuloma anular, psoriasis, exantema fijo medicamentoso,
eritema anular centrifugo, eritema marginado (fiebre reumatica) y eritema gyratum repens.

Tina de la ingle (tinea cruris)

Es la infeccion de las ingles producida por hongos dermatofitos. Las especies mas frecuentes son E.
floccosum y T. rubrum. Es una afeccién frecuente favorecida por el calor y la humedad. Afecta mas a los
varones que a las mujeres, y es menos comun antes de la pubertad. La transmisién a través de toallas y ropa
es importante, y se producen contagios entre miembros de una misma familia. También son frecuentes los
autocontagios desde lesiones en los pies.

Se manifiesta como una placa semicircular en la cara interna del muslo, con borde elevado activo
eritematoescamoso, y centro seco con descamacion fina, furfuracea. A veces es bilateral. Puede extenderse
hacia el escroto o pubis . El diagnéstico diferencial debe plantearse con el intertrigo candidiasico,
eritrasma, dermatitis seborreica, psoriasis invertida e intertrigo bacteriano.

Tifa incégnito
Tifa inguinal en el varén
Tifia inguinal femenina
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Tiha de la mano (tinea manuum)

Generalmente producida por T. rubrumy T. mentagrophytes. La clinica puede variar desde una lesiéon
anular circinada con centro descamativo , Y una forma de semiluna alrededor del tercer y cuarto espacio
interdigital con invasion de las caras laterales de los tres ultimos dedos. Otras veces aparece como una
descamacion difusa, irregular, de la palma, dedos y dorso, semejante a la dermatitis irritativa.

El diagndstico diferencial se debe hacer con la dermatitis irritativa, dermatitis alérgica de contacto,
psoriasis palmar y eccema dishidrotico. El eccema dishidrético presenta una clinica tipica: vesiculas en caras
laterales de los dedos, que pueden extenderse a toda la palma, con prurito intenso. Hay que precisar que este
eccema, muchas veces enddgeno y cronico, aunque de forma controvertida, se considera en ocasiones una
auténtica reaccion “ide”, es decir, una reaccién de hipersensibilidad a distancia de un foco micético presente
en otra zona del cuerpo, casi siempre una tifia de los pies. En sus vesiculas no hay dermatofitos.

Tina del pie (tinea pedis)

Es la mas moderna de las tifias. Se considera un tributo del calzado. De distribucion universal, casi
siempre producida por T. rubrum. Sigue una evolucién crénica, muchas veces de forma subclinica. Es menos
frecuente antes de la pubertad. La clinica es variada . Se distinguen tres patrones clinicos:

- Intertriginoso: con maceracion, fisuras y descamacion en los pliegues interdigitales, pudiéndose diseminar
a la planta. Olor desagradable.

- Hiperqueratoésico: descamacion blancogrisacea con base eritematosa y distribucion irregular por toda
la planta, con gran hiperqueratosis.

- Eccematoso: lesiones agudas con vesiculas y vesiculopustulas formando placas redondeadas, con
preferencia por el arco plantar, y tendencia a invadir zonas laterales y dorsales proximas. Pueden producir
lesiones “ides” en las manos.

Tifa de la mano
Tifa interdigital (pie de atleta)
Tifa del pie
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El diagnostico diferencial debe realizarse con: intertrigo candididsico, eccema dishidrético, psoriasis
pustulosa palmoplantar y dermatitis plantar juvenil.

Tiha de las uias (tinea unguium)

Es la invasion de la lamina ungueal por dermatofitos , mientras que el término onicomicosis es mas
amplio e incluye los hongos no dermatofitos y levaduras del género Candida.

De distribucion universal y producida por cualquier especie de dermatofito, casi siempre relacionada
con la tifa de los pies, destaca por su cronicidad y dificultad diagnostica. Es poco frecuente antes de la
pubertad, aunque la incidencia en nifios esta aumentando en relacioén con los habitos de calzado oclusivo.
Es mas frecuente en las ufias de los pies.

Presenta dos formas clinicas:

- Leuconiquia tricofitica: superficial, con manchas opacas en el dorso ungueal, lejos del borde libre.

- Subungueal hiperqueratosica: erosiva, distal y destructiva. Comienza por las zonas laterales como una
mancha amarillenta o negruzca. La lamina aumenta su grosor, se separa distalmente y se forman acumulos
hiperqueratédsicos subungueales.

La evolucion es crénica. El diagnostico se plantea con toda la patologia ungueal. El problema diagnostico
aumenta ante la dificultad para demostrar la presencia de hongos en la ufia, ya que los cultivos con frecuencia
son negativos. El diagnéstico diferencial debe hacerse con: liquen plano, exostosis subungueal, onicotilomania,
onicopatia psoriasica, onicomicosis candidiasica.

Siempre que sea posible es de utilidad confirmar el diagnéstico clinico de micosis cutanea con pruebas
de laboratorio, como la microscopia y el cultivo, que son las mas utilizadas. En casos mas complejos habra
que realizar, ademas, examen histolégico.

Onicomicosis por dermatofitos
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- Microscopia dptica. Los elementos fungicos en las escamas tomadas de la lesiéon 6 en los exudados
tienen un tamano suficiente para ser visibles con microscopio éptico. La microscopia directa, cuando es
positiva, es un método rapido para confirmar el diagnéstico clinico. Las muestras de pelo, piel y ufias,
obtenidas del borde activo de la lesion mediante raspado, se depositan en un portaobjetos junto con
solucion de hidroxido potasico (KOH) al 10%. En una preparacién positiva se observan los hongos, en
forma de hifas tabicadas y ramificadas . Para poder identificar el agente especifico es necesario cultivar
el material en un medio adecuado.
- Cultivo. Los dermatofitos crecen bien en medios que contienen nitrbgeno orgénico y se cultivan
normalmente en agua con glucosa y peptosa (medio de Sabouraud). A este medio se afiaden cloranfenicol
0 gentamicina, para impedir el crecimiento bacteriano, y ciclohexamida, para inhibir el crecimiento de los
hongos saprofitos. Las diferentes especies de hongos adquieren caracteristicas diferentes en los medios
de cultivo, lo que permite obtener datos para establecer un diagnéstico etiolégico

- Histopatologia. Las manifestaciones clinicas de las dermatofitosis son el resultado del dano directo
provocado por el hongo en los tejidos queratinizados y la consiguiente respuesta inflamatoria del huésped.
Se observan cambios epidérmicos de dermatitis cronica con hiperqueratosis, paraqueratosis, espongiosis
y discreta acantolisis, asi como un infiltrado de linfocitos o histiocitos perivasculares en la dermis. En caso
de lesiones muy inflamatorias, se observa destruccion folicular con reaccion inflamatoria granulomatosa
y fibrosis. Los microorganismos fungicos se pueden identificar en el estrato cérneo, mediante tincion de
PAS, que los tifie de rojo. Se recurrira a la biopsia, en caso de dudas diagnésticas, o cuando exista la
sospecha de falsos negativos en el cultivo.

KOH 10%. Dermatofitos
Cultivo de T. tonsurans
Cultivo de E. floccosum
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Aunque algunas dermatofitosis son autolimitadas, la mayoria requiere tratamiento. La terapia topica
se utiliza normalmente en las lesiones localizadas que no afectan pelo o ufias, mientras que la terapia oral
es esencial para las infecciones crénicas o diseminadas y para las que afectan el cuero cabelludo y las ufias.
Los principales agentes antifungicos utilizados son los siguientes:

- Griseofulvina. Durante muchos afios fue el Unico antifungico disponible por via oral. Es un antibi6tico
cuya actividad se restringe solamente a los dermatofitos. Es fungistatico y tiene pocos efectos secundarios
(el dolor de cabeza y la intolerancia digestiva son los mas frecuentes). La dosis utilizada es de 10 mg/kg/dia.

- Azoles. Son farmacos sintéticos que actian inhibiendo la sintesis de ergosterol de la pared celular.
Tienen un amplio espectro de actividad antifungica que incluye dermatofitos, asi como levaduras de las
especies Candida y Malassezia. Algunos tienen actividad también contra bacterias grampositivas. Los
imidazoles incluyen un gran numero de compuestos para uso tépico: miconazol, clotrimazol, econazol,
ketoconazol, tioconazol, bifonazol, sertaconazol, oxiconazol, flutrimazol. El ketoconazol se utiliza también
por via oral, asi como los nuevos triazoles: itraconazol y fluconazol.

El ketoconazol posee un amplio espectro de actividad, y se tolera bien, pero puede provocar dolor de
cabeza y nauseas en alguna ocasion. La hepatitis es una complicacién grave que puede ocurrir en 1/10.000
pacientes.

El itraconazol es un nuevo triazol con una actividad similar a la del ketoconazol. No se han descrito efectos
secundarios graves, pero puede producir dolor de cabeza y nauseas.

El fluconazol es otro nuevo triazol con actividad frente a dermatofitos y candidas, y escasos efectos
secundarios.

- Alilaminas. Son compuestos sintéticos que bloquean la formacién de ergosterol de la membrana celular
por inhibiciéon de la enzima escualenoepoxidasa. Tienen un amplio espectro de actividad in vitro. Incluyen
dos compuestos: naftifina y terbinafina. La naftifina presenta actividad antifiUngica contra levaduras y
dermatofitos y se utiliza por via tépica para el tratamiento de las micosis superficiales.

La terbinafina se utiliza por via tépica y por via oral. Mientras que por via topica es efectiva frente a
levaduras y dermatofitos, por via oral es efectiva solamente contra dermatofitos. Es fungicida y presenta
buena tolerancia.

- Otros tratamientos. La amorolfina se encuentra disponible en solucion para el tratamiento de las ufias.
La ciclopiroxolamina es una salpiridona etanolaminica eficaz frente a los dermatofitos. De uso tdpico.

No obstante, a la hora de instaurar un tratamiento se deben considerar ciertos aspectos, ya que algunas
dermatofitosis requieren distintas pautas terapéuticas:

- Tinea capitis. El tratamiento debe realizarse por via oral. En nuestro pais, donde M. canis tiene una
incidencia muy alta, el tratamiento de eleccidn es la griseofulvina, a una dosis de 10 mg/kg/dia durante 6
semanas. También se ha empleado itraconazol, 100 mg/dia durante 6 semanas, con una tasa de curacion
del 94% en ambos casos. La terbinafina se administra a una dosis de 3-6 mg/kg/dia durante 6 semanas,
pero es poco eficaz frente a M. canis. En tifas mas crénicas, causadas por T. fonsurans 6 T. schoenleinii,
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pueden necesitarse tratamientos mas prolongados. Las tifias muy inflamatorias precisaran tratamientos
locales para limpiar y descostrar la zona afectada.

- Tinea corporis. Puede responder bien a los tratamientos topicos si las lesiones son poco numerosas,
se encuentran sobre una misma zona y tienen poco tiempo de evolucion. El tratamiento dura aproximadamente
cuatro semanas, en dos aplicaciones por dia. En infecciones mas diseminadas hay que recurrir al tratamiento
oral. Se obtienen buenos resultados con los cuatro compuestos (griseofulvina, ketoconazol, itraconazol
y terbinafina).

- Tinea cruris. Tanto los tratamientos topicos como los orales consiguen buenos resultados en 3-4 semanas.

- Tinea pedis. En ocasiones, puede responder bien al tratamiento tépico aunque las recaidas son frecuentes.
La griseofulvina es eficaz, si bien en tifias causadas por T. rubrum y muy extensas pueden necesitarse
tratamientos largos, hasta de 2-3 meses. El itraconazol y la terbinafina consiguen una recuperacion mas
rapida y las recaidas son menos frecuentes.

- Tinea unguium. El tratamiento de eleccién actual es la terbinafina y el itraconazol. Ambos son muy
eficaces y se consiguen excelentes resultados en periodos de 4 a 8 meses. Existen compuestos por via
tépica, como la amorolfina y tioconazol en solucién al 28%, que pueden ser administrados conjuntamente
con la medicacion oral.

a candidiasis superficial es una infeccion de las mucosas, piel 6 ufias causada por la levadura Candida
albicans u otras especies de Candida. Las especies de Candida son comensales normales en la boca y tracto
gastrointestinal, siendo menos frecuentes en la piel. La enfermedad es de distribucion universal. Las infecciones
pueden ser agudas 06 cronicas, con un amplio espectro clinico.

Las candidas son hongos unicelulares redondeados que pueden originar células de morfologia alargada
denominadas hifas y “seudohifas”, especialmente a temperatura de 37°C o cuando la presencia de oxigeno
es escasa. Esta capacidad para existir como levadura o como hifa es conocida como “dimorfismo”. Generalmente
la forma unicelular se corresponde con el estado de saprofito aunque en ocasiones parece tener capacidad
patégena. Las candidas forman parte de la flora habitual de la piel y mucosas y pueden encontrarse en la
orofaringe (un 18 a 25% de la poblacién son portadores), la vagina (hasta un 15% de las mujeres son portadoras,
aumentando al 40% durante el embarazo y con la toma de anovulatorios) y a veces en las &reas intertriginosas.
El numero de levaduras saprofitas puede aumentar en pacientes con higiene deficiente, que usen protesis o
aparatos dentales o en los que consuman dietas ricas en hidratos de carbono.
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De todas las especies conocidas de Candida (se calcula que unas 200), Candida albicans es la que
origina la mayoria de los cuadros clinicos (entre un 85 y 90% de las candidiasis). El resto, entre las que
destacan C. parapsilosis, C. glabrata, C. tropicalis, C. guillermondi, C. Stellatoidea y C. krusei, son menos
frecuentes y suelen producir cuadros patoldgicos en enfermos inmunodeprimidos.

Dado el caracter oportunista de estos microorganismos, el desarrollo de la enfermedad depende en
gran medida de una serie de factores que disminuyen las defensas del huésped y favorecen la proliferacion
del hongo lo suficiente como para producir enfermedad . Asi, los nifios recién nacidos, especialmente
los prematuros, son muy susceptibles a la infecciéon por Candida, como reflejo de su sistema inmunitario
inmaduro. El efecto oclusivo de los pafiales constituye una causa de candidiasis en los bebés, asi como la
succion del pulgar puede llevar a maceracion de los pliegues ungueales y posterior infeccion por Candida.
La alteracién de la flora bacteriana normal por la administraciéon de antibioticos puede producir un incremento
del crecimiento de las especies de Candida. Enfermedades endocrinas tales como la diabetes mellitus,
sindrome de Cushing, hipoparatiroidismo e hipotiroidismo favorecen el desarrollo de candidiasis. Los defectos
de la inmunidad predisponen a las formas superficiales de candidiasis, y la candidiasis mucocutanea cronica
se asocia frecuentemente a alteraciones de la inmunidad celular. Del mismo modo, la susceptibilidad de los
ancianos y personas con leucemia, linfoma e inmunodeficiencias (adquiridas o congénitas) para padecer
candidiasis, es debida en gran medida a esta depresién de la inmunidad celular.

. Factores predisponentes a la infeccion por Candida

Factores mecanicos (soluciones de continuidad / | Quemaduras
oclusion / humedad / maceracion) Abrasiones
Heridas
Obesidad
Dentaduras
Trajes oclusivos

Factores nutricionales Malnutricion
Avitaminosis

Factores fisiolégicos Embarazo
Menstruacion

Enfermedades sistémicas Diabetes mellitus
Neoplasias

Inmunodeficiencias (VIH...)

Factores iatrogénicos Corticoides y otros inmunosupresores
Antibioticos
Contraceptivos orales
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Se distinguen las siguientes formas clinicas:

Candidiasis oral

Incluye varios cuadros clinicos:

- Candidiasis aguda seudomembranosa o muguet . Se caracteriza por la formacién de
pseudomembranas blanquecinas, bien delimitadas, que se desprenden dejando una superficie eritematosa.
Las lesiones pueden ser unicas o multiples y se localizan en ambas mucosas genianas, la lengua y el
paladar blando. En casos graves pueden afectarse la faringe y el eséfago. Alguna vez pueden producirse
erosiones y Ulceras, generalmente en las primeras semanas de vida, y existe una asociaciéon muy significativa
con la candidiasis vaginal en la madre. Las seudomembranas estan compuestas por células epiteliales
descamadas, células inflamatorias y elementos fungicos. Esta afeccion es también frecuente en pacientes
con neutropenia o SIDA. En estos casos pueden producirse lesiones erosivas muy intensas que dificultan
la alimentacion. Es frecuente la afectacion del eséfago en este grupo de enfermos.

- Candidiasis aguda atrofica. Se asocia a la administracion de antibioticos de amplio espectro. Se localiza
en el dorso de la lengua, donde se observa una placa delimitada, depapilada, lisa y brillante.

- Candidiasis crénica atrofica . Es frecuente en pacientes con prétesis dentales y en nifios que llevan
aparatos de ortodoncia. Cursa con eritema y edema en la mucosa de la encia, bordes de la protesis y
paladar duro. Se acompafia de discreto escozor.

Muguet
Glositis atrofica candidiasica
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- Boquera candidiasica o queilitis angular candidiasica. Se caracteriza por eritema en la comisura de
la boca, con superficie descamativa y fisura o ulceracién en el centro. Es dolorosa con la apertura de la
boca. Generalmente es bilateral. A veces se asocia a lesiones dentro de la mucosa bucal.

- Candidiasis hiperplasica crénica . Se observan placas irregulares de aspecto blanquecino que
se adhieren fuertemente a la mucosa bucal o al dorso de la lengua. En la mayoria de los casos existen
factores predisponentes. Esta condiciéon se ve principalmente en adultos y esta asociada con el tabaco.
Sin embargo, también se encuentran nédulos hiperplasicos en nifios con candidiasis mucocutanea cronica.

La glositis romboidal se caracteriza por una zona depapilada en el dorso de la lengua, roja y brillante,
bien delimitada y de forma romboidal. El papel de Candida en su aparicion estd muy discutido. Ademas, hay
que tener en cuenta que especies de Candida pueden invadir, secundariamente, lesiones en la boca ocasionadas
por otras afecciones como el liquen plano, nevo esponjoso, etc.

Intertrigo candidiasico

Las candidas pueden parasitar cualquier pliegue cutaneo donde las condiciones de humedad y maceracion
favorezcan su crecimiento. Las localizaciones mas frecuentes son la zona genitocrural, subaxilar e interdigital.
Las lesiones se caracterizan por un eritema intenso, de aspecto brillante, con escaso exudado blanquecino
y grumoso, junto con la aparicion de fisuras en el fondo del pliegue. La lesién se extiende en la zona de
contacto del mismo. El borde es irregular y festoneado. Fuera de la placa pueden verse lesiones satélites
papulopustulosas. Estas pustulas se rompen con facilidad, dejando una macula eritematosa con un collarete
de descamacion caracteristica.

Una variante es el intertrigo candidiasico del lactante. La dermatitis del pafial en los lactantes pueden
tener varias causas, pero la Candida es mas prevalente en esta zona, sobre todo si la piel ya esta afectada
por esta dermatitis. Si aparecen pustulas subcorneales y lesiones satélites tipicas de la infeccién por esta
levadura, es indudable que estos microorganismos estan desempefiando un papel patogénico importante en
el desarrollo del cuadro. En otras dermatosis del pafial, como la dermatitis seborreica o irritativa, la Candida
puede aislarse de la piel lesionada, pero su papel patégeno es mas dudoso.

Candidiasis oral hiperplasica
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Otro intertrigo de caracteristicas especiales es el intertrigo candidiasico de pequefios pliegues, en el
que pueden afectarse los pliegues interdigitales de las manos y de los pies . La afectacion interdigital de
las manos se conoce como “erosion interdigital blastomicética” y suele afectar al pliegue entre el tercer y el
cuarto dedo.

Paroniquia y onicomicosis

Son infecciones agudas o crénicas de los rebordes ungueales y de las ufias causadas por especies
de Candida. Se caracteriza por eritema, edema y dolor en la zona periungueal que puede drenar material
purulento . Puede haber lesiones ungueales secundarias, cambios de coloracién, onicolisis y estrias
tranversales. La paroniquia puede ocurrir en nifios con una larga historia de succion de los dedos. La
onicomicosis por Candida se ha descrito en neonatos y en prematuros en los que la madre presentaba
candidiasis vaginal antes del parto.

Candidiasis cutanea congénita

Es una condicion rara en nifios recién nacidos cuya madre presentaba una infeccion por Candida antes
del parto. La enfermedad se caracteriza por multiples papulas sobre una base eritematosa que se distribuyen
en la cara, cuello, tronco y extremidades. Se piensa que aparece porque las levaduras ascienden desde la
vagina y penetran las membranas amniéticas. En un porcentaje alto de los casos se asocia a la presencia
de un cuerpo extrafio en el Utero, tal como un DIU o una sutura cervical.

Candidiasis mucocutanea cronica

Bajo esta denominacion se incluye una variedad de cuadros clinicos caracterizados por presentar,
desde la edad infantil, infecciones recurrentes superficiales por candidas de la piel, la mucosa bucal y las ufias,
resistentes ademas a los tratamientos convencionales. Se distinguen los siguientes tipos:

- CMC hereditaria o familiar (autosémico recesivo)
- CMC asociada con endocrinopatia autoinmune (hipoparatiroidismo, hipotiroidismo o hipoadrenalismo)
- CMC idiopatica.

Intértrigo candidiasico interdigital
Perionixis candidiasica
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Los pacientes presentan:

- Lesiones orales: son generalmente de tipo seudomembranoso, pero pueden convertirse en lesiones
cronicas hiperplasicas que se presentan con placas blancas, adherentes afectando cualquier superficie
mucosa, incluyendo los bordes laterales de la lengua. La queilitis angular suele estar presente. Las lesiones
orales ocurren en mas del 90% de los pacientes con CMC.

- Lesiones cutaneas: consisten en lesiones granulomatosas que predominan en cara y cuero cabelludo,
pero también pueden ocurrir en otras partes del cuerpo.

- Ufas: generalmente se afectan las ufias de los dedos de las manos. La afectacion ungueal se caracteriza
por cambios distroficos severos con engrosamiento, distorsion y fragmentacion de la lamina ungueal.

Siempre que sea posible, y ante la sospecha de candidiasis, debera hacerse una toma, para observacion
directa (KOH) y cultivo (Saboraud) de la zona afectada. Es importante saber interpretar los resultados de la
microbiologia, dado que Candida puede comportarse como patégena y como saprofita, de manera que la
observacién de una especie de Candida no significa necesariamente que sea la responsable de las lesiones.
La correlacién clinico-microbiolégica es la que debe llevarnos a iniciar o no un tratamiento especifico. La
observacion directa de levaduras y seudohifas sugiere que juega un papel patégeno, mientras que la observacion
de levaduras unicamente apoyaria un papel saprofito.

La candidiasis oral debe distinguirse del liquen plano, estomatitis herpética, leucoplasia, estomatitis
aftosa, morsicatia buccorum, estomatitis de contacto, leucoplasia vellosa oral, lengua geografica y eritema
multiforme.

La dermatitis del pafial producida por Candida debe diferenciarse de otras dermatitis de esa zona:
dermatitis irritativa, dermatitis seborreica, psoriasis, impétigo ampolloso.

Las paroniquias producidas por estafilococo y gramnegativos son similares a la paroniquia candidiasica.
La onicomicosis por Candida debe distinguirse de la producida por dermatofitos y de la psoriasis.

La candidiasis cutanea congénita puede recordar las infecciones neonatales bacterianas (estafilococo),
pustulosis transitoria neonatal y sifilis congénita.

La mayoria de los farmacos antifingicos descritos anteriormente para las dermatofitosis son también
eficaces para el tratamiento de la mayoria de las candidiasis superficiales. A ellos hay que afadir los antibiéticos
poliénicos, sustancias macrélidas derivadas de Streptomyces, que actian uniéndose selectivamente a la
membrana celular del hongo. Se emplean topicamente para la candidiasis oral y vaginal. Los principales
antibioticos poliénicos son la anfotericina B y la nistatina.
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Candidiasis oral

La candidiasis oral en nifios generalmente responde rapidamente al tratamiento topico. Se utiliza una
suspension oral de nistatina (100.000 U/ml) a intervalos de 4-6 horas. En nifios mayores, se puede incrementar
la dosis a 1 ml cada 6 horas durante 2 o 3 semanas. Se puede usar también un gel de miconazol oral. En
nifos menores de 2 afios la dosis es de 2,5 ml cada 12 horas, en nifios entre 2 y 6 afios de edad de 5 ml cada
12 horas, y en los de mas de 6 afios de 5 ml cada 6 horas. El gel debe retenerse en la boca el mayor tiempo
posible y el tratamiento debe continuarse al menos 48 horas después de la desaparicion de los sintomas. La
candidiasis oral que aparece en nifios inmunosuprimidos puede requerir tratamiento sistémico tal como
itraconazol, fluconazol o ketoconazol oral.

Candidiasis cutanea

La mayoria de las infecciones responden a la nistatina tdpica, azoles, terbinafina o amorolfina. La
dermatitis del pafial asociada con infeccién por Candida puede tratarse con corticoides topicos de baja potencia
(crema de hidrocortisona al 1%) asociados a un antifungico tépico. La candidiasis cutanea congénita responde
bien a los antifingicos topicos, tal como la nistatina o los azoles.

Paroniquia y onicomicosis

La aplicacion tdpica de un azol en solucion en el reborde ungueal puede ser de ayuda; con frecuencia
la eliminacién de los factores predisponentes tal como la succion del dedo, puede conducir a la cura espontanea.
Las raras onicomicosis descritas en nifios se resuelven generalmente sin tratamiento.

Candidiasis mucocutanea cronica

Las lesiones orales y cutaneas responden a ciclos cortos de terapia antifungica, pero se necesitan
tratamientos mas prolongados para las infecciones de las ufias. La mejoria es con frecuencia transitoria y la
recurrencia comun. Se recomienda tratamiento oral con itraconazol, fluconazol o ketoconazol.

s la micosis superficial mas frecuente. Clasicamente se ha considerado que estaba producida por
una levadura lipéfila denominada Malassezia furfur, que es un saprofito endégeno frecuente en piel normal.
Sin embargo, aunque la taxonomia es controvertida, estudios recientes en Espafia consideran que la principal
levadura del género Malassezia que causa la pitiriasis versicolor en nuestro pais es la M. globosa. Los factores
responsables del cambio de saprofito a patégeno (infeccion oportunista) permanecen desconocidos, si bien
se considera que de alguna manera intervienen los siguientes: predisposicion genética, humedad local, estados
carenciales. La enfermedad es de distribucién universal, pero es mas prevalente en areas tropicales. Puede
ocurrir a cualquier edad, pero se ve mas frecuentemente en adultos jévenes y es comparativamente rara en
nifos.

La clinica se caracteriza por lesiones maculares, ligeramente escamosas, de diversos colores, desde

el rosado al marrén parduzco e incluso lesiones hipopigmentadas . Su descamacion, generalmente
visible, se pone de manifiesto por el signo de la ufiada de Besnier. Es clasica la coloraciéon amarillenta con
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luz de Wood. Las lesiones se localizan preferentemente en tercio superior del tronco, mas evidentes en la
espalda, pudiendo invadir cuello y hombros. Hasta un tercio de los nifios tienen lesiones en la cara, hecho
muy raro en adultos.

El diagnostico diferencial debe hacerse con la dermatitis seborreica, pitiriasis rosada, pitiriasis alba y
vitiligo.

La prueba mas especifica para confirmar el diagndstico es el examen microbiolégico, donde el hongo
es identificado por microscopia 6ptica en preparaciones con hidroxido potasico (KOH) al 10%, gracias a su
imagen tan tipica de “espaguetis y albéndigas”, correspondiente a las imagenes de las hifas y esporas. El
cultivo no es util, dado que la observacién de la forma lavaduriforme no discrimina entre saprofito y patégeno.

El manejo terapéutico incluye como primera medida terapéutica identificar y evitar los posibles factores
desencadenantes. En casos limitados se puede tratar con antifungicos tépicos (ciclopiroxolamina, terbinafina
y los derivados azdlicos) o sulfuro de selenio al 2,5%. Deben utilizarse durante 2 a 3 semanas. Se aconseja
la forma de solucién por su mayor facilidad de aplicacién y eficacia. En pacientes con lesiones diseminadas
se aconseja el uso de medicacion oral (itraconazol, fluconazol). Dado que Malassezia forma parte de la flora
normal de la piel, las recidivas ocurren con frecuencia. La decoloracion de la piel puede durar varios meses,
y los pacientes deben ser advertidos de este hecho.

Pitiriasis versicolor. Lesiones hipopigmentadas
Pitiriasis versicolor. Lesiones hiperpigmentadas
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e observa fundamentalmente en adolescentes y jévenes adultos. Las lesiones consisten en papulas
0 pustulas ampliamente distribuidas en los hombros y la espalda. No aparecen comedones. Son muy pruriginosas
y siguen una evolucion crénica recurrente. En los foliculos afectados se encuentran numerosas levaduras del
género Malassezia.

e designa con este nombre la infeccion del tallo del pelo por Trichosporon beigelii. Se caracteriza
por la presencia de nédulos blandos, de color blanco o parduzco que crecen dentro y fuera del tallo del pelo
favoreciendo su adelgazamiento y rotura. Afecta a las regiones de la barba y el bigote, genital y axilar, sin
dafiar la piel subyacente. En cuanto al tratamiento, el afeitado de la zona puede llegar a ser curativo.

Se denomina asi a la infeccién del tallo del pelo producida por el hongo Piedraia hortae. Clinicamente
la piedra negra se caracteriza por la formacién de n6dulos mas grandes, duros, de color oscuro y firmemente
adheridos a los pelos del cuero cabelludo y con menor frecuencia a los de la barba, bigote y regién pubica,
que pueden provocar su rotura espontanea o ante minimos traumatismos. Se observa mas frecuentemente
en varones jovenes y en climas tropicales. En cuanto al tratamiento, también se ha demostrado que el rasurado
de la zona suele ser suficiente, aunque para prevenir las recurrencias pueden ser de utilidad los preparados
antifungicos.

Es una infeccion de las palmas y plantas caracterizada por maculas marrones o negras con bordes
bien definidos. Se ve principalmente en los trépicos, pero puede aparecer también en EE.UU. y Europa. Es
mas prevalente por debajo de los 20 afios y mas frecuente en mujeres. La enfermedad esta causada por una
levadura negra, Phaeoannelomyces werneckii, que se encuentra en el suelo y plantas en descomposicion.
Se presenta como una mancha negra asintomatica en la palma de una mano o en la planta de un pie. Responde
bien al tratamiento tépico con un imidazol durante 2-3 semanas.
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Varon de 10 afios de edad, que presenta la en cara posterior de cuero cabelludo una placa alopécica,
asintomatica, de 20 dias de evolucion (véase figura). Entre los antecedentes, destaca el contacto con un perro.
A la exploracién, se observa una placa redondeada, alopécica, de base escamosa y coloracion grisacea, con
escasa inflamacion.

1. ¢ Cual seria su diagnodstico de presuncion?

A. Alopecia areata

B. Tricotilomania

C. Tinea capitis

D. Psoriasis

E. Dermatitis seborreica

Respuesta correcta: C. La clinica es caracteristica de las tifas no inflamatorias o tifias tonsurantes: placa
alopécica con descamacion grisacea, donde algunos cabellos se encuentran partidos a ras, dando un aspecto
tonsurante bastante caracteristico. El diagnostico clinico diferencial debe hacerse con otros procesos alopécicos
0 escamosos. La alopecia areata presenta una alopecia total, sin descamacion, con el cuero cabelludo liso y
nacarado, y con “pelos peladicos” en los bordes. La tricotilomania suele presentar una placa alopécica irregular
sin descamacion. En la psoriasis, se observan placas eritematoescamosas, no alopécicas, con descamacion
nacarada, y con otras localizaciones. La dermatitis seborreica no produce alopecia, la descamacién es mas
difusa y suele aparecer en otras localizaciones.

2. ;Qué exploracion complementaria realizaria en este caso?

A. Examen con luz de Wood

B. Examen directo (KOH) y cultivo (Sabouraud)
C. Biopsia

D. Analitica de sangre

E. Radiografia de térax

Respuesta correcta: B. Ante la sospecha de una infeccion fangica, se debe confirmar el diagnoéstico clinico
primeramente con el examen directo con microscopia éptica. Las muestras de pelo y piel, obtenidas del borde
activo de la lesion mediante raspado, se depositan en un portaobjetos junto con solucién de hidréxido potasico
(KOH). En una preparacion positiva se observan los hongos, en forma de hifas tabicadas o ramificadas. El
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cultivo en medio de Sabouraud es necesario para identificar el agente causal especifico. En Espafia, el agente
causal mas frecuente de tinea capitis es Microsporum canis, que produce invasién ectotrix del pelo. La infeccion
por este microorganismo produce una fluorescencia verdosa cuando se observa con luz de Wood, sin embargo,
otros dermatofitos que invaden el pelo no producen fluorescencia. La biopsia debe reservarse Unicamente
para los casos en los que el cultivo sea negativo y existan dudas diagnésticas. Otro tipo de pruebas (analitica
de sangre y radiografia de térax), no estan indicadas.

3. ¢ Qué estrategia terapeutica adoptaria?

A. Griseofulvina, por via oral
B. Anfotericina B intravenosa
C. Nistatina, por via oral

D. Miconazol, por via topica

E. Ciclopiroxolamina, en gel

Respuesta correcta: A. El tratamiento de la tinea capitis debe ser siempre por via oral. La griseofulvina se
utiliza a una dosis de 10 mg/kg/dia durante 6 semanas, con una tasa de curacion del 94%. Generalmente es
bien tolerada, y tiene pocos efectos secundarios (dolor de cabeza, intoleracia gastrica). La anfotericina
intravenosa no esta justificada para una infeccion en cuero cabelludo por dermatofitos. La nistatina sélo es
eficaz frente a Candida, no en dermatofitos. Los tratamientos con antifungicos tépicos (imidazoles o
ciclopiroxolamina) no son suficientes.
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Lactante de 4 meses de edad, que presenta dermatitis del pafal. A la exploracion se observa una placa
eritematosa, de aspecto brillante, de borde irregular y festoneado, con escaso exudado blanquecino en la
superficie, que se extiende por toda el area del pafal (véase figura). Fuera de la placa pueden verse lesiones
satélite papulopustulosas, que se rompen con facilidad dejando una macula eritematosa con un collarete de
descamacion caracteristica.

1. ¢ Cual seria su diagnostico de presuncion?

A. Dermatitis irritante del pafal
B. Dermatitis seborreica

C. Psoriasis

D. Intértrigo candidiasico

E. Impétigo

Respuesta correcta: D. Las dermatitis del paial en los lactantes pueden tener varias causas, pero Candida
es mas prevalente en esta zona, sobre todo si la piel ya esta afectada por esta dermatitis. La clinica es
caracteristica de infeccion por Candida albicans, con la piel eritematosa, brillante, con fisuras en el fondo de
los pliegues, y lesiones satélite pustulosas en la periferia, que se rompen dejando un collarete descamativo.
En la dermatitis por irritante del pafial no se encuentran lesiones satélite. La dermatitis seborreica presenta
eritema con descamacion superficial, de bordes mejor delimitados, sin fisura en los pliegues ni lesiones satélite.
En la psoriasis, se observan placas eritematoescamosas bien delimitadas, con descamacién nacarada, y otras
localizaciones. El impétigo presenta costras melicéricas.

2. ;Qué exploraciéon complementaria realizaria en este caso?

A. Examen directo (KOH) y cultivo en medio de Sabouraud
B. Examen con luz de Wood

C. Cultivo bacteriano

D. Biopsia

E. Analitica de sangre

Respuesta correcta: A. Siempre que sea posible, ante la sospecha de candidiasis cutanea, debe hacerse
una toma, para observacion directa y cultivo, de la zona afectada. Es importante saber interpretar los resultados
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de la microbiologia, dado que Candida puede comportarse como patégeno o como saprofito. La observacion
directa de levaduras y pseudohifas sugiere que juega un papel patégeno, mientras que la simple observacion
de levaduras sugiere un papel saprofito. Es, sin embargo, la correlacion clinico-microbiolégica la que debe
llevarnos a iniciar o no un tratamiento especifico. El examen con luz de Wood es negativo. El cultivo bacteriano
es negativo, lo que ayuda a descartar una infeccion estafilococica. La biopsia y la analitica de sangre no estan
indicadas.

3. ¢ Qué estrategia terapéutica adoptaria?

A. Nistatina oral

B. Antiséptico topico

C. Imidazol topico asociado a crema de hidrocortisona al 1%
D. Terbinafina por via oral

E. Ay C son ciertas

Respuesta correcta: C. La mayoria de las candidiasis cutaneas responden bien al tratamiento tépico con
nistatina, imidazoles o terbinafina. En casos severos es aconsejable asociar nistatina oral. La terbinafina por
via oral no es eficaz frente a Candida, por lo que no se debe emplear. Asimismo, tampoco esta indicado el
tratamiento con antisépticos, o con corticoides tépicos solos.
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Carlos Gonzalez Herrada

e denomina zooparasitosis cutaneas a aquellas dermatosis producidas por parasitos animales:
artropodos, helmintos y protozoos. Estudiaremos las mas frecuentes en nuestro medio

s una dermatosis pruriginosa producida por Sarcoptes scabiei var humanus, caracterizada por prurito
de predominio nocturno que con frecuencia es familiar.

Se transmite por contacto intimo de piel a piel, no siendo rara la transmision sexual y de la madre al
hijo. Al parecer la mayoria de las personas infectadas alojan alrededor de 10-12 parasitos hembra.

Las lesiones de la sarna son bilaterales. Se localizan con mas frecuencia en las zonas preferidas por
los parasitos, tales como los pliegues interdigitales, cara anterior de las mufiecas, pliegues de los codos, cara
anterior de las axilas (signo de la bocamanga), pene en los varones y areola mamaria en las mujeres, y, con
menor frecuencia, en otras zonas como la porcion inferior de las nalgas y alrededor del ombligo y

En los adultos suelen afectarse las zonas muy ricas en glandulas sebaceas, tales como el cuero
cabelludo, la cara y la porcion superior de la espalda. Consisten en lesiones eccematosas vesiculosas o
eritematosas, erosiones por rascado, surcos acarinos que son patognomonicos y ocasionalmente papulas o
nddulos persistentes. Con frecuencia se sobreinfectan por estafilococos y estreptococos, apareciendo lesiones
de impétigo y foliculitis.

Los surcos acarinos estan producidos por la hembra fecundada. Asientan inmediatamente por debajo
de la capa cornea, excepto su extremo ciego, que esta en contacto con el estrato espinoso, y suelen encontrarse
en las zonas de predileccién de la sarna. Consisten en una linea corta, de alrededor de 1 cm, en forma de
S, de aspecto sucio, que en su extremo cerrado presenta una pequeia elevacion, la eminencia acarina, que
es el sitio de reposo del parasito “-4. Se ven mejor si se tifien con tinta china o si se pincelan con una sustancia
fluorescente (tetraciclina, fluoresceina) y se miran con luz de Wood . En ocasiones, son muy dificiles de
encontrar, sobre todo en personas de higiene cuidadosa.

Clasificacion de las enfermedades parasitarias

1.- Artrépodos:
a) Aracnidos:
- Sarna humana
- Picadura de garrapata
b) Insectos:
- Pediculosis capitis
- Picadura de pulga
- Picadura de mosquito
2.- Protozoos:
- Leishmaniasis cutanea aguda o botén de oriente
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Lesiones de tipo eccematoso en una nifia con sarna
Lesiones en manos y genitales en un paciente con sarna

Surcos acarinos en mufieca y region tenar

Surcos acarinos tefiidos con tinta china
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Las papulas persistentes son papulas eritematosas o parduzcas que se ven en el 20-30% de los
pacientes, producen intenso prurito y persisten varios meses después del tratamiento de la sarna. Su nimero
es variable y se localizan preferentemente en pene, escroto, abdomen, cara anterior de las axilas y codos

. Parecen representar una reaccion de hipersensibilidad a restos de parasitos.

Existen una serie de formas especiales:

Sarna en personas con higiene adecuada, que es dificil de diagnosticar, ya que las lesiones son escasas
y no suelen verse facilmente los surcos acarinos.

Sarna incégnita por tratamiento con corticoides tépicos o sistémicos, que presenta signos y sintomas
atipicos que enmascaran la enfermedad.

Sarna nodular, en la que predominan las papulas persistentes.

Sarna hiperqueratésica, noruega o costrosa, que se ve en pacientes inmunodeprimidos. Se caracteriza
por eritema generalizado y la aparicion de lesiones hiperqueratdsicas psoriasiformes en las zonas de eleccion
de la sarna, sobre todo manos y pies, existiendo distrofia ungueal. Suele cursar con prurito escaso pero es
en extremo contagiosa, debido a la gran cantidad de acaros presentes, provocando epidemias de sarna tipica
en el entorno de los pacientes.

Sarna en neonatos y nifios de corta edad. En los neonatos y nifios de corta edad la sarna se diagnostica
con frecuencia mal debido al bajo indice de sospecha, la presencia de alteraciones eccematosas extensas y
el tratamiento inapropiado. Se confunde con dermatitis atépica, urticaria papulosa o piodermitis. Suele

Papulas persistentes localizadas en axilas
(Cortesia del Dr. Lazaro Ochaita)
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presentarse como una erupcion pruriginosa generalizada que con frecuencia afecta a la cara, el cuero cabelludo,
el cuello, las palmas de las manos y las plantas de los pies. Las lesiones mas frecuentes son papulas,
vesiculopustulas y nédulos, lesiones de eccema e impetiginizacion secundaria. Los surcos acarinos y

son dificiles de identificar, pero es frecuente el prurito familiar, ya que los niflos son abrazados y transportados
por los adultos infectados. En ocasiones aparecen vesiculas y ampollas (sarna ampollosa), que a veces
también se observan en los ancianos, donde se confunden con penfigoide ampolloso.

Entre las complicaciones de la sarna figuran las siguientes:

- Sobreinfeccién bacteriana, apareciendo impétigo u otras piodermitis.

- Glomerulonefritis aguda si las lesiones estan colonizadas por estreptococos nefritogénicos. Es mas frecuente
en paises tropicales.

- Eccema extenso, sobre todo en pacientes atopicos, que puede persistir después de la remision de la sarna.

Debe sospecharse el diagnéstico de sarna en todos aquellos casos de prurito familiar de predominio
nocturno. Se confirma al encontrar surcos acarinos o demostrar la presencia de acaros, sus huevos o
deyecciones fecales por raspado de las lesiones y examen al microscopio éptico tras colocar la muestra en
un porta con una gota de aceite mineral . Esta técnica es especialmente util en los lactantes y nifios de
corta edad.

La sarna puede confundirse con cualquier dermatosis pruriginosa, pero con las que con mas frecuencia
se confunde es con:

v

- Surcos acarinos en la planta del pie
- de un neonato

Surcos acarinos en la piel del abdomen
de un neonato.
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- Dermatitis atdpica

- Prurigo

- Urticaria papulosa o estréfulo
- Piodermitis

- Picaduras de insectos

- Pediculosis corporis

- Dermatitis herpetiforme

- Sarnas animales

Medidas generales

- Deben realizarlo todos los convivientes al mismo tiempo, incluso los asintomaticos.

- Antes de la administracion del medicamento se recomienda un bafio o ducha con agua tibia.

- El medicamento se aplica al acostarse, en capa fina, comenzando detras de las orejas y extendiéndolo de
forma minuciosa por todo el cuerpo con especial atencién a las zonas de eleccion de la sarna. En los nifios
pequefios debe aplicarse también en cuero cabelludo, cara y plantas de los pies. Se mantiene de 8 a 12 horas.
- A la mafiana siguiente, ducha, aplicacion de crema hidratante, cambio de las ropas de cama y personales y
lavado con agua caliente o limpieza en seco; si no, se puede guardar en una bolsa de plastico que se cierra
herméticamente, durante 10 dias.

- Debe avisarse de que el prurito puede persistir unos dias tras la realizacion del tratamiento debido a una
reaccion de hipersensibilidad al acaro que cede con lentitud o a irritacion por los medicamentos utilizados.

- Algunos autores, para mas seguridad, aconsejan repetir el tratamiento al cabo de 8 dias, pero no mas veces.
- Para mitigar el prurito pueden administrarse antihistaminicos por via oral y, si hay sobreinfeccién bacteriana,
antibidticos.

Medicamentos tépicos

- Crema de permetrina al 5%. La permetrina es un piretroide sintético que constituye el medicamento de
eleccion para la sarna ya que es un excelente escabicida, se absorbe muy poco, se metaboliza rapidamente,
tiene escasa toxicidad y no se ha asociado con resistencias. Es segura en lactantes a partir de dos meses

Examen directo del raspado de las
lesiones: acaro y deyecciones
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de edad y, aunque se ha utilizado sin problemas por debajo de estas edades, algunos autores recomiendan
evitarla o aplicarla bajo estricto control médico. En cuanto al embarazo, aunque no es teratogénica en ratones,
ratas y conejos, se recomienda evitarla, sobre todo en el primer trimestre, o utilizarla s6lo en caso estrictamente
necesario, si bien para otros autores es el escabicida de eleccién en embarazadas y mujeres lactantes. En
alrededor del 5-10% de los pacientes puede producir exacerbacion del prurito después de su aplicacion o
sensacion de ardor o pinchazos. En raras ocasiones el formaldehido utilizado como conservante produce
eccema alérgico de contacto.

- Lindane al 1%. Es facil de usar y tan eficaz como la permetrina, pero se absorbe alrededor del 10% de todo
el producto aplicado y es neurotoxico. No debe utilizarse en lactantes, nifios pequefios, embarazadas, en
mujeres que amamantan ni en personas con trastornos convulsivos o u otras enfermedades neurolégicas. Se
han descrito casos de resistencia del parasito, pero no se han documentado adecuadamente.

- Azufre precipitado al 6% en vaselina. Se aplica por las noches durante tres dias seguidos y se lava
minuciosamente 24 horas después de la ultima aplicacion. Tiene olor desagradable, es adherente y mancha,
pero es seguro y eficaz para el tratamiento de la sarna. Muchos autores lo recomiendan en embarazadas,
lactantes menores de tres meses y en mujeres que amamantan.

- Benzoato de bencilo al 20-25% en emulsion. No suele utilizarse hoy dia.

- Crotamiton en crema aplicado dos veces al dia durante dos dias consecutivos. Es eficaz, pero al parecer
menos que la permetrina. Tiene efectos antipruriginosos, pero puede sensibilizar.

Ivermectina

Es un antiparasitario muy utilizado en veterinaria y de eleccion en el tratamiento de la oncocercosis
humana. Se muestra eficaz en el tratamiento de la sarna administrado en dosis Unica oral de 200 ug/kg, pero
aun no se ha aprobado su utilizacion para esta indicacion.

as garrapatas estan adaptadas a succionar sangre que necesitan para efectuar sus mudas y para
que maduren sus huevos. Viven en el campo escondidas entre el pasto y los matorrales, en los graneros y
en los establos, desde donde atacan a los mamiferos, aves, reptiles y ocasionalmente al hombre. Al picar
quedan adheridas a la piel durante varios dias (10-12) succionando sangre, desprendiéndose espontaneamente
cuando estan completamente ingurgitadas.

Trasmiten numerosas enfermedades como, por ejemplo, la fiebre botonosa del Mediterraneo, la tularemia
o la enfermedad de Lyme.

Las picaduras, por lo general, asientan en el cuero cabelludo, nuca y orejas o zonas cubiertas por los
vestidos como las axilas, ingles o genitales. Son indoloras y por ello las garrapatas tardan varios dias en
detectarse. A veces, tras la picadura aparece fiebre y malestar general, es la pirexia pospicadura de garrapata;
otras veces aparecen paralisis flaccidas reversibles mas frecuentes en los nifilos por picaduras en la nuca o
cuello.
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En el lugar de la picadura pueden aparecer diferentes lesiones:
- Placas eritematosas infiltradas acompafiadas a veces de adenopatia regional que remiten espontaneamente
al cabo de 1-2 semanas de desprenderse el parasito.
- Escaras necréticas
- Granulomas postpicadura. Papulas o nédulos rojizos con necrosis central en ocasiones.
- Linfocitomas cutis. Noédulos con histologia que recuerda a un linfoma, y que persisten meses o afios.
- Alopecia postpicadura. Placas alopécicas redondeadas en el cuero cabelludo que recuerdan a las de la
alopecia areata.
- Eritema cronico migrans. Constituye la fase temprana de la enfermedad de Lyme cuando la infeccion esta
aun localizada. Se caracteriza por la aparicion de una placa eritematosa anular de limite externo neto, de color
rojo intenso e interno mas difuminado, que es debida a la difusion de la espiroqueta por la piel.

Tratamiento

Si cuando el paciente acude a la consulta la garrapata permanece aun adherida a la piel, debera
extraerse pero de manera que su aparato chupador no se quiebre y quede en la herida, ya que entonces
provoca granulomas de cuerpo extrafio muy persistentes. Para desprenderlas se ha recomendado la traccion
lenta y continua sobre la garrapata con un movimiento de torsion, el asfixiarla con vaselina o la aplicaciéon de
sustancias toxicas tales como cloroformo, gasolina, éter o bencina. Si el aparato chupador quedase en la
herida, debe extirparse quirurgicamente.

La prevencion se realiza mediante la utilizaciéon de repelentes adecuados, siendo el mas eficaz la
dietiltoluamida, pudiéndose utilizar en nifios pequefios permetrina o extractos de eucalipto, que tienen escasa
toxicidad y examinando la piel tras una probable exposicion con objeto de eliminar las garrapatas antes que
se incrusten en la piel o trasmitan una enfermedad.

El uso de tetraciclinas profilacticas tras la eliminacion de las garrapatas es controvertido, pensando
muchos autores que no es necesario.

Fiebre botonosa: escara necroética y exantema
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sta producida por Pediculus humanus capitis . Afecta a personas de todos los niveles sociales
y es mas frecuente en los nifios en edad escolar, sobre todo en las nifias. Se transmite por contacto entre las
cabezas y por la utilizacion compartida de peines, cepillos, gorros y toallas.

Ocasiona prurito capilar insoportable en relacién con hipersensibilidad a un antigeno de la saliva, y
lesiones por rascado, impétigo y foliculitis por sobreinfeccion secundaria, que son mas frecuentes en las nuca
aunque a veces se extienden a las zonas retroauriculares y a veces a la frente. Suele haber adenopatia
dolorosa occipital y retroauricular. El cabello pierde el brillo y se reseca, y en los casos mas graves se aglutina
por las costras y las secreciones formando una masa maloliente denominada “plica polaca”.

Debe sospecharse ante aquellos casos de prurito del cuero cabelludo con inflamacién leve en la zona
de la nuca , ante toda piodermitis inexplicable del cuero cabelludo, y ante la presencia de adenopatias
inflamatorias occipitales y retroauriculares.

Se confirma demostrando la presencia de liendres viables que se encuentran adheridas fuertemente
a los pelos muy cerca del cuero cabelludo y viendo insectos maduros que no siempre se encuentran, ya que
hay pocos (menos de 10/persona).

Pediculus capitis

Inflamacién leve de la nuca
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Si no se encuentran liendres en el primer cm del pelo y no se ven piojos no hace falta realizar tratamiento,
ya que éstas son cubiertas residuales de una infeccién anterior.

Los diagnosticos diferenciales se plantean frente a moldes peripilares de queratina o sustancias exégenas
y escamas seborreicas que no se adhieren con fuerza al pelo.

Medicamentos topicos

- Permetrina al 1,5%. Se utiliza en forma de champu o locién. El champu se deja actuar durante 5-10 minutos,
enjuagandose seguidamente el pelo con agua, y recomendandose una segunda aplicacién al cabo de 7-10
dias. Para algunos autores no seria un tratamiento eficaz. La locion se deja actuar durante 8-10 horas,
repitiendo el tratamiento a los 10 dias. La permetrina tiene parcial efecto ovicida y parece ser igual 0 mas
eficaz que el champu de lindane.

- Piretrinas sinergizadas. Se aplican en el cuero cabelludo y se dejan actuar durante 10 minutos, lavando
seguidamente el pelo con agua caliente y abundante champu y secandolo con una toalla. Tienen escasa
toxicidad en los mamiferos.

A partir de 1994, se han publicado numerosos articulos que documentan fracasos terapéuticos con
permetrina y piretrinas sinergizadas, no sabiéndose con certeza si este fendbmeno es debido a la aparicion
de resistencias o a mala realizacion de la terapéutica. Para su solucion se han propuesto diversas modalidades
terapéuticas, tales como la utilizacion de permetrina al 5% en locion que se deja durante 8-10 horas, repitiéndose
la aplicacién a los 8 dias, y que para muchos seria el tratamiento de eleccion en la actualidad, e incluso el
vendaje con vaselina.

Hay que tener en cuenta que los alérgicos a los crisantemos o a la ambrosia también pueden serlo a
las piretrinas y que algunos productos comercializados contienen derivados del petréleo entre los excipientes
que pueden provocar irritacion ocular.

- Champu de lindane al 1%. Se deja actuar durante 4-5 minutos y se enjuaga con agua caliente. Deja el
cabello enredado, con dificultad para el peinado, y no debe prescribirse mas de una sola dosis debido a su
toxicidad potencial. Se han publicado casos de tolerancia de los piojos a este medicamento.

Cotrimoxazol

En cuanto a los medicamentos eficaces por via oral, parece util el cotrimoxazol, a la dosis de 5 ml de
suspension pediatrica comercial por cada 8 kg de peso, una vez al dia durante 3 dias consecutivos, o su
equivalente en comprimidos, tratamiento que debe repetirse a los 10 dias.

Medidas generales

- Muchos autores piensan que es mejor tratar a todos los convivientes.

- Tras el tratamiento, se enjuaga el pelo con agua con vinagre al 1/1 o se aplica un producto comercial a base
de acido aceético al 4%, que se deja actuar durante 10 minutos para facilitar el desprendimiento de las liendres
y luego se pasa una lendrera.
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- Los peines y cepillos para el pelo pueden mantenerse en agua caliente (mas de 65°C) durante 10 minutos
o en el champu pediculicida durante 1 hora al menos.

- Las ropas de cama y personales deben lavarse con el programa mas caliente de la lavadora o, si no se
puede, limpiarse en seco o cerrarse herméticamente en una bolsa de plastico durante 1 mes.

- Deben aspirarse meticulosamente los suelos de la vivienda para eliminar pelos con huevos viables que
puedan haberse desprendido.

- No es recomendable la profilaxis con champus, ya que no suele conseguirse y ademas los champus acaban
irritando el cuero cabelludo.

odas las pulgas pueden atacar al hombre, pero las que lo hacen con mas frecuencia son la humana
(Pulex irritans) y las de los perros, gatos y gallinas. Viven en los lugares en los que duerme el huésped y soélo
saltan a éste para alimentarse, pudiendo producir ataques especialmente virulentos tras el abandono del lugar
por parte de sus huéspedes habituales.

Son transmisoras de diversas enfermedades, como la peste bubobnica o el tifus endémico.

Pican preferentemente alrededor de las piernas, en los antebrazos, en las nalgas, en la cara interna
de los muslos y alrededor de la cintura. Muchas personas no reaccionan a la picadura, pero en otras aparecen
papulas edematosas centradas por un punto hemorragico que se disponen en grupos de 3 a 6, bien en lineas,
bien en angulos, producen intenso prurito y duran 8-10 dias

En personas hipersensibles, especialmente en los nifios, pueden aparecer ampollas subepidérmicas
cupuliformes a tensién que asientan con mas frecuencia en los tobillos y piernas y que también pueden ser
ocasionadas por otros insectos . Son causa frecuente de prurigo estréfulo (urticaria papulosa), sobre todo
en los nifios.

Picaduras de pulgas

') NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

s fundamental tratar a los animales parasitados y los lugares donde reposan éstos, que es donde
se encuentran las pulgas, sus huevos y larvas, mediante insecticidas a base de malation o lindane. Las
personas expuestas pueden utilizar repelentes, siendo el mas eficaz la dietiltoluamida, cuya aplicacion debe
repetirse cada 6-8 horas y que puede producir encefalopatia en nifios pequefios después de aplicaciones
repetidas en gran cantidad, o la permetrina, que puede emplearse en nifios y permanece mas tiempo en las
ropas rociadas.

Las picaduras se tratan con cremas de corticoides o lociones calmantes a base de calamina y
antihistaminicos sistémicos.

0s mosquitos pican con mas frecuencia a las personas de raza negra, a los jévenes y a las personas
perfumadas. Son atraidos por los colores brillantes, por el calor, por el sudor y por una elevada concentracion
atmosférica de didxido de carbono, como ocurre en las reuniones al aire libre en el verano. Pueden transmitir
numerosas enfermedades, como la leishmaniasis (Flebotomus), el paludismo (Anopheles), la filariasis (Aedes),
la fiebre amarilla (Culex y Aedes), etc.

Pican en las zonas descubiertas, produciendo en el lugar de la picadura una papula edematosa y
pruriginosa consecuencia de la accion irritante de su saliva. En ocasiones, desencadenan episodios de
urticaria, prurigo estréfulo, reacciones eccematosas, granulomatosas o ampollas, dependiendo de la sensibilidad
de la victima.

Picaduras ampollosas
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El tratamiento de las lesiones consiste en la aplicacion de cremas de corticoides y antihistaminicos
sistémicos. La prevencion se realiza utilizando ropas adecuadas, mosquiteros y repelentes, siendo al perecer
muy eficaz la combinacién de dietilbiguanida y piretrinas. En los paises donde el paludismo es endémico, se
destaca la eficacia del aceite de azadirachta indica al 2%.

| boton de oriente es una forma de leishmaniasis cutanea aguda localizada, producida en Espafia
por L. infantum, endémica de la costa mediterranea y zona centro, siendo en Catalufia, Baleares y Castilla
la Mancha donde se diagnostica con mas frecuencia. Su reservorio son los perros, encontrandose en las
zonas endémicas en mas del 20% de los animales investigados, y se transmite mediante la picadura de
moscas del género Phlebotomus (P. papatasi y P. sergenti).

Es mas frecuente en nifios de ambos sexos. Las lesiones, casi siempre Unicas, se localizan en zonas
expuestas, sobre todo cara y orejas, y suelen aparecer en otofio y principios de invierno, siguiendo el pico
maximo de Phlebotomus en 3-6 meses. En el punto de la picadura aparece una papula no dolorosa que poco
a poco va agrandandose, toma un color rojo livido y se ulcera, cubriéndose de una costra pardo-grisacea que
al desprenderse deja ver los denominados espigones corneos y se acompafia de adenopatia regional
y . Si no se trata, remite lentamente en 8-10 meses, dejando una caracteristica cicatriz deprimida y
confiriendo inmunidad permanente.

El diagnéstico se confirma por el hallazgo de los parasitos en la piel, mediante extendidos de los bordes
de las lesiones que se tifien con Giemsa, encontrandose las leishmanias en el interior de los macréfagos como
cuerpos ovalados de color azul palido , biopsia y estudio histologico o cultivo en el medio NNN (Novy-
Mac Neal-Nicolle) y, a veces, técnicas de PCR.

El tratamiento preferido para muchos autores es el glucantime intralesional, 0,2-0,5 ml segun el tamario
de la lesiéon, administrado a intervalos semanales. Otros tratamientos son la extirpacion quirlrgica, el curetaje,
la diatermia, la crioterapia con nitrégeno liquido y la paromomicina tépica.
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Botén de oriente (Cortesia del
Dr. Lazaro Ochaita)

Tipicos espigones coérneos (Cortesia del
Dr. Lazaro Ochaita)

Leishmanias en el interior de macréfagos
(tincion con Giemsa)
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Lactante de 5 meses de edad, que es llevada a la consulta por padecer, con una evolucién aproximada de 1
mes, irritabilidad y lesiones cutaneas de aspecto eccematoso diseminadas por todo el tegumento (véase
figura). Aportan una analitica en la que destaca unicamente la presencia de discreta eosinofilia.

1. En la anamnesis, ¢ cual de las siguientes preguntas a los padres seria mas util para ayudarnos
a establecer el diagnéstico?

A. Preguntar sobre antecedentes familiares de atopia

B. Interrogar sobre si previamente a la aparicion de la erupcion se le habia administrado algun medicamento
C. Preguntar si tienen prurito

D. Preguntar sobre estancia en el campo con la nifia

E. Interrogarles sobre el tipo de alimentacién

Respuesta correcta: C. Ante un lactante con una erupcion generalizada, con papulas y vesiculopustulas,
irritabilidad y eosinofilia en sangre, debemos sospechar en primer lugar sarna, para lo cual es muy util preguntar
a los padres si tienen prurito, ya que ellos normalmente también estan afectados. Otras posibilidades diagnésticas
tales como dermatitis atépica, picaduras de insectos o dermatitis por orugas, habitualmente no cursan con
prurito en todos los convivientes. Los alimentos y los medicamentos no producen este tipo de lesiones cutaneas.

2. Suponiendo que los padres nos contestasen que ellos también padecen prurito, ¢ cual de
los siguientes examenes seria mas util para confirmar el diagnéstico?

A. Determinacion de la tasa de IgE sérica total

B. Realizacion de pruebas alérgicas a alimentos

C. Realizacion de pruebas alérgicas a medicamentos

D. Exploracion meticulosa de la nifia y de sus padres, intentando encontrar surcos acarinos
E. Todas las anteriores son validas

Respuesta correcta: D. Los surcos acarinos son patognomoénicos. En los neonatos pueden encontrarse en
cualquier zona de la superficie corporal incluyendo la cara, el cuero cabelludo o el cuello, si bien son dificiles
de identificar. En los adultos, en las zonas de eleccién de la sarna. Tienen forma de S, alrededor de 1 cm de
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longitud y aspecto sucio. En caso de dudas, se pueden tefiir las lesiones sospechosas con tinta china o con
fluoresceina y mirarlas con luz de Wood; también pueden rasparse y examinar el material obtenido al microscopio
para demostrar la presencia de acaros, sus huevos y deyecciones, lo que constituye un método de diagnostico
muy util en los lactantes. La determinacion de los niveles séricos de IgE y las pruebas alérgicas a alimentos
o0 medicamentos no tienen valor en este caso.

3. Si encontrase surcos acarinos, ¢ qué tratamiento realizaria?

A. Aplicacién a la nifia, a sus padres y demas convivientes de permetrina al 5% durante toda la noche

B. Aplicacion a la nifia de pomada de azufre durante tres dias consecutivos y a los padres y demas convivientes
de crema de permetrina al 5% durante una noche

C. Aplicacion a toda la familia, incluyendo a la nifia, de solucién de lindane al 1%

D. Aplicacién de benzoato de bencilo a toda la familia durante 3 noches consecutivas

E. lvermectina oral en dosis unica de 200 ug/kg

Respuesta correcta: A. La crema de permetrina al 5% constituye el tratamiento de eleccidon ya que tiene
escasa toxicidad, no se ha asociado con resistencias y puede darse sin problemas en lactantes mayores de
2 meses, si bien por debajo de estas edades algunos autores recomiendan evitarla o aplicarla bajo estricto
control médico. Ademas, puede darse sin problemas a mujeres lactantes. El azufre al 6% en vaselina se
recomienda por algunos autores en lactantes menores de tres meses y, aunque es seguro, es un tratamiento
engorroso y desagradable. El lindane al 1% es neurotoxico y no debe utilizarse en lactantes ni en mujeres
que amamantan, y en cuanto a la lvermectina oral, no se ha aprobado su utilizacion para tratar la sarna.
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Nifio de 6 afios de edad que consulta por padecer, con una evolucion aproximada de 2 meses, la lesién que
se muestra en la figura adjunta, que se acompafa de adenopatia submaxilar. Vive en un pueblo de la provincia
de Toledo y con frecuencia acompafia a su padre, que va a pescar al rio Tajo.

1. Ante esta lesién, y con los antecedentes del paciente, ¢ cual seria su diagnéstico de
presuncion?

A. Ectima vulgar

B. Picadura de insecto
C. Linfocitoma cutis

D. Botdn de oriente

E. Lupus tuberculoso

Respuesta correcta: D. Dada la edad del paciente, los frecuentes viajes de pesca al rio Tajo, la localizacion
de la lesién el tiempo de evolucion y su morfologia, el diagnostico mas probable es el de boton de oriente,
ya que es una enfermedad propia de nifios, endémica en Espafa en la zona centro y costa mediterranea, que
se ve con mas frecuencia en personas que frecuentan rios o lagunas, y cuyas lesiones, casi siempre Unicas,
se localizan en la cara y orejas, aumentan lentamente de tamafio y se ulceran, cubriéndose por una costra
pardo-grisacea y acompafiandose de adenopatia regional. El ectima vulgar esta producido por estreptococos
y comienza por una lesion ampollosa que al romperse deja una ulcera redondeada “en sacabocados” que
cura en varias semanas. Las picaduras de insectos suelen ser muy pruriginosas e involucionan espontaneamente
en unos dias o semanas. Los linfocitomas cutis pueden aparecer en el lugar de asiento de picaduras y no
se ulceran. El lupus tuberculoso se confunde mas con las formas crénicas de leishmaniasis cutanea propias
de adultos que con el boton de oriente.

2. De las pruebas de que se dispone en la actualidad, ¢ cual de las siguientes seria mas util
para confirmar el diagnostico?

A. Intradermorreaccion con antigeno de leishmania (test de Montenegro)
B. Biopsia del borde de la lesion

C. Inmunofluorescencia directa mediante anticuerpos monoclonales

D. Deteccion de anticuerpos circulantes mediante test de ELISA

E. Todas las anteriores
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Respuesta correcta: B. La biopsia debe hacerse del borde indurado de la lesion, nunca del centro ulcerado,
ya que esta zona suele estar infectada secundariamente, dificultandose la visualizacion de los parasitos. Las
leishmanias se demuestran en el interior de los macréfagos mediante tincidon con Giemsa, ademas, parte del
material obtenido puede cultivarse en medio NNN. La intradermorreaccion con antigeno de leishmania es
positiva en el 70% de los casos, pero refleja tanto infeccion pasada como infeccion actual. La inmunofluorescencia
directa mediante anticuerpos monoclonales es una técnica que en la actualidad se encuentra en fase de
desarrollo. Aunque los niveles de anticuerpos circulantes pueden estar elevados en las fases tempranas de
la infeccion, su deteccion mediante el test ELISA no tiene utilidad diagnoéstica.

3. Suponiendo que la biopsia cutanea confirmase el diagnéstico de botén de oriente, ¢ cual
seria el tratamiento de eleccion?

A. Extirpacion quirargica

B. Infiltraciones intralesionales con antimoniales pentavalentes (glucantime)
C. Crioterapia con nitrégeno liquido

D. Aplicacién de paromomicina topica

E. Todas las anteriores

Respuesta correcta: E. La extirpacion quirurgica y la crioterapia con nitrégeno liquido buscan destruir la lesion
por medios fisicos y eliminar asi todas las células infectadas. Las inyecciones intralesionales con antimoniales
pentavalentes (glucatime) son, para muchos autores, el tratamiento preferido. Se administran 0,2-0,5 ml segun
el tamafio de la lesion, a intervalos semanales, hasta la curacion de ésta. El sulfato de paromomicina al 15%
con cloruro de benzatonio al 12% en vaselina aplicada dos veces al dia sobre la lesion durante 10 dias se
ha sefialado como eficaz en el 87% de los casos, pero existen pocas publicaciones al respecto.
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Raul de Lucas

as enfermedades virales son el grupo de enfermedades infecciosas mas frecuentes en la infancia,
y ademas la sintomatologia cutanea se observa frecuentemente. Por consiguiente, es muy importante para
el pediatra conocerlas bien para hacer un buen diagnéstico y el subsiguiente tratamiento correcto.

En este contexto, es pertinente recordar las siguientes premisas:

- En los primeros afios de vida, el nifio presenta una especial predisposicion para infecciones virales, en
relacién con la inmadurez de su sistema inmunol6gico. El nifio se enfrenta por primera vez a los virus y
es susceptible a las infecciones virales hasta que se desarrollen los mecanismos naturales de proteccion
(inmunidad celular y humoral).

- La piel es el érgano diana de muchas infecciones, en especial de las infecciones virales: la sintomatologia
cutanea es muy frecuente.

- Las lesiones cutaneas pueden estar producidas por el propio virus (localizadas, en las que es posible
aislarlo) o, por el contrario, la clinica cutanea es el resultado de la interaccién con el sistema inmune
(generalizadas), seria el caso de la mayoria de los exantemas.

- Existe, por lo tanto, la posibilidad de contagio, cuando el virus esta presente en la piel. Hay que prestar
atencién sobre todo a las lesiones cutaneas de contenido liquido y nodulares.

En esta unidad nos centraremos en las enfermedades cutaneas virales no exantematicas, cuyos agentes
etiolégicos se recogen en

4-1 Virus productores de enfermedades cutaneas
no exantematicas

- Herpesvirus
- Herpesvirus alfa
- Virus del herpes simple tipo 1 (VHS-1)
- Virus del herpes simple tipo 2 (VHS-2)
- Virus varicela zéster (VVZ)
- Herpesvirus beta
- Citomegalovirus: CMV
- Virus del herpes humano 6 (VHH-6)
- Virus del herpes humano 7 (VHH-7)
- Herpesvirus gamma
- Virus de Epstein — Barr (VEB)
- Virus del herpes humano 8 (VHH-8)
- Virus del papiloma humano
- Virus del molluscum contagiosum
- Picornavirus
- Poxvirus zoonéticos
-VIH
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a infeccion cutanea por el VHS es una de las enfermedades viricas més frecuentes, afecta a todas
las razas, y se distribuye universalmente, ya que la especie humana es el Unico reservorio conocido para el
VHS. El contagio se produce por contacto intimo, ya que el virus se aisla en la saliva y otras secreciones, asi
como en el contenido de las vesiculas. Debemos considerar que:

- La primoinfeccion por VHS tipo 1 suele ocurrir en la primera infancia (1-4 afios).
- La primoinfeccion por VHS tipo 2 (genital) es excepcional antes de la pubertad.
- No debemos olvidar la posibilidad de infeccién connatal.

A continuacion, abordamos diversas formas clinicas producidas por el VHS.

Primoinfeccion

La primoinfeccién por VHS-1 puede presentarse de distintas formas:

La gingivoestomatitis herpética es la forma mas frecuente de la infeccion primaria o inicial en nifios.

Se trata de un cuadro agudo, con fiebre y mal estado general, aparicion de lesiones vesiculosas y erosivas

en mucosa oral que ocasionan odinofagia y halitosis caracteristicas, dificultando la alimentacion. Pueden existir

lesiones vesiculosas, en labios e incluso en la cara, agrupadas en racimos (tipicas) que ayudan al diagnéstico

y 4-3. Las adenopatias submandibulares son la norma y el cuadro clinico es autolimitado. Se resuelve en
unos 7 a 10 dias sin secuelas.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con la herpangina, la aftosis oral, y sobre todo con el eritema
exudativo multiforme tipo major.

Herpes simple labial
Gingivoestomatitis herpética
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Otras formas de primoinfecciéon. Pueden aparecer lesiones cutaneas en cualquier localizacion ,
s6lo es precisa una fuente de contagio (un familiar), una puerta de entrada (una erosion, arafiazo...) y un
huésped susceptible (el nifio pequefio). Podemos entonces encontrar casos de primoinfeccién con lesiones
faciales extensas, en un miembro, oculares, y lo que es mas frecuente y bien definido, el panadizo herpético

, caracterizado por la aparicion de lesiones cutaneas vesiculosas, que afectan al pulpejo y regién periungueal
de un dedo, muy dolorosas, que cursan con fiebre y adenopatias satélites. El cuadro también es autoinvolutivo,
pero dura algo mas: unas 2 semanas.

Recidivas o recurrencias

Es bien conocida por todos la capacidad de los virus del herpes simple de permanecer en el huésped,
acantonados y recurrir o producir sintomas ante diversas circunstancias: enfermedades debilitantes, otras
infecciones, fiebre, exposicion solar, etc.

La clinica es variable, pero suele localizarse en la cara: labios, region perioral y mejillas . Otras
localizaciones son mas raras en la infancia. El aspecto clinico es muy caracteristico, con la aparicién de
lesiones vesiculosas, agrupadas en racimo, sobre una piel eritematosa, que con el tiempo dan lugar a una
costra. El cuadro puede ir precedido de sensacién prodrémica de dolor, quemazon o disestesias de dificil
descripcidn e interpretacion por parte de nuestros pacientes y no suele acompafiarse de fiebre, mal estado
general, ni adenopatias. La complicacidon mas frecuente es la impetiginizaciéon o sobreinfeccion bacteriana,
fundamentalmente estreptocdcica y estafilococica. Suele resolverse en una semana, habitualmente sin secuelas.

Especial consideracion merecen las complicaciones oculares -7, en particular la queratitis, que puede
llevar a la ceguera. Se ha descrito en la primoinfeccion, cuando ésta ocurre en el 0jo, y en las recidivas.

Herpes en localizacién perianal
Panadizo herpético
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Recidiva de herpes simple
Herpes simple ocular
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Solo nos referiremos al herpes simple tipo 2 de forma breve y somera. En general, es un cuadro que
no ocurre en la edad pediatrica. Cuando aparece en un menor debe investigarse la posibilidad de abusos
sexuales.

La primoinfeccion es superponible a las formas orofaciales, pero en la regién genital. El cuadro también
es agudo, se acompafia de dolor, fiebre, dificultad para la miccion y adenopatias. Las lesiones cutaneas
vesiculosas, erosivas, tipicamente agrupadas en racimos nos daran la sospecha diagnostica y 4-9. El
cuadro es autolimitado, pero luego son frecuentes las recurrencias, siendo éstas muchas veces paucisintomaticas,
con el consiguiente problema de contagios. En EE.UU. la infeccion por VHS tipo 2 es un problema de salud
publico.

El diagnéstico diferencial debe hacerse fundamentalmente con un cuadro poco conocido pero no
infrecuente: la Ulcera vulvar aguda de la adolescente 6 uUlcera de Lipschitz . Se trata de una ulcera de
aparicion subita que afecta a los labios mayores y menores de forma bilateral, se localiza en “espejo” o0 en
“beso”, muy dolorosa, que presenta un fondo sucio, y que se resuelve en 7-10 dias, dejando cicatriz. Su causa
es desconocida, pero se ha relacionado con el uso de prendas muy cefidas o apretados en esa zona. El
tratamiento es local y general con antibiéticos de amplio espectro. Por supuesto, los cultivos virales son
negativos y no existe relacion con abusos sexuales.

Infeccidn herpética neonatal

La infeccion herpética durante la gestacién puede dar lugar a manifestaciones en el recién nacido y
en el feto. La via de contagio puede ser transplacentaria o genital (en el canal del parto, o ascendente, con o
sin rotura de membranas).

Herpes genital
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Existen dos posibilidades:

- Infeccion materna primaria antes de la 20 semana de la gestacién: aborto, muerte fetal, hidrocefalia y
coriorretinitis.

- Herpes simple neonatal. En mas del 90% de los casos esta en relacion con la primoinfeccion herpética
materna durante la gestacion, sélo en un 5% se produce afectacion fetal en las recurrencias.

Cuando la infeccién ha sido adquirida en la vida intrauterina (5-15%) , la sintomatologia aparece en
las primeras 24-48 horas de vida.

En el caso de infecciones intrapartum, generalmente por VHS-2 (madre) o en el caso de VHS-1 (padres,
familiares), la sintomatologia se produce entre los 2 y 20 dias.

En relacion con la clinica del herpes neonatal. Conviene hacer las siguientes puntualizaciones:

- Afectacion severa del estado general en un neonato aparentemente sano

- Lesiones cutaneas, coriorretinitis y afectacion del SNC

- Afectacion sistémica-visceral

- Lesiones cutaneas en mas el 50% de los casos: vesiculas, ampollas, pustulas, cicatrices, eritema
generalizado, erosiones, anoniquia...

- Importancia de las lesiones cutaneas para el diagnéstico ya que un 60% de las mujeres no refieren
sintomas de infeccion herpética

- Mortalidad elevada (40%) y elevada morbilidad

- Tratamiento precoz, cesarea

Herpes genital

Ulcera vulvar aguda del adolescente o de Lipschiitz
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Diagnéstico

La clinica del herpes simple es caracteristica. Para su diagnéstico, puede recurrirse en determinados
casos a las siguientes pruebas complementarias:

- Citodiagnostico de Tzanck. Para ello se toma material patolégico de la base de la vesicula con una hoja
de bisturi (raspando suavemente), se extiende en un porta y se fija sumergiéndolo en alcohol. La imagen,
con la tincién de Giemsa, es caracteristica (coilocitosis, balonizacion...)

- Cultivo viral. Es muy util y constituye la prueba mas usada en la actualidad, sobre todo en medio
hospitalario. Es rapido y especifico.

- Serologias. Su practica se reserva para casos dudosos y para demostrar la existencia de contacto previo
con el virus.

Tratamiento

El tratamiento del herpes simple debe ser sistémico, y consiste en la administracién de Famciclovir (125
mg/12 horas, durante 5 dias), o Valaciclovir (500 mg/8 horas durante 5 dias), o Aciclovir (200 mg, 5 veces al
dia durante 5 dias).

El tratamiento con aciclovir tdpico es ineficaz.

El tratamiento topico debe hacerse mediante fomentos con sulfato de cobre 1/1.000 o sulfato de cinc
al 1/1.000 y antibiético topico (mupirocina, acido fusidico).

Citodiagnéstico de Tzanck
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Enfermedades virales cutaneas

Herpes simple recurrente

Las recurrencias se han descrito con el virus del herpes tipo 1y del tipo 2. Suelen ser menos sintomaticas
que la primoinfeccion, a veces y sobre todo en el caso de lesiones genitales, pueden pasar desapercibidas
con el consiguiente riesgo de contagio a la pareja sexual o al recién nacido.

El tratamiento de las recurrencias debe hacerse con antiviricos orales, no topicos y/o antibiéticos tépicos
para evitar la sobreinfeccion bacteriana.

Se puede hacer tratamiento profilactico si los brotes son numerosos (mas de 6 al afo) o muy floridos, con
muchas lesiones, extensos o en localizaciones peligrosas, por ejemplo el ojo. La pauta terapéutica recomendada
consiste en la administracion de Famciclovir (250 mg/12 horas durante 6-12 meses), o Valaciclovir (500 mg/dia
durante 6 meses) o Aciclovir (400-600 mg/dia durante 6 meses).

Lo que se intenta conseguir con esta terapia supresora, es disminuir la intensidad y la frecuencia de los brotes
una vez finalizado el tratamiento.

Situaciones especiales

Eritema exudativo multiforme (EEM) postherpético

Se manifiesta en forma de lesiones en diana, vesiculoampollosas, diseminadas , con o sin afectacion
mucosa y en ocasiones con afectacion del estado general, desencadenadas por la infeccion (recurrencia) por
VHS. El herpes precede al EEM en unos dias. La importancia de este cuadro radica en la posibilidad de que
cada brote de EEM sea mayor al previo, pudiendo incluso llegar a comprometer la vida del paciente.

El tratamiento consiste, por un lado, en evitar la recurrencia herpética o tratar de forma precoz la
infeccion viral y, por otro, tratar con corticosteroides el EEM cuando aparece.

Eritema exudativo
multiforme postherpético
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Eccema herpeticum (erupcion variceliforme de Kaposi)

Se trata de una infeccién diseminada cutanea con afectacién del estado general (posible afectacién
visceral pulmonar, hepatica y del SNC) propia de pacientes con dermatitis atopica severa (también se ha
descrito asociada a otras dermatosis como la enfermedad de Darier, pénfigo, enfermedad de Wiskott-Aldrich,
dermatitis seborreica, etc.). La clinica es muy llamativa, con la aparicién de numerosas vesiculas que se
generalizan rapidamente.

El paciente debe recibir tratamiento con aciclovir intravenoso de forma precoz, ya que se ha comunicado
una mortalidad de hasta el 10%.

El virus de la varicela-zoster es miembro de la familia Herpesviridae. Sus diferencias con el VHS se
resumen en

En la infeccion por este virus se distingue:
1. Primoinfeccién (varicela). Se aborda en la unidad 5 de este curso

2. Recurrencia (herpes zoster). Mas frecuente en el adulto que en la infancia (0,74 casos por 1.000 individuos
y afio). Suele ocurrir en nifios que pasaron varicela precoz (primeros 2 afios de vida).

Eccema herpeticum
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\YAVYA VHS
Tamario del genoma 125.000 pares de bases 150.000 pares de bases
Numero de serotipos 1 2
Efectos citopaticos Células multinucleadas, Células multinucleadas,
cuerpos de inclusion cuerpos de inclusion
intranucleares y intranucleares y
eosinofilicos eosinofilicos
Cultivo tisular del virus No Si
Sensibilidad al aciclovir ++ ++++
Infeccion primaria:
Epidemiologia Epidémica Esporadica
(invierno y primavera)
Transmision Respiratoria Contacto directo
(contacto directo)
Periodo de incubacion Largo (15 dias) Corto (2-7 dias)
Viremia Si No
Localizaciéon de la A distancia de la puerta En la puerta de entrada
erupcion de entrada
Porcentaje de > 95% <10%

sintomaticos

Infeccidén recurrente:

Riesgo de recurrencia Incrementa con la edad Decrece con el tiempo

Lugar de la latencia Células satélites, Neuronas sensoriales
neuronas sensoriales

Eliminacion .
asintomatica del virus No Si

Respuesta serologica 8 @
. > <
a la recurrencia 95% 10%

Reactivacion inducida

por luz ultravioleta No Si

Diferencias entre VVZ y VHS
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Mecanismos patogénicos

Respecto a los mecanismos patogénicos de la infeccién por el VVZ, recordemos que tras la primoinfeccion
(varicela), el virus persiste de forma latente en las células de los ganglios dorsales. Cuando se reactiva el
virus, se replica y produce una neuritis y lesiones cutaneas en el dermatoma inervado por ese nervio

Las lesiones cutaneas consisten en lesiones papulosas iniciales agrupadas en racimos sobre piel
eritematosa, las papulas se convierten en vesiculas en 12-24 horas y luego éstas se rompen y dan lugar a
costras. La erupcién cura en 7-14 dias y suele acompafarse de dolor. El dolor puede ser prodromico, es decir,
preceder a las lesiones cutaneas, acompafiarlas e incluso persistir meses tras la resolucion de la clinica
dermatologica; en este ultimo supuesto, se habla de neuralgia postherpética. La neuralgia postherpética es
muy rara en la infancia, suele ocurrir en personas mayores de 50 afios y precisa tratamiento analgésico potente.

Varicela
Mecanismos patogénicos del VVZ
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Enfermedades virales cutaneas

Herpes zoster en la infancia

Las principales caracteristicas del herpes zoster en la infancia son:

- Suele presentarse en niflos que presentaron varicela en primeros anos de vida.

- Su curso es benigno y sin complicaciones.

- Es poco doloroso (no prédromos), no suele complicarse con neuralgia postherpética.

- Se recomienda investigar la existencia de inmunodepresion.

- El tratamiento oral con antivirales sélo esta indicado en casos seleccionados, pero debe ser lo mas precoz
posible.

Varicela

En cuanto a la varicela, merece recordar que:

- El tratamiento es sintomatico en nifilos inmunocompetentes: higiene, antihistaminicos, antibiéticos tépicos
(mupirocina, acido fusidico) para evitar sobreinfeccién bacteriana.

- El tratamiento oral con aciclovir esta indicado en nifilos menores de 6 meses, cuando hay alteraciéon
inmunolégica o enfermedades debilitantes (neoplasia, tratamiento inmunosupresor...). Se discute su
administracién a todos los pacientes, muchos dermatélogos lo hacen en cuadros floridos.

- La vacunacion sistematica a todos nuestros nifios, con inclusién de esta vacuna en el calendario vacunal
vigente, parece que se convertira proximamente en una realidad.

Herpes zoster
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Herpes zoster diseminado

Aunque en la infancia es raro, en pacientes inmunodeprimidos puede ocurrir una diseminacion de la
infeccion viral a partir de un herpes zoster. Aparecen lesiones similares a la varicela, a distancia en numero
mayor a 10 y en dermatomos diferentes a la erupcion inicial

En estos casos se debe administrar aciclovir intravenoso en ambito hospitalario.

| virus del papiloma humano (VPH) es un virus ADN de doble cadena, que pertenece a familia
Papovaviridae . Tiene capacidad de infectar al hombre y a otros mamiferos. Existen 65 tipos diferentes,
que se dividen en 3 subtipos:

- Cutaneos
- Mucosos
- Epidermodisplasia verruciforme

El VPH infecta la capa basal de la epidermis o del epitelio mucoso. Los viriones completos se integran
en el genoma de los queratinocitos y, a medida que éstos maduran, los viriones se van completando. El

contagio es por contacto directo y existe un periodo variable de incubacién de semanas a meses.

No debemos olvidar que existen tipos virales potencialmente oncogénicos (16 y 18 fundamentalmente).
En estos casos se debe hacer un seguimiento a largo plazo del paciente.

La infeccién por VPH se manifiesta en forma de verrugas vulgares, verrugas planas o condilomas
acuminados.

Las verrugas vulgares o verrugas virales y son sin duda uno de los motivos de consulta
dermatolégica mas frecuentes. Los nifios, ademas, se afectan de forma habitual.

Los tipos virales mas habituales son el 1, el 2, el 4 y el 7. Son lesiones papulosas, de tamafio variable,
papilomatosas y de superficie queratdsica. Pueden ser Unicas o multiples. Se localizan habitualmente en las
extremidades.

Se distinguen dos formas clinicas:

- Verrugas filiformes. Son pediculadas o sesiles y suelen aparecer en la cara, parpados y areas pilosas
- Papilomas. Cuando se localizan en palmas y plantas, la presién hace que no exista un componente

papuloso, sino que la lesién “se impacta” en la piel palmoplantar y adquiere el aspecto tipico de estas
lesiones . Suelen ser lesiones dolorosas y cuando son multiples se denominan verruga en mosaico.

') NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

Enfermedades virales cutaneas

4-23

Herpes zoster diseminado
Virus del papiloma humano
Verrugas vulgares
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Las verrugas virales son mas frecuentes en caso de inmunodeficiencia celular, pacientes transplantados
y que reciben quimioterapia. En condiciones normales suelen involucionar de forma espontanea en pocos
meses, sin tratamiento. Esto ocurre en mas de la mitad de los casos. Una fase inflamatoria previa puede ser
un signo que nos indica una proxima involucion.

Tratamiento

En cuanto al tratamiento, debemos considerar:

- Edad del paciente.
- Numero y localizacion de las verrugas. Posible impacto psicoldgico.
- Presion de la familia

Responder a la pregunta ¢ qué hacer? en las infecciones benignas por HPV no es f4cil. Estas son las
posibilidades:

- La abstencion terapéutica es una posibilidad deseada por el médico y por el nifio en muchos casos. No
olvidemos que nos enfrentamos a una patologia benigna, que se resolvera de forma espontanea en muchos
casos sin secuelas. El clasico axioma “primum non nocere” cobra aqui todo su sentido. Desgraciadamente,
en la mayoria de los casos nos vemos obligados a instaurar un tratamiento, de entre los disponibles que
se detallan a continuacion.

- Tratamiento tépico con queratoliticos (acido salicilico), pomada de 5-fluoracilo, imiquimod al 5% en crema,
solucion de cidofovir...

- Termoterapia. Consiste en someter a elevada temperatura a la piel afecta. Se sumerge en agua caliente
(todo lo que pueda aguantar el nifio) la zona afectada (mano, pie...) durante unos minutos cada noche.
La base es la sensibilidad del VPH al calor.

- Crioterapia mediante la administracion de nitrégeno liquido. Se produce una congelaciéon brusca y posterior
descongelacion que lleva a necrosis de la piel infectada.

- Laserterapia. Es un método moderno, caro y poco contrastado. Se usa el laser de CO, y laser vascular
- Cirugia convencional, curetaje.

- Infiltraciones de bleomicina

- Tratamiento oral con retinoides, sulfato de cinc, placebo, cimetidina. Se han referido en la literatura, pero
son poco contrastados y demostrables in vivo.
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Las verrugas planas - son papulas de color parduzco, producidas por el VPH (3, 10 y 28), de poco
milimetros de diametro, de morfologia poligonal, que suelen localizarse en la cara, pero pueden hacerlo en
cualquier region de la superficie cutanea. Suelen ser multiples y también desaparecen de forma espontanea.
Los nifios son quienes mas frecuentemente las padecen.

Tratamiento

El tratamiento pasa por la abstencion, o por el uso de queratoliticos suaves, como el acido retinoico
en crema al 0,025%, al 0,05% y al 0.1%, aplicandolo por la noche, ya que es fotosensibilizante. El acido
salicilico puede usarse al igual que en las verrugas virales, pero es mas irritante.

Otros tratamientos, como el curetaje, crioterapia, laser, retinoides orales, etc, deben reservarse para
casos especiales muy floridos o con gran repercusién psicolégica.

En este contexto, recordaremos la epidermodisplasia verruciforme, que es una genodermatosis,
transmitida por un patrén autonémico recesivo, caracterizada por una infeccién crénica por VPH (3, 5, 8, 9,
10, 12, 14, 15, 17, 19-25 y 30). La relevancia de este cuadro obedece a su progresion a carcinomas escamosos.
Es obligada la vigilancia periddica, la realizacion de biopsias en lesiones sospechosas y, en ocasiones,
tratamientos ablativos y la administracion de retinoides orales.

Verrugas planas
Verrugas planas
Verrugas planas
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Los condilomas acuminados son lesiones papulosas, de consistencia blanda, papilomatosas y
sesiles, de color de piel normal o parduzcas, a veces algo exudativas, localizadas en region anogenital y en
un numero variable. Estan producidas por el VPH tipos 6 y 11 y otros (1, 2, 16 y 18). Hay que tener cuidado
con los tipos 16,18, 33 y 35, que tienen potencial oncogénico.

El mecanismo de contagio es:

- Por transmision sexual en el adulto
- Por abuso sexual en la infancia, aunque se han descrito otras posibilidades de contagio: transmision

perinatal, hematégena (prematuros), contagio inocente: manos, fomites....
- Por transmision sexual hasta en un 70% en algunas series, mas probable en nifios mayores de 4 afios.

Ante un nifio con lesiones compatibles con condilomas acuminados, debemos tomar las siguientes
medidas:

- Parte judicial.

- Valoracién por paidopsiquiatria/ginecologia/proctologia.

- Valoracién de la situacion social (informe a asistente social de zona, colegio, etc.)
- Biopsia y tipaje viral. Confirmar el diagnostico. Descartar tipos oncogénicos.

Tratamiento

Los condilomas acuminados siempre deben tratarse. Las posibilidades terapéuticas son:

- Podofilotoxina: aplicacion 1 6 2 veces al dia, 3 dias a la semana durante 3 semanas.

- Cirugia, convencional o curetaje.
- Laser CO,. Ofrece la ventaja de que es un tratamiento definitivo en un solo acto quirtrgico, pero precisa

ingreso y anestesia-sedacion.

Condilomas acuminados

) NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

4 Enfermedades virales cutaneas

Manifestaciones cutaneas de la infeccién por el virus del molluscum
contagiosum

El molluscum contagiosum es una infeccion por poxvirus, virus ADN de doble hebra (300 x 230 x 100
nm) no cultivable. Existen 2 tipos: VMC-1y VMC-2. Es mas frecuente el VMC-1.

Manifestaciones clinicas

- Periodo de incubacién: 2 a 8 semanas

- Asintomatico, ligero prurito.

- Papulas lisas, cupuliformes, con umbilicacién central, de 1 a 5 mm de diametro. Numero variable 4-2%
y 4-29.

- Puede sufrir fenémenos de inflamacion y eccematizacién, sobre todo cuando las lesiones se localizan
en flexuras y el nifio padece dermatitis atopica.

Epidemiologia

El molluscum contagiosum es quiza la infeccion viral cutanea infantil mas frecuente en nuestro medio.
Los nifios menores de 5 afios son los mas frecuentemente afectados. Aunque no esta bien referido en la
literatura, la impresion de la mayoria de los dermato6logos especializados en dermatologia pediatrica es que
existe relacion entre esta infeccion y el antecedente de dermatitis atépica. Las piscinas, en especial las
climatizadas, suponen un medio idéneo para el contagio y la extension de la infeccion, mientras que los
deportes “de contacto”, como las artes marciales, favorecen la transmision.

En adolescentes y adultos, la infeccion por MC puede considerarse una enfermedad de transmision sexual
(ETS). La aparicion de formas atipicas y generalizadas asociadas a la infeccion por el VIH, como las formas
gigantes y tumorales supuso un desafio diagnéstico en décadas pasadas.

422 Molluscum contagiosum
“4-2% Molluscum contagiosum
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- Clinico: lesiones tipicas, umbilicadas. En caso de duda se puede usar una pinza roma, exprimir la lesién
y se vera la emisién de un material blanquecino, que es diagnostico.

- Citologia, siguiendo el método usado y descrito en el apartado de la infeccion por VHS.

- Biopsia cutanea, raramente necesaria, pero sumamente util en casos dificiles

Desde el punto de vista terapéutico, el dermatdlogo prefiere “primum non nocere”, aunque normalmente,
esto es rechazado por la mayoria de los padres. En las lesiones de localizacién periocular, es quiza lo mas
sensato, ya que una intervencién quirurgica terapéutica exige sedacién-anestesia general.

No es necesario el aislamiento del nifio, ni siquiera debe dejar de acudir a la piscina. Hay que considerar
que la infecciéon por MC esta universalmente distribuida. Se aconsejan medidas basicas de higiene para evitar
la sobreinfeccion.

Para el tratamiento de las complicaciones (eccematizacion, sobreinfeccion) se puede usar un antibiético
tépico como el acido fusidico o la mupirocina, e incluso una asociacion antibiético-coticosteroide.

Las posibilidades terapéuticas frente al MC son las siguientes:

* Tratamiento clasico (quirtrgico). Consiste en eliminar, una a una, las lesiones de MC. Es doloroso y
estresante para el nifio, los padres y el médico. No olvidemos que generalmente los pacientes presentan
decenas de lesiones.

- Curetaje

- Extraccién con pinzas, mosquito...

- Crioterapia

Molluscum contagiosum,
imagen histoldgica
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- Extirpacion quirargica.

- Laser

- Crema EMLA. Es una anestesia topica que se usa bajo oclusiéon una hora, al menos, antes del
procedimiento terapéutico elegido.

- La necesidad de sedacion o anestesia es un factor a tener en cuenta y asi deben ser informados los
padres.

* Tratamiento médico (t6pico)
- Cantaridina al 0,9% en colodién elastico.
- Podofilino al 25%. No recomendado en la infancia.
- Acido retinoico al 0,05-0,1%
- Peréxido de benzoilo.
- Acido salicilico.
- Podofilotoxina
- Imiquimod
- Cidofovir
- 5-fluoracilo.
- Acidos bicloracético y tricloracético.

* Tratamiento médico (sistémico)

- Cimetidina. A las mismas dosis que en el ulcus gastoduodenal ha sido usada con buenos resultados
segun algunos autores. En otros trabajos se deja clara la falta de utilidad de la cimetidina. Es una
terapia que puede ser util en algunos casos dificiles.

| ectima contagioso o dermatitis pustular contagiosa es una afeccién causada por un virus del género
Parapoxvirus (subgrupo ORF). Se ha incluido como exponente de virus zoonéticos, ya que el cuadro clinico
es muy especifico.

Se trata de una infeccion universalmente distribuida. En el ganado ovino (zoonosis) se manifiesta como
nddulos alrededor de la nariz y de la boca. Cura espontaneamente.
En el hombre, tras un periodo de incubacion de 3-10 dias, aparece una papula, localizada en el dorso
de la mano, que aumenta de tamafio y se convierte en un nédulo, que se erosiona y da lugar a una costra
. Sigue un trayecto lineal inflamatorio (linfangitis) que puede acompanarse de febricula y cura en pocas
semanas sin cicatriz residual.

El ectima contagioso es poco frecuente en los nifios, ya que se considera una enfermedad profesional.
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Ectima contagioso
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Nifio de 2 afos de edad, con antecedentes de dermatitis atépica, en tratamiento con crema de hidrocortisona,
que desde hace 2 dias presenta lesiones pruriginosas en la cara y el cuello (véase figura). El nifio rechaza
el alimento desde hace 24 horas y tiene fiebre de 38,5°C.

1.- ¢ Cual es el diagnéstico mas probable?

A. Mastocitosis

B. Impétigo contagioso

C. Eccema herpeticum

D. Molluscum contagiosum
E. Dermatitis seborreica

Respuesta correcta: C. El paciente presenta una de las complicaciones de la infecciéon por VHS en afectados
de dermatitis atdpica: el eccema herpeticum. La clave en el diagnostico es la morfologia de las lesiones
(vesiculas) y la alteracion del estado general.

2.- ; Qué prueba seria mas util para un diagnéstico definitivo?

A. Biopsia cutanea.

B. Serologias

C. Citologia (Tzanck)

D. Cultivo viral

E. Ecografia transfontanelar

Respuesta correcta: D. Aunque la biopsia y la citologia pueden también ser de ayuda, en este caso el cultivo
sera la prueba mas especifica para realizar el diagnéstico de certeza.
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3.- ¢ Qué conducta terapéutica seguiria en este caso?

A. Cirugia

B. Crioterapia

C. Tratamiento con antibi6ticos topicos
D. Tratamiento con aciclovir endovenoso
E. Cy D son correctas

Respuesta correcta: E. El tratamiento adecuado es la administaracién de aciclovir por via i.v., pero sin olvidar

el cuidado topico para evitar la sobreinfeccion bacteriana. En este caso, elegiremos la pomada de mupirocina,
administrada 2 veces al dia durante una semana.
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Nifia de 7 afios de edad, sin antecedentes de interés, salvo bronquitis asmatica y eccema atdpico leve, que
controla con crema de pimecrolimus. Acude a la consulta por presentar lesiones papulosas, asintomaticas,
de 3 meses de evolucion en flexuras y flancos (véase figura). Como unico comentario, la madre afirma que
otros nifios del cursillo de natacién al que acude cada semana presentan algo similar.

1.- ¢ Cual es su sospecha diagnéstica?

A. Verrugas vulgares

B. Micosis superficial

C. Molluscum contagiosum
D. Xantogranuloma juvenil
E. Mastocitosis cutanea

Respuesta correcta: C. La infeccién por el virus del Molluscum contagiosum esta universalmente distribuida.
La clinica es tan caracteristica que rara vez se usan otras técnicas diagnosticas.

2.- ; Qué conducta seguiria?

A. La nifia no debe abandonar sus clases de natacién

B. Abstencion terapeutica

C. Curetaje de las lesiones mas molestas

D. Antibidtico topico en algunas de ellas, ya que presentan signos inflamatorios
E. Todas las anteriores son correctas

Respuesta correcta: E. Se puede tratar, como comentamos, de multiples formas, incluso la abstencion
terapéutica es una opcidén muy respetable, si los padres la aceptan.
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3.- Uno de los siguientes factores no predispone a padecer esta enfermedad en este caso,
jcual?

A. Dermatitis atopica

B. Edad de la paciente

C. Uso de la piscina

D. Administracion de crema de pimecrolimus.
E. Contacto con otros nifios con lesiones similares

Respuesta correcta: D. Como factores predisponentes se identifican clasicamente todos los referidos, pero
no existen evidencias de que el tratamiento con pimecrolimus favorezca la adquisicion de esta infeccion.
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J. Antonio Goémez Campdera

as enfermedades exantematicas se conocen desde hace cientos de afios, siendo clasificadas segun
una cifra numérica en 6 cuadros clinicos diferentes, las enfermedades primera y segunda se refieren a la
escarlatina y el sarampidn, sin especificarse a cual de las 2 corresponde el privilegio de ser reconocida como
la primera enfermedad. La tercera enfermedad corresponde a la rubéola, la cuarta corresponde al exantema
causado por la toxina epidermiolitica estafilococica; la quinta enfermedad, o megaloeritema, corresponde al
eritema infeccioso secundario a la infeccion por el parvovirus B19 y, ocupando el sexto lugar, el exantema
subito o roseola infantum causado por el virus herpes humano tipo 6 (VHH6).

Son muchos los virus, bacterias, parasitos y hongos relacionados con la aparicion de manifestaciones
cutaneas en la edad pediatrica, ademas, el aislamiento de nuevos virus y otros agentes infecciosos, la
emergencia de antiguos agentes microbiol6gicos, y el uso de nuevas vacunas, ha cambiado de forma significativa
el espectro de las enfermedades infecciosas, con nuevas manifestaciones cutaneas, que se suman al ya
amplio grupo de las enfermedades exantematicas infantiles.

En pediatria, los virus y especialmente los enterovirus, alcanzan un particular protagonismo con lesiones
cutaneas exantematicas (maculosas, papulosas, vesiculosas, costrosas y petequiales), la gran mayoria de
las cuales corresponden a los llamados exantemas virales autolimitados.

El mecanismo de accién de los exantemas en la infancia puede obedecer a 3 mecanismos patogénicos
diferentes: a) por diseminacion hematégena y posterior siembra en epidermis, dermis o endotelio vascular de
los vasos sanguineos de la piel; b) por accién de las toxinas bacterianas; y ¢) por mecanismos inmunoldgicos.

En se recogen algunos parametros de interés clinico correspondientes a las enfermedades
exantematicas que abordamos a continuacion.

Es una de las enfermedades exantematicas (12/22 enfermedad) clasicas de la infancia, causada por
la toxina eritrogénica del Streptococcus pyogenes, (estreptococo betahemolitico del grupo A (SBHGA).

Es una enfermedad universal, que en la actualidad y debido a la disponibilidad de terapias antibiéticas
con gran efectividad sobre los portadores crénicos, ha disminuido de forma significativa, sobre todo en paises
desarrollados. Su edad de aparicion es sobre todo en pacientes entre los 4 y 10 afios, y entre los meses de
invierno y primavera. Su contagio se realiza por via aérea, a través de contacto directo con un sujeto portador
del SBHGA. Las toxinas implicadas son las exotoxinas A, responsables de los cuadros mas graves, y las
exotoxinas B y C, autoras de los episodios mas leves. La infeccion estreptococica suele ubicarse en la faringe
u, ocasionalmente, en piel y heridas quirurgicas.
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El comienzo suele ser similar al de cualquier infeccién faringoamigdalar, con fiebre elevada (>40°C),
de instauracion brusca, odinofagia, cefalea, escalofrios, vomitos y dolor abdominal, con enantema en faringe,
amigdalas, lengua y paladar, mucosa bucal eritematosa (color rojo brillante), con punteado petequial en paladar
duro, amigdalas hipertroficas, con exudado blancoamarillento, lengua con una membrana grisacea en su
superficie, y que al caer al 4°-5° dia, deja ver una lengua roja, aframbuesada, con hipertrofia de papilas

Alas 12-48 horas de iniciado el cuadro, y coincidiendo con el final de la fiebre, el enfermo presenta un
exantema de inicio en cara y cuello, sin afectar al triangulo nasogeniano (triangulo de Filatov) , que se
generaliza posteriormente, si afectar ni a palmas ni a plantas; dicho exantema presenta una base eritematosa,
subictérica, con alguna macula, lo que le da un aspecto de papel de lija tipico . A la palpacion tiene un
aspecto aterciopelado, con petequias de distribucion lineal en pliegues cutdneos (signo de Pastia). Dicho
exantema dura de 4 a 5 dias con o sin tratamiento, para descamarse, al cabo de una semana, en escamas

finas que perduran durante 10-15 dias.

Las complicaciones mas frecuentes consisten en infecciones respiratorias (neumonias, OMA, afectaciones
del SNC agudas como encefalitis, o tardias como la panencefalitis esclerosante subaguda.

Parametros clinicos de las enfermedades exantematicas

Enfermedad Agente etiolégico Periodo de Duracion Periodo de contagio | Complicacion
incubacion exantema
Escarlatina Streptococcus pyogenes | 2 a7 dias 3 a6 dias variable OMA, adenitis, absceso
retrofaringeo, neffritis,
fiebre reumatica
Sarampién Virus del sarampion 9 a 11 dias 4-7 dias Prédromo a 5 dias OMA, neumonia
después exantema miocarditis, encefalitis
PEES
Rubéola Virus de la rubéola 14 a 21 dias 1-4 dias 7 dias antes a 7 dias | Fetopatia, artritis,
después exantema encefalitis, purpura
trombocitopenia
Estafilococia Staphylococcus aureus
Toxina epidermiolitica
Megaloeritema Parvovirus B19 4 a 28 dias 7 a21dias | Antes aparicion Artritis anemia
exantema hemolitica, encefalopatia
Exantema subito | HHV 6 5a15dias | 24 a 48 horas | Durante la fiebre Convulsion febril
Varicela \VAVV4 10 a 21 dias 7-10 dias 3 dias antes - 5 dias | Sobreinfeccion, cutaneas,
después exantema respiratorias, neurolégicas,
inmunodeprimidos
Enterovirus Enterovirus no polio
Mononucleosis Virus de Epstein-Barr 30 a 50 dias 2 a 6 dias Hasta 1 afio después | Hematoldgicas
Infecciosa de infeccion
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Exantemas cutaneos en la infancia

Escarlatina (lengua aframbuesada)
Escarlatina (triangulo de Filatov)

Rash escarlatinoso

Rash escarlatinoso. Tinte subictérico
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Generalmente clinico, si bien el test rapido y el cultivo faringeo pueden confirmar el agente etiolégico.

Otras infecciones cutaneas estreptococicas son el eritema marginado y el eritema nodoso.

| sarampidn es la séptima causa de mortalidad infantil a nivel mundial, afecta a 45 millones de casos
anuales y es responsable de mas de 1 millébn de muertes anuales. En la actualidad, la enfermedad se
encuentra, como la gran mayoria de las enfermedades infecciosas, en tres zonas: la centroafricana, la del
sudeste asiatico y la del extremo Oriente, en donde se encuentran con mas del 90% de los casos registrados
a nivel mundial.

Es un virus ARN, género Morbillivirus, de la familia de los Parvomixoviridae.

El virus del sarampién se transmite por contacto directo, a través de secreciones respiratorias. Su
periodo de incubacién oscila de 7 a 14 dias y su periodo de contagio se prolonga desde 4 dias antes de brotar
el exantema (periodo prodrémico), hasta el final de su periodo exantematico, aproximadamente a los 4-5 dias
de haber brotado.

El sarampioén es una enfermedad aguda, que cursa con fiebre elevada, tos, coriza, conjuntivitis y
exantema maculopapuloso confluente, pruriginoso, de inicio en region retroauricular, que progresa de forma
centrifuga hacia el resto del cuerpo (cara, tronco y extremidades y 5-0), de 4-7 dias de duracién, y que
se descama en laminas finas, y desaparece con una distribucion centripeta (extremidades, tronco, cara).
Durante el inicio de su periodo exantematico, presenta unas lesiones a nivel de la boca que son las manchas
de Koplik y que consisten en un enantema patognomonico de la infeccién sarampionosa, constituido por

Erupciéon sarampionosa
a. Primer dia
b. Segundo dia
a b C| c. Tercerdia
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unas maculas muy finas, blancoazuladas, no confluentes, que aparecen en la mucosa bucal, a nivel del
segundo molar y que preceden a la aparicion del exantema, y suelen tener una duracién de 2-3 dias. La
sintomatologia general suele durar de 3 a 5 dias.

Periodo de incubacion: 11-14 dias (si administracién de gammaglobulina, 21 dias; en voluntarios
inoculados, 7 dias).

Periodo preeruptivo/prodromico: fiebre, malestar general, catarro oculonasal y tos seca, en los casos
graves la conjuntivitis presenta unas manchas hemorragicas en el parpado inferior (lineas de Stimson). En
el 50-80% de los casos aparecen las manchas de Koplik (puntos blancos con halo eritematoso en cara interna
de mejillas a nivel de 2° molar, pueden presentar también unos puntos blancogrisaceos en amigdalas (manchas
de Herrnann).

Fase eruptiva: exantema maculopapuloso con apariciéon en region retroauricular, seguido de frente,
cara, tronco y extremidades, muchas veces confluente, que desaparecen a la presion, palidece y tiende a
desaparecer al 4° dia de forma inversa a su aparicién, con descamacion fina del mismo, excepto en las
extremidades

Coincidiendo con la aparicion del exantema tiene lugar la desaparicion de la fiebre, pudiendo permanecer la
tos durante 1-2 semanas, y radiografias con infiltrado en el 20-80% de los casos.

Clinico, con posterior confirmacién serolégica con presencia de IgM especifica.

Facies sarampionosa

Sarampion (manchas de Koplik)
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| virus de la rubéola es un virus ARN, perteneciente a la familia de los Togavirus.

Su transmisién se realiza persona a persona, a través de las secreciones respiratorias. Su periodo de
incubacion oscila de 14 a 21 dias.

La viremia comienza una semana antes de inicio del exantema y termina 5 dias después de la finalizacion
del mismo; durante la viremia, el microorganismo puede aislarse en faringe, piel, orina y deposiciones.

Presenta fiebre inferior a 38°C, acompafiado de un rash maculopapuloso, leve, de aspecto escarlatiniforme,
en cara y de distribucién centrifuga, que a la 24 horas de su inicio ya ha afectado a tronco y extremidades
incluyendo palmas y plantas y 5-9. Veinticuatro horas mas tarde palidece en cara y desaparece totalmente
al tercer dia sin descamacion. El signo mas caracteristico de esta enfermedad es la aparicion de linfadenopatias
generalizadas, mas marcada en region occipital.

Clinico, la clinica desaparece a las 72 horas de iniciado el cuadro tras contacto con un caso indice, en
pacientes no vacunados, con posterior confirmacion serolégica con presencia de IgM, a partir de las 72 horas
de iniciado el proceso.

Facies rubedlica y conjuntivitis
rubedlica

Exantema rubedlico. Fino, no
confluente, sin descamacion,
desaparece al 3°-4° dia
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nfermedades producidas por Staphylococcus aureus y la toxina exfoliativa o epidermolitica del mismo.

El sindrome de la piel escaldada estafilocécica , comprende un amplio nimero de enfermedades
dermatolégicas asociadas a infecciones por Staphylococcus.sp., y caracterizadas por la accion de una exotoxina
soluble, la toxina epidermiolitica producida por ciertas capas de estafilococos.

Su forma mas generalizada y grave consiste en el sindrome de la piel escaldada, con descamacién
ampollosa brusca y de grandes areas de piel (enfermedad de Ritter o pénfigo neonatorum) cuando aparece

en neonatos, o necrolisis epidérmica tdxica o enfermedad de Lyell , cuando aparece en nifios mayores
o adultos.
La segunda forma grave del sindrome de la piel escaldada es la escarlatina estafilocécica 0

eritrodermia escarlatiniforme difusa de inicio brusco, con eritrodermia dolorosa y difusa, en un principio
indistinguible de la forma epidermiolitica y de la forma estreptocécica, salvo en el dolor al tacto de la piel y
sin afectacion de la zona bucofaringea, con signo de Nikolsky negativo y descamacién completa de la piel al
cabo de 5-6 dias, aislandose el germen en puntos distantes de la piel, y con liquido de las vesiculas estériles.

Estafilococia. Sindrome de la piel escaldada (SSS)
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5-11c

Infecciones estafilococicas
a. Eritrodermia bullosa con epidermiolisis.
Sindrome de Lyell
b. Necrolis epidérmica toxica
c. Shock toxico

Escarlatina estafilococica
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También podemos encontrar formas localizadas como el impétigo ampolloso y la varicela ampollosa,
que son verdaderas infecciones de la piel, consistentes en una o varias ampollas flacidas, en una piel de
aspecto sano, con liquido de aspecto turbio o purulento, y con aislamiento del microorganismo del liquido de
las vesiculas. La varicela ampollosa, consiste en la aparicién, de 1 a 5 dias después de la varicela, de ampollas
extensas junto con lesiones normales.

nfermedad producida por el Parvovirus B19, virus ADN perteneciente a la familia de los Parvoviridae.

Cursa con sintomas leves, con fiebre en el 30% de los casos, y exantema rojo intenso en una o ambas
mejillas en forma de bofetada (signo de la bofetada) , en las extremidades aparece un exantema reticulado
macular confluente, que se exacerba con los cambios de temperatura, y puede durar semanas. En adultos,
y sobre todo en mujeres, puede cursar con artralgias / artritis.

s un virus ADN de la familia de los Herpesviridae, el virus del herpes humano 6 (VHHG).

Estafilococias. Piodermitis bullosa
neonatal
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Afecta fundamentalmente a lactantes de entre 6 y 18 meses de edad. Esta enfermedad se transmite
por contacto directo con sujetos que excreten virus por via respiratoria, y su periodo de incubacion es de 9-
10 dias

También conocida como roseola infantum o “fiebre de los 3 dias”. Normalmente comienza con fiebre
elevada (>39°C), con buen estado general, siendo frecuente su asociacién con convulsiones febriles, ya que
el HHV®6 tiene un especial tropismo por el SNC. A los tres dias del comienzo de la fiebre y coincidiendo con
su desaparicidn, aparece un exantema maculopapuloso, granuloso al tacto, no pruriginoso, de color rosaceo,
en cuello, tronco y retroauricular, que raras veces se generaliza y con una duracién no superior a las 24-48
horas.

El diagndstico del exantema subito es clinico, por eliminacion de otras etiologias exantematicas febriles
de la infancia. En la actualidad existen estudios serologicos especificos para determinar la presencia de IgM
frente a VHHG6.

Megaloeritema
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otencialmente, cualquier enterovirus no polio puede ser responsable de cuadros exantematicos
(ECHO, Coxackie).

Los enterovirus son virus transmitidos por via fecal-oral, o respiratoria. Sus tasas de transmision son
mayores cuanto menor es la edad del sujeto afectado y su nivel socioeconémico. La excrecién del virus por
las heces puede persistir durante semanas, lo que hace que estos cuadros clinicos puedan persistir durante
largos periodos de tiempo en la sociedad.

El exantema por enterovirus puede aparecer con clinicas muy diversas segun el tipo de virus que se
trate, pudiendo presentarse como procesos respiratorios (rinorrea, faringitis, herpangina, neumonia, pleurodinia),
exantemas , manifestaciones neurolégicas (desde meningitis a encefalitis), diarrea, miocarditis, pericarditis,
manifestaciones cutaneas leves... Los enterovirus mejor conocidos y caracterizados son los virus Coxsackie
A16, agentes causantes del sindrome de boca-mano-pie , 0 el enterovirus 71, responsable de casos de
vesiculas en lengua y mucosa bucal, sin papulas eritematosas en palmas y plantas, o como el virus ECHO
9, con enantema y meningitis.

Exantemas por enterovirus
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El método diagndstico mas preciso consiste en el aislamiento por cultivo viral. En la actualidad, en
casos de meningitis resulta mas eficaz el diagnéstico mediante determinacion de PCR (reaccion en cadena
de la polimerasa). En caso de ingreso hospitalario debe hacerse aislamiento de contacto en el manejo de
lactantes y nifios pequefios que no controlen esfinteres.

El tratamiento es sintomatico. En caso de neonatos inmunodeficientes, con infeccion crénica, pacientes
con miocarditis, 0, en general, pacientes graves, se sugiere el tratamiento con inmunoglobulinas con altos
titulos de anticuerpos (Ac).

| virus varicela-zoster es un virus ADN, perteneciente a la familia de los Herpesviridae, responsable
de 2 enfermedades diferentes, la varicela y el herpes zoster.

Infecciones por enterovirus (sindrome de
boca-mano-pie)
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El hombre es el Unico reservorio de la enfermedad, la transmisién es directa persona a persona o por
secreciones respiratorias. Dicha enfermedad presenta una mayor tasa de incidencia en los paises con climas
templados durante los meses de diciembre a junio. El periodo de incubacién oscila de 14 a 21 dias, con mayor
contagiosidad en los dias que preceden a la fase eruptiva y mientras persistan las vesiculas. En pacientes
inmunodeprimidos el periodo de contagio puede ser muy superior.

Suele cursar con fiebre moderada y exantema maculopapulovesiculocostroso , pruriginoso, con
la caracteristicas de presentar en un momento determinado todos los distintos periodos evolutivos del exantema
a la vez. La duracién del mismo oscila entre 5 y 7 dias, siendo posible encontrar durante la enfermedad
multiples lesiones en mucosas bucal , Gtica, conjuntival, etc.

La reactivacion del VVZ una vez pasada la enfermedad se conoce con el nombre de herpes zoster.

Es fundamentalmente clinico, en caso de duda puede confirmarse serolégicamente por inmunofluorescencia
indirecta (IFI).

Exantema variceloso

Estomatitis herpética
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Con antihistaminicos para evitar el prurito y rascado posterior, con lo que ello conlleva, en cuanto a
mayor posibilidad de sobreinfecciones cutaneas . En caso de infecciones bacterianas, S. pyogenes y S.
aureus son los microorganismos responsables de la mayor parte de dichas infecciones y su tratamiento
consistira en aminopenicilinas con accién frente a betalactamasas.

a mononucleosis infecciosa, mas que una enfermedad, constituye un sindrome, definido por una
serie de sintomas y signos caracteristicos, y causado por gran diversidad de microorganismos entre los que
destaca especialmente el virus de Epstein-Barr, pero también puede ser causada por citomegalovirus,
Toxoplasma gondii, Herpes hominis 6 y 7, Mycoplasma pneumoniae, y primoinfeccion por el VIH.

La patogenia de la enfermedad depende del agente causal. En caso de ser causadas por virus ADN
de la familia de los Herpesviridae (virus de Epstein-Barr, herpes hominis 6 y 7, citomegalovirus), su efecto
patogénico es debido a la activacion y proliferaciéon de los linfocitos CD4 y CD8, y el virus puede persistir en
estado de latencia en diferentes células, segun el agente causal, sin ser eliminados del organismo durante
largos periodos, incluso durante toda la vida, con periodos de reactivacion clinica.

En el caso del virus de Epstein-Barr (EBV), el virus puede trasmitirse por la saliva, en caso de contactos
estrechos con el enfermo o portador, con replicacion celular a nivel orofaringeo que a su vez infecta a los
linfocitos B, responsables del desencadenamiento de las respuestas citotoxicas que se encargan del control
de la enfermedad. Sin embargo, el EBV queda almacenado en estado latente en el interior de los linfocitos
B, que en situaciones de inmunodepresion, pueden llegar a activar dicho virus.

Sobreinfecciones bacterianas de la varicela
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Las manifestaciones clinicas de la enfermedad dependen en gran medida del microorganismo causante
y de la edad del paciente. En el caso de MNI por EBV la enfermedad consiste en fiebre de duracion prolongada
superior a 38-38,5°C en el 80% de los casos; astenia que a veces impide las actividades cotidianas del enfermo
y anorexia marcadas, adenomegalias generalizadas, con predominio en los grupos ganglionares del cuello,
faringoamigdalitis y exudado faringoamigdalar . Este tipo de signos y sintomas presenta un predominio
en sujetos adolescentes, con casos de obstruccion de las vias aéreas superiores, presentando a veces
problemas diagnosticos con masas retrofaringeas y ocasionalmente exigen amigdalectomia de urgencia.
Hepatosplenomegalia que, al contrario que la afectacién orofaringea, presenta una mayor incidencia en
pacientes menores de 4 afios, y que se suele acompanfar de signos catarrales de vias altas en mas de la
mitad de los casos. En aproximadamente la tercera parte de los pacientes, sobre todo en pacientes pequefios,
podemos encontrar la aparicion de exantemas maculares, escarlatiniformes, urticariales o incluso petequiales,
gue en muchos casos se exacerban con la administracion de amoxicilina/ampicilina , menos frecuentemente
pueden acompafarse de dolor abdominal y edemas.

En el caso de MNI por CMV suele cursar con fiebre, astenia y anorexia en la mayor parte de los casos,
mientras que las adenomegalias y la afectacion orofaringea y la hepatosplenomegalia aparecen con una
frecuencia muy inferior (<30% de los casos), siendo rara la existencia de exantemas. Sin embargo, pueden
acompafarse de mialgias y dolores abdominales frecuentes. La MNI por VHH suele aparecer en adolescentes
y adultos y cursa con poca sintomatologia, asi como la debida al Toxoplasma gondii, que aparece en casi el
1% de los casos, sin fiebre, predominando la linfadenopatia cervical, no dolorosa.

Distintos estadios de la amigdalitis por EBV
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El diagnéstico, en el caso de la MNI por EBV y CMV (75% de las MNI no producidas por EBV), se hace
por la clinica florida, y por la linfomonocitosis marcada que presentan todos estos pacientes, que en muchos
casos, debido al gran nimero de leucocitos y la existencia de formas jévenes, nos obligan a hacer diagnostico
diferencial con algun tipo de leucemias.

También debemos hacer diagnéstico diferencial, en muchos casos de MNI por EBV, con faringitis por
adenovirus que suelen aparecer en menores de 4 afos, sin hepatosplenomegalia ni exudados, y con las
faringitis bacterianas estreptocécicas, que es mas dificil, ya que casi la tercera parte de las faringitis por EBV
presentan aislamiento de estreptococo betahemolitico del grupo A en su faringe, pero faltan las adenomegalias
occipitales y retrofaringeas, asi como la hepatosplenomegalia.

Analiticamente, se caracterizan por linfocitosis absoluta predominante (>50%), con monocitos superiores
al 10%, asi como aumento de las transaminasas en >50%. Serol6gicamente presentan durante la fase aguda
de la enfermedad IgM e IgG frente a la capside del EBV positivos, monotest y Paul Bunnel también positivos,
mientras que durante la fase latente persiste positiva la IgG frente a la capside, pero la IgM y los Ac anti-Ebna
aparecen negativos.

En el caso de MNI por CMV, presentan IgM e IgG frente a CMV positivos durante al menos 3-6 meses
(ELISA, IF). El aislamiento en cultivos celulares del CMV en faringe u orina es menos especifico, ya que
pueden aislarse durante meses u o afios. En caso de Toxoplasma, el diagnoéstico sera también serolégico con

Exantemas tras la administracion de ampicilina
en un caso de mononucleosis infecciosa
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titulos altos de IgM e 1gG (IFI, IFA, ELISA, ISAGA), las dos ultimas son las mas sensibles para detectar IgM.
En nifios mayores, la existencia de IgM positiva no asegura infeccién aguda, ya que puede persistir durante
un afo, siendo necesarias determinaciones seriadas, o un test de avidez, que aseguran una antigiiedad no
superior a los 4 meses.

El pronéstico, salvo si hay complicaciones, suele ser bueno. Entre las complicaciones que estos procesos
pueden causar tendriamos complicaciones obstructivas de vias respiratorias superiores, neuroloégicas,
hematologicas, hepaticas y renales, y, en el caso del CMV, suelen ser congénitas.

En la mayor parte de los casos, el tratamiento suele ser sintomatico con aportacion de liquidos. En caso
de obstrucciones graves puede ser necesario tratamiento con antiinflamatorios y corticoides (1-2 mg /kg/dia
de prednisona), hasta que ceda la sintomatologia; en caso de que no ceda la clinica, se recomienda la
amigdalectomia. Debera hacerse reposo en caso de esplenomegalia marcada, evitando los deportes de riesgo
para asi evitar la posibilidad de rotura del bazo. En general, no estan indicados los farmacos antivirales, salvo
en casos graves.

a enfermedad de Kawasaki o sindrome adenomucocutaneo es una vasculitis multisistémica, que
se ha relacionado con multiples agentes etiolégicos, entre los que podemos encontrar a virus, bacterias y
toxinas estafilococicas.

Patologia muy frecuente en Japdn, menos frecuente en nuestro entorno, aunque en los ultimos afios
y segln mas se busca, mas aparece. De hecho, estudios serios realizados en paises desarrollados han
encontrado una incidencia cada vez mas importante. La referida baja incidencia encontrada en muchos de
estos paises puede radicar en la ausencia de un marcador biolégico sensible que permita realizar un diagnoéstico
correcto, seguro y rapido, por lo que en la actualidad debemos basarnos en una serie de datos clinicos que
no aparecen de forma simultanea en todos los pacientes, y que ademas no son especificos de esta enfermedad,
sino que pueden presentarse en diversos procesos infecciosos pediatricos.

Aunque, como ya hemos dicho, la etiologia actualmente sigue siendo desconocida, existen datos como

la respuesta a las inmunoglobulinas, el perfil de las citocinas y la deteccion de cepas productoras de toxinas,
que nos llevan a pensar en una posible relacion entre esta enfermedad y la existencia de toxinas bacterianas
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(estafilococicas o estreptococicas), lo que nos acerca a poder encuadrar, cada vez con mayor seguridad, a
esta enfermedad en el grupo de enfermedades producidas por superantigenos.

Podemos encontrar formas mayor, con unos criterios clinicos y analiticos, que aparecen de forma
simultanea, y formas minor o abortivas en donde algunos de dichos criterios pueden estar ausentes, lo que
dificulta de forma significativa en diagnéstico de dicha enfermedad.

Entre los sintomas o signos que constituyen la clinica de esta enfermedad, encontramos, en primer
lugar, la fiebre, sintoma mas frecuente aunque no siempre aparece. Su duracién debe ser superior a los 5
dias, si bien su sola presencia (sin tener en cuenta su duracién) sirve como dato indice de la enfermedad.
Esta fiebre viene caracterizada por la falta de respuesta a la accion de los antibioticos y/o antipiréticos.

En segundo lugar tendriamos el exantema (polimorfo y de predominio centripeto, en muchos casos
seudourticarial o seudosarampionoso, aunque en otras ocasiones pueden presentarse formas purpuricas,
escarlatiniformes o multiformes. En el lactante suele distribuirse preferentemente en la zona del panal.
Ocasionalmente, y a los pocos dias de la desaparicion del exantema, puede aparecer una descamacion, mas
acentuada en pliegues). La inflamaciéon o edema de extremidades (manos y pies) aparece en el 90% de los
casos, y consiste en un eritema palmoplantar con edema indurado de manos y pies, signos que pueden no
ocurrir de forma simultanea. A las 2-3 semanas de su aparicion, estos signos se acompafnan de uno de los
signos mas conocidos: la descamacion (en guante) de los pulpejos de las manos y de los pies

Enfermedad de Kawasaki (descamacién en guante)
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En tercer lugar tendriamos la conjuntivitis bilateral, no dolorosa, que no consiste en una verdadera
conjuntivitis, sino mas bien corresponde a una inyeccion conjuntival, con inflamacién de los vasos de la
conjuntiva bulbar sin exudado ni ulceracion corneal. Suele aparecer a los 2 dias del inicio de la fiebre y puede
durar hasta 3 semanas.

En cuarto lugar tendriamos la linfadenopatia cervical unilateral en el 70% de casos, que con frecuencia
suele ser Unica, de un tamafo superior a 1,5 cm de diametro y desaparece con el cese de la fiebre.

Por ultimo, en quinto lugar, las alteraciones de la mucosa labial y oral con eritema y fisuraciéon de los
labios, lengua aframbuesada , y eritema de la mucosa bucal y faringea.

Una de las afectaciones mas graves de esta enfermedad son las alteraciones cardiacas, que aparecen
en al menos un 20% de los casos no tratados, porcentaje que se reduce al 3% en casos tratados correctamente,
y que constituyen una de las causas mas frecuentes de lesiones cardiacas adquiridas en la infancia. Suelen
aparecer a las 2 semanas, y las formas mas severas comprenden insuficiencia cardiaca congestiva, insuficiencia
mitral, derrame cardiaco y arritmias cardiacas. Las alteraciones coronarias pueden ser causa de muerte subita
hasta en el 2% los casos, sobre todo en nifios pequefios. Si bien en la mayoria de los casos las alteraciones
coronarias regresan a la normalidad, estos pacientes presentan un mayor riesgo de infarto de miocardio y
muerte subitas en los primeros 5 afios.

Enfermedad de Kawasaki (lengua
aframbuesada, adenitis cervical, exantema)
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El diagnéstico es clinico, basado en los criterios diagnésticos ya descritos.

En la analitica se aprecia trombocitosis elevada que aparece a partir del 10° dia y puede persistir durante
semanas, alcanzando su valor maximo hacia la 22-42 semana, coincidiendo con la fecha de mayor riesgo de
trombosis coronaria, y llegando a alcanzar cifras superiores a 1.800.000 plaquetas/ul. Hay también presencia
de leucocitosis elevada (>18.000/ul) y discreta anemia. Es preciso descartar otras enfermedades como
escarlatina y exantemas virales.

El tratamiento debe ser lo mas precoz posible con el fin de prevenir las complicaciones cardiacas.

Se administrara gammaglobulina a razén de 2 g/kg, en una sola dosis y administrada durante 12 horas.
El mismo dia de la infusion de gammaglobulina, comenzar con acido acetilsalicilico a dosis de 50-100 mg/kg/dia,
durante 14 dias o hasta el control de la fiebre, para continuar con dosis de 5-10 mg/kg/dia hasta la normalizacién
de la VSG y la trombocitosis, manteniendo unos niveles de salicilatos de 18-28 mg/ml.

Esta contraindicado el uso de los corticoides.

s causada por virus ADN pertenecientes a la familia Adenoviridae, que comprende los géneros
Mastadenovirus, y Avianadenovirus, que afecta tanto a mamiferos como aves, habiéndose descrito hasta 49
serotipos relacionados con cuadros infectivos en humanos, si bien en la actualidad se consideran hasta 51.

Los adenovirus presentan un genoma formado por una doble cadena de ADN, protegido por una
nucleocapside de forma icosaédrica, constituida por 240 capsémeros hexagonales que ocupan caras y aristas
y 12 pentagonales que se sitian en los vértices y de donde parten unas prolongaciones o fibras en cuyos
extremos se encuentran las glucoproteinas causantes de la adhesion a las células endoteliales de los distintos
tejidos, responsables de los diferentes cuadros clinicos. A través de los capsémeros y de los diversos mosaicos
antigénicos que forman, los adenovirus se clasifican en 49 serotipos deferentes, aunque también pueden
existir antigenos comunes que facilitan el estudio e identificacién de estos virus por medio de sueros polivalentes.
Las glucoproteinas terminales son responsables de su capacidad hemaglutinante, importante para su
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identificacion y clasificacion. Estos virus también pueden ser estudiados mediante la amplificacién genémica
directa de secuencias de DNA comunes de grupo o especificas de tipo. Este grupo de virus carece de envoltura
lipidica, siendo resistentes a loa agentes externos, lo que explica su forma de transmisién por inhalacién
préxima al paciente tosedor, o remota por via fecal; debido a dicha resistencia, las muestras clinicas utilizadas
para el aislamiento pueden conservarse durante algunos dias.

Las infecciones por adenovirus presentan una morbilidad muy elevada y una baja mortalidad, suelen
aparecer en forma de brotes epidémicos a lo largo del aio, pudiendo afectar a muy diversos aparatos:

- Infecciones del tracto respiratorio, muy frecuentes, tanto de vias altas (faringoamigdalitis), o de vias bajas
(traqueobronquitis, con la tos como sintoma primordial, y con mucha menos frecuencia neumonias).

- Infecciones del tracto digestivo, donde se distinguen los serotipos 40 y 41, causantes de procesos febriles
y gastroenteritis de duracidn superior a 8 dias.

- Infecciones oculares, con conjuntivitis acompafiando a otros cuadros clinicos como faringitis (sindrome
faringoconjuntival), o como una queratoconjuntivitis mas grave.

- Infecciones genitourinarias (cistitis hemorragicas, cervicitis o uretritis).

- Infecciones en inmunodeprimidos, con cuadros graves de neumonias o sepsis en muy diferentes 6rganos;
también se han descrito procesos graves con afectacién del SNC como meningitis y encefalitis, o la
miocarditis, esta Ultima muy rara.

Muchos de estos cuadros pueden cursar con exantemas morbiliformes inespecificos.

A falta de una técnica eficaz, se han utilizado muy diversas. Debido a la ausencia de un unico método
seguro, con un precio asequible y eficaz, se piensa que si las técnicas de amplificacion gendémica alcanzaran
unos precios asequibles, podrian imponerse como medio diagnéstico de eleccion. Hasta entonces, nos
valdremos de la obtencion de muestras en la fase aguda de la enfermedad, dirigida a la observacién del
patdégeno (mediante microscopia 6ptica con tinciones es inespecifica, siendo mas util la inmunofluorescencia
—IF-) en cuadros respiratorios, urinarios o conjuntivales.

En cuadros respiratorios también podemos utilizar los lavados nasofaringeos, no siendo aceptables los
frotis faringeos utilizados en bacteriologia. La microscopia electrénica se aplica al diagnostico de la gastroenteritis
por adenovirus, aunque no permite tipificar los diferentes serotipos. Esto puede ser subsanado utilizando
diferentes anticuerpos especificos.
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Son utiles las técnicas de deteccidn de antigeno (Ag), como la aglutinaciéon con particulas de latex
(Geas por adenos 40 y 41). El enzimoinmunoensayo (EIA) es la técnica de eleccion para la determinacion de
Ag solubles en heces, con una especificidad del 90-95% y una sensibilidad del 70-90%, si bien las técnicas
que combinan EIA con cromatografia alcanzan mayor especificidad y sensibilidad.

La deteccion y amplificacion genémica es de uso limitado por su relacion coste/beneficio. El cultivo y
aislamiento viral siguen siendo las pruebas definitivas para demostrar la existencia de infecciones por adenovirus,
son muy especificas pero no muy sensibles. Por fin, tendriamos las pruebas serolégicas con seroconversion
0 aumento significativo del titulo de Ac.
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Paciente de 20 meses de edad que ingresa por fiebre de 5 dias de hasta 41°C que cede mal con
antitérmicos, ha vomitado en 2 ocasiones. Sus padres refieren anorexia, rechazo de las tomas y deposiciones
liquidas. 48 horas antes del ingreso fue evaluada por la hipertermia, destacando a la exploracién la presencia
de un exantema palpable eritematoso, confluente, de pequefios elementos en tronco y miembros, con intenso
eritema perineal descamativo, asi como exudado amigdalar. Se realiz6 test de deteccién rapida de Ag
estreptococico que fue negativo. Su médico le indicéd tratamiento con amoxicilina y acido clavulanico, pese a
lo cual persisten la fiebre y el malestar general.

Antecedentes personales y familiares. Nacié en Espafia de embarazo controlado y normal y no
refiere viajes. Vacunada correctamente sin reacciones adversas No hay patologia en la familia.

Exploracién al ingreso. Regular estado general, decaida, labios secos y fisurados, mucosas secas,
ojos hundidos, faringe hiperémica con hipertrofia amigdalar y placa de exudado blanquecino en la amigdala
derecha, lengua aframbuesada y saburral, exantema confluente de tacto aspero en extremidades que no
respeta palmas ni plantas. Presenta edema de manos y pies, sin signos de afectacion articular. Tumefaccién
submandibular izquierda de 3 x 3 cm, dura, con minima tumefaccion retroauricular, eritema conjuntival intenso
sin supuracion, y exploracion neuroldgica normal.

1. ¢ Qué exploracion complementaria realizaria en este caso?

A- Hemograma con reactantes de fase aguda, incluidos VSG y PCR

B- Serologia vy cultivo para virus (parvovirus, sarampién, adenovirus) y otros agentes infecciosos como
rickettsias, leptospiras

C- Hemocultivo

D- Sedimento urinario, urocultivo

E- Todas son correctas

Respuesta correcta: E. Todas las respuestas son validas, hay que tener en cuenta que el diagndstico debe
basarse en el conjunto de signos y sintomas, ayudado de exploraciones complementarias que en un paciente
de 20 meses febril es necesario efectuar realizando toma de cultivos, serologias para virus y bisqueda de
un foco pulmonar, urinario o hematoégeno.

2. La paciente presentaba al ingreso un hemograma con 17.400 leucocitos/ul (15%L, 2%M,
80%G, 3%E), VSG de 102 mm, PCR de 25 mg/dl, Hb de 10,6 g/dl, VCM de 69, y 372.000
plaquetas/ul. Sedimento de orina, 50-100 leucocitos/campo, esterasa leucocitaria ++, y resto
normal. Deteccién de Ag estreptococico en exudado faringeo negativo. Radiografia de téorax
normal. s Cual seria su diagnéstico de presuncion?

A- Sindrome mucocutaneo linfonodular o enfermedad de Kawasaki
B- Sindrome de shock toxico estreptocécico

C- Sindrome de Stevens-Johnson

D- Escarlatina

E- Infeccion por adenovirus
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Respuesta correcta: A. El diagnéstico diferencial se plantea con enfermedades febriles que cursan con
erupcin cutanea: escarlatina, sindrome de piel escaldada, sindrome de shock téxico, sindrome de Stevens-
Johnson, reaccion a drogas, artritis reumatoide juvenil, infecciones virales (adenovirus), sarampion, leptospirosis,
e infeccion por rickettsias.

El cultivo de secreciones para virus, asi como el test de diagnéstico rapido, pueden ayudar al diagnéstico de
enfermedad viral.

Cuando se plantea el diagnéstico diferencial con la escarlatina, la deteccién del antigeno estreptocécico
positivo, asi como el aislamiento del mismo en la faringe, pueden ayudar al diagnéstico, pero hay que tener
en cuenta que este microorganismo puede encontrarse en el estado de portador (25% de los nifios) sin que
represente la causa de la patologia. El tratamiento con antibioterapia empirica logra una mejoria a las 24-48
horas de iniciado el tratamiento.

Otro planteamiento que podemos hacernos es realizar el diagndstico diferencial entre las entidades que cursan
con la triada fiebre prolongada, erupcién cutanea y ojo rojo. En esta triada se encuentran comprendidas
patologias inmunolégicas como el sindrome de Reiter, la enfermedad inflamatoria intestinal, la sarcoidosis,
el lupus y el sindrome de Behget. En todas ellas podemos encontrarnos, al igual que en la enfermedad de
Kawasaki, con una uveitis anterior que podremos diagnosticar mediante una valoracién por el oftalmélogo con
la [ampara de hendidura. Todas estas enfermedades se suelen producir a edades mas avanzadas y en nuestro
caso debemos apoyarnos en los sintomas y signos que presenta la paciente, y que sin duda nos llevaran a
diagnosticarla de enfermedad de Kawasaki (véase tabla).

Criterios diagnosticos de Enfermedad de Kawasaki:

Fiebre de mas de 5 dias de duracién
Cuatro de los siguientes 5 signos:
Conjuntivitis bilateral no exudativa
Rash polimorfo
Cambios en labios y boca
labios rojos, secos, figurados
eritema de boca y faringe
Cambios en extremidades
eritema de palmas y plantas
Edema de manos y pies
Descamacion de manos, pies, periné
Adenopatia cervical
Mayor de 15 mm, unilateral, Unica, dolorosa, no supurada.
No evidencia de otra enfermedad que explique las manifestaciones clinicas
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3. Ante la hipertermia mantenida y el cuadro clinico observado, se sospecha enfermedad de
Kawasaki. ; Qué estrategia terapeutica adoptaria?

A. Actitud expectante, no hay tratamiento para la enfermedad de Kawasaki

B. Gammaglobulina IV polivalente (2 g/kg a pasar en 12 horas)

C. Acido acetilsalicilico (80-100 mg/kg/dia divididos en 4 dosis)

D. Gammaglobulina IV polivalente (2 g/kg a pasar en 12 horas) mas &cido acetilsalicilico (80-100 mg/kg/dia
en 4 dosis)

E. Gammaglobulina IV polivalente (400 mg/kg/dia durante cuatro dias)

Respuesta correcta: D. La administracion de gammaglobulina 2 g/kg en 12 horas antes del 10° dia de iniciada
la enfermedad, reduce la incidencia de aneurismas coronarios de 20% a menos de 4%. Produce una rapida
defervescencia de la fiebre y los sintomas asociados con rapida normalizacion de los valores de los reactantes
de fase aguda y ademas mejora la funcion miocardica. Esta dosis ha mostrado mas eficacia que la administracion
fraccionada de gammaglobulina.

El AAS se utiliza a dosis elevadas buscando un efecto antiinflamatorio y su administracién debe mantenerse
hasta pasados 3-4 dias de apirexia, incluso hay recomendaciones de mantener esta dosis hasta el dia 14 de
iniciada la enfermedad. Posteriormente se utilizaran dosis mas bajas con objeto de tener un efecto antiagregante
(3-5 mg/kg/dia en una toma). La dosis de gammaglobulina puede ser necesario repetirla si tras su administracion
no se consigue defervescencia de la fiebre o si tras la misma ésta vuelve a ascender.

En este caso, se inicié tratamiento con gammaglobulina polivalente (400 mg/kg/24 h, 4 dosis), presentando
mejoria clinica a las 24 horas de la primera dosis, con desaparicion del exantema y la conjuntivitis y mejora
de la inflamacion de la mucosa oral y de las adenopatias cervicales. También recibi6 acido acetilsalicilico (90
mg/kg/dia). La fiebre mejoro, termometrandose fiebre en los dias siguientes pero siendo ésta inferior a 38,5°C
(ver grafico).

Grafico de la fiebre y tratamiento con Gammaglobulina
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Se realiz6 ecocardiografia, que fue normal, y cultivo para virus de secreciones respiratorias y en heces, que
resulté negativo. La paciente continué con malestar general, decaimiento y anorexia. Se investigaron otras
causas de fiebre, siendo todo negativo (captaciones con isétopos, VIH, serologia para virus, hemocultivos,
radiografia de toérax, urocultivo, coprocultivo, mantoux, eco abdominal). Al 6° dia del ingreso la fiebre se elevo
termometrandose de nuevo picos de 39°C y al 10° dia del ingreso se repiti6 la analitica sanguinea, donde se
observ6 aumento de reactantes de fase aguda, 36.000 leucocitos/ul (35%L, 2% M, 55%G), 1.026.000 plaquetas.
La paciente inici6 una descamacion de palmas y plantas de pies y manos. Se decidi6, 13 dias después del
ingreso, repetir la dosis de gammaglobulina i.v. (2 g/kg en 12 horas), tras lo cual, a las 24 horas, la paciente
experimentd una defervescencia de la fiebre y a las 48 horas los reactantes de fase aguda disminuyeron
(14.300 leucocitos/ul (54%L, 4%M, 35%G, 6% E), PCR 6,2, plaquetas 797.000).

El dia 17 del ingreso se realiz6 ecocardiografia, donde se objetivd un aneurisma del tronco izquierdo, circunfleja
y descendente anterior de 6,5 mm de didmetro maximo y una extension de 20 mm. Actualmente le paciente
se encuentra asintomatica, en tratamiento con acido acetilsalicilico a dosis antiagregantes y pendiente de
evolucién de los aneurismas coronarios.
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Lactante de 21 dias de vida, que ingresa en neonatologia, procedente del servicio de urgencias, por
presentar un exantema eritematoso.descamativo generalizado, de predominio en cuello, axilas y regiones
periorificiales de 24 horas de evolucién (véase figura), asociado con irritabilidad y sensacion distérmica, no
termometrada. No presenta otra sintomatologia.

Exploracion al ingreso: 37,2° C, T.A. 100/53. Buen estado general, eritrodermia en pliegues, con
descamacion perioral, perineal, cuello y axilas. Signo de Nikolsky positivo. Buena hidratacion y perfusion
periférica. No signos de distrés respiratorio. Auscultacion cardiaca ritmica, sin soplos; auscultacion pulmonar
con buena ventilacion, bilateral y simétrica. Abdomen blando y depresible, no doloroso a la palpacion, no se
palpan megalias, ni masas patolégicas. Examen neuroldgico con F.A. normotensa, con buen tono vy vitalidad,
no movimientos anémalos. Genitales masculinos, normoconfigurados.

Exploraciones complementarias: Hemograma: Hb, 10,7 g/dl; Hto., 32%; plaquetas, 549.000/ul; hematies,
4.050.000/ul; leucocitos, 18.000/ul (25/L, 63,9/S, 4,9/M, 3,8/E, 2,1/B), VSG de 46, PCR 4,2, glucosa 97 mg/ml,
urea 19, creatinina 0,7. Resto de parametros bioquimicos en limites normales. Parametros microbiol6gicos:
hemocultivo negativo, E faringeo negativo, E heridas negativo, E conjuntivas S. aureus, E nasal S. aureus,
urocultivo negativo, sedimento urinario negativo.

Informe de dermatologia: lesiones dérmicas, con abundantes restos de piel demudada repartidos por
todo el cuerpo.

Ante la posibilidad de un sindrome de piel escaldada estafilocécico el paciente es tratado con antibioterapia
intravenosa con antibiéticos betalactamicos (cloxacilina) y liquidos intravenosos, para prevenir la posibles
pérdidas hidricas y electroliticas, como si fuera una quemadura importante, con lo que mejora su cuadro clinico.
El cuadro es compatible con un sindrome de la piel escaldada estafilococico (SSSS).

1. ¢ Qué pruebas diagnosticas deberiamos realizar para confirmar el diagnéstico de presuncion?

A. Hemograma y reactantes de fase aguda
B. Hemocultivo

C. Cultivo del liquido de las vesiculas

D. Parametros bioquimicos

E. Todas las anteriores
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Respuesta correcta: E. En verdad serian necesarias muy pocas exploraciones complementarias, para poder
diagnosticar la enfermedad.

El hemograma nos dara la infomacién necesaria para sostener una etiologia infecciosa, que analiticamente
se acompanaria de leucocitosis con dsesviacion a la izquierda de la formula leucocitaria, con elevacion de
la VSG vy de la proteina C.

Los parametros bioquimicos podrian mostrar alteraciones hidroelectroliticas como consecuencia de las pérdidas
hidricas causadas por las lesiones dérmicas que esta enfermedad conlleva.

Los parametros microbioldgicos, con realizacidn de hemocultrivos, cultivos de exudados conjuntivales, dérmicos,
faringeos, nasales, etc., el aislamiento de S. aureus en lugares distantes de las lesiones dérmicas y la obtencion
de cepas de S. aureus epidermioliticas, con toxinas exfoliativas, nos aseguraran el diagnostico de la enfermedad,
siendo en mucosa necesario el diagnéstico diferencial con las lesiones estreptococicas:

Escarlatina estafilocécica Escarlatina estreptocoécica
Epidemia Rara Frecuente
Edad de aparicion Primer afio de vida De 4-8 afos
Localizacion Piodermitis Faringitis
Fiebre Febricula (<38,5°) Fiebre (>38,5°)
Enantema Ausente Presente
Sintomas Astenia marcada Nauseas, cefaleas, dolor abdominal
Signos cutaneos iniciales Eritema cianoético en los pliegues  Eritema puntiforme perioral
Otros signos cutaneos Bulla, costra hipotensa Adenias, palidez perioral,lengua

aframbuesada,

Descamacion En miembros, manos y pies En miembros, manos y pies
Terapia Penicilinas semisintéticas Penicilinas

(cloxacilina, ceftriaxona)

2. ;Con cual de las siguientes enfermedades es necesario un diagnostico diferencial?

A. Pioderma gangrenoso

B. Lesiones micoticas

C. Dermatofitosis

D. Lesiones pustulosas producidas por agentes vivos
E. Con todas las anteriores

Respuesta correcta: E. El caso que presentamos presenta pocas dudas diagnosticas segun seguimos el
curso de la enfermedad. La aparicién de una erupcion vesicular en miembros, con signo de Nikolsky positivo,
seguida pocas horas después de una descamacion periorificial, durante las primeras fases de la enfermedad,
podria ser suficiente para asegurar la etiologia, descartando otras patologias posibles como pustulosis de
origen no infeccioso (acnés, psoriasis pustulosas, pioderma gangrenoso, eritema tdxico, necrolisis epidérmica
y acropustulosis infantil, pustulosis melanica, folicutis eosindfila, foliculitis de la nariz)
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3.é.Cual de los siguientes sintomas/signos no aparecen en la enfermedad/infeccion
estafilococica?

A. Fiebre

B. Enrojecimiento de la piel
C. Signo de Nikolsky positivo
D. Irritacion de mucosas

E. Piel dolorida

Respuesta correcta: E. No todas las lesiones pustulosas de la piel son causadas por infecciones estafilococicas,
y no todos los cultivos positivos para estafilococo significan infeccién estafilococica. El diagnéstico de la pustula
estafilocécica se debe hacer mas por las caracteristicas clinicas de las lesiones, que por el aislamiento de
microorganismo, ya que la mayor parte de las veces estan causadas por las toxinas exfoliativas de los
estafilococos, aislandose dichos microorganismos en focalizaciones existentes a distancia de las lesiones
exfoliativas. Se debe hacer un diagnostico diferencial de las pustulas estafilocdcicas con las herpéticas, con
las pustulas epidermioliticas toxicas (forma de eritema exudativo secundaria a medicamentos, que en un
principio cursa con urticaria y erupcion de lesiones en diana), con quemaduras (con pérdidas abundantes de
liquidos y electrolitos, que pueden implicar deshidrataciones importantes, disregulaciones de la piel y posibles
sobreinfecciones importantes).
Una de las técnicas indispensables para el diagnéstico del SSSS consiste en la biopsia de la piel, ya que en
muchos de los casos es necesaria la realizacién de una biopsia que nos determine la extension de la lesion,
si afecta tan sélo a la epidermis o alcanza también a la dermis.
Existen 3 métodos para realizar dicha biopsia:
- Biopsia de raspado, en donde se elimina la parte externa del area sospechosa de la piel. Se utiliza un
escalpelo afilado para cortar la masa que sobresale de la piel normal.
- Biopsia con sacabocados, en donde se elimina un pequeifio cilindro de la piel, se estira completamente
la piel que rodea el lugar de la biopsia y se introduce en el sacabocados y se gira para obtener la muestra,
si la muestra es grande se cierra la zona de la piel donde se ha tomado la muestra con algunos puntos de
sutura.
- Biopsia por escision, eliminandose toda area sopechosa, y profundizando hasta donde sea necesario para
extraer todo el area afectada
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Isabel Longo

as infecciones bacterianas en la infancia constituyen una causa comun de consulta al pediatra. La
mayor parte de las infecciones son banales y estan producidas por microorganismos grampositivos, siendo
el mas frecuente el Staphylococcus aureus.

Las lesiones cutaneas en las infecciones bacterianas se producen por 2 mecanismos

1. Por invasion local del microorganismo
2. Por toxinas

| diagnostico de las infecciones cutaneas bacterianas se basa por lo general en la anamnesis y los
hallazgos clinicos. Las pruebas diagnésticas de referencia como el cultivo o la serologia sélo permiten un
diagnostico retrospectivo, ya que los resultados tardan varios dias. No obstante, existen algunas pruebas que
permiten orientar el diagnéstico clinico, o al menos descartar otros agentes infecciosos no bacterianos en un
corto espacio de tiempo (en menos de 2 horas). Las pruebas mas utilizadas son la tincién de Gram, la deteccion
del antigeno estreptocécico, la preparacion de hidroxido de potasio, la preparacion de Tzanck y la
inmunofluorescencia para el virus herpes simple y herpes zoster.

La técnica de obtencidon de la muestra es importante. Las muestras que se obtienen por puncién-aspiracion
0 biopsia tienen menor riesgo de contaminacioén que las que se obtienen de un exudado superficial. El contenido
liquido de las ampollas se puede aspirar y enviar para cultivo. Después, las vesiculas y ampollas se deben
romper y la base de la lesion se raspa; ese material se extiende en un cristal y ya esta preparado para realizar
una tincion de Gram, una preparacion de Tzanck o una inmunofluorescencia directa para virus los herpes
simple y herpes zoster segun se oriente el diagndstico.

Infecciones cutaneas bacterianas mas frecuentes

Invasion local

Toxinas
Infecciones superficiales | Infecciones profundas
Impétigo no ampolloso | Abscesos Impétigo ampolloso
Foliculitis Forunculo Sindrome de la piel escaldada
Intertrigo Paroniquia Sindrome del shock toxico
Ectima Escarlatina
Dactilitis Infecciones del tejido
Queratolisis plantar celular subcutaneo
Eritrasma Erisipela
Tricomicosis Celulitis
Linfangitis

Fascitis necrotizante
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Tinciéon de Gram

Se realiza a todas las muestras enviadas para cultivo de bacterias y hongos. Los organismos se clasifican
en grampositivos o gramnegativos en funcion de la capacidad que tienen de retener la tincién violeta cristal
después de estar expuestos a una solucion de acetona-alcohol. Los hongos son por lo general grampositivos,
mientras que las bacterias pueden ser grampositivas o gramnegativas. La morfologia y distribuciéon son
importantes para la orientacién diagnéstica: el hallazgo de cocos grampositivos en racimos apunta hacia una
infeccion por estafilococos, mientras que la presencia de cocos grampositivos en cadena es sugestivo de
infeccion por estreptococos. La reactividad y la morfologia se pueden alterarse por el tratamiento antibiético
previo.

Deteccidén del antigeno estreptocoécico

Esta prueba se utiliza ampliamente para descartar una faringitis estreptococica y recientemente ha
demostrado su utilidad para el diagnostico de infecciones extrafaringeas por estreptococo del grupo A o
Streptococcus pyogenes. La precision global de esta prueba es del 92-97%, aunque la tasa de falsos negativos
es mayor en infecciones iniciales y aquellas que tienen un bajo inéculo bacteriano.

Preparacion de hidréxido potasico

La solucion de hidréxido potasico (KOH) al 10% o al 20% disuelve las células epidérmicas y facilita la
visualizacion de los elementos fungicos.
Preparacion de Tzanck

Se realiza un frotis de la base de la vesicula o ampolla y se tifie con tincién de Giemsa. El hallazgo de
células gigantes multinucleadas sugiere el diagnoéstico de infeccion herpética.

Inmunofluorescencia directa para virus herpes simple y herpes zoster

Esta prueba es mas sensible y especifica que la tincidn de Tzanck. La preparacion se incuba con
anticuerpos especificos para el virus herpes simple y el virus varicela zoster y después se examina con un
microscopio de fluorescencia para valorar la presencia del virus dentro de las células.

Cultivo

Conviene especificar el tipo de microorganismos que se sospecha (aerobios, anaerobios) para que el
laboratorio pueda realizar los cultivos oportunos. Si no se trata de microorganismos de lento crecimiento, los
resultados suelen estar en 48-72 horas.

Serologia

La serologia puede ser de utilidad para confirmar una infeccién previa por Streptococcus pyogenes 'y permite
filiar una glomerulonefritis secundaria a impétigo. En algunos casos de exantemas generalizados se plantea
el diagnéstico diferencial con exantemas viricos. La serologia frente a diversos virus, como los enterovirus,
parvovirus B19 o CMV, pueden confirmar o descartar un diagnéstico dudoso.
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La mayor parte de las infecciones bacterianas cutaneas estan producidas por Staphylococcus aureus
o Streptococcus pyogenes. Las infecciones superficiales y localizadas se pueden tratar con un antibiético
tépico. El resto de infecciones no complicadas se tratan con un antibiético por via oral. La antibioterapia
parenteral se selecciona en determinados casos en funcion de la localizacion (periorbitaria), edad (neonatos)
y gravedad de la infeccion.

Antibiéticos topicos
Los mas empleados son la mupirocina y el acido fusidico. La mupirocina presenta actividad frente a
los microorganismos patégenos (Staphylococcus aureus, Streptococcus pyogenes) pero no afecta a la flora

residente de la piel. Es el tratamiento de eleccién para erradicar la colonizacion de fosas nasales y pliegues
por Staphylococcus aureus.

El acido fusidico presenta una eficacia similar a la mupirocina aunque se ha asociado con el desarrollo
de cepas resistentes de Staphylococcus aureus.

Antibioticos sistémicos

Penicilinas. La penicilina V es el tratamiento de eleccion para las infecciones producidas por estreptococos.
Debido a que carece practicamente de actividad frente a Staphylococcus aureus 'y en la practica clinica diaria
no se emplean pruebas de confirmacién se suele administrar una penicilina con actividad frente a Staphylococcus
aureus como es la cloxacilina o la dicloxacilina. Aunque la dicloxacilina es el antibiético de eleccion para
infecciones estafilococicas, su utilidad esta limitada en nifios pequefios por el mal sabor y las molestias
gastrointestinales.

Cefalosporinas. Constituyen una alternativa para pacientes con alergia a las penicilinas. En nifios, el
porcentaje de sensibilizacién cruzada con las penicilinas es del 2% por lo que su administracion es bastante
segura aunque se recomienda precaucion. Todas las cefalosporinas tienen una excelente actividad frente a
Staphylococcus aureus meticilin-sensible y a Streptococcus pyogenes. Sus principales ventajas son la posologia
mas comoda, que permite administrarlas 2 veces al dia o, como en el caso de cefprozil, una sola vez al dia,
la menor tasa de resistencias a Staphylococcus aureus 'y Streptococcus pyogenes y la menor incidencia de
efectos secundarios.

Macrdlidos. Los macrélidos constituyen una excelente alternativa para pacientes con sensibilizacion
a betalactamicos. La eritromicina se ha empleado mucho para las infecciones bacterianas cutaneas no
complicadas, aunque en algunas zonas su uso se esta restringiendo por la aparicion de cepas resistentes,
tanto de Staphylococcus aureus como de Streptococcus pyogenes. Su utilizacion también se ve limitada por
los efectos adversos (molestias gastrointestinales) y la necesidad de administrar la dosis 3 0 4 veces al dia.
Los nuevos macrdlidos claritromicina y azitromicina producen menos efectos adversos y tienen una posologia
mas comoda.

Otros antibidticos. La clindamicina se recomienda para infecciones graves producidas por Streptococcus

pyogenes debido a que estas infecciones se caracterizan por un inéculo elevado que disminuye la actividad
de la penicilina.
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Las quinolonas no estan aprobadas para su uso en nifios menores de 12 afios y tanto el ciprofloxacino como
el norfloxacino tienen actividad frente a bacterias gramnegativas. No obstante, las quinolonas de ultima
generacion tienen mayor actividad frente a los grampositivos. Un reciente ensayo en adultos demostrd que,
en infecciones cutaneas no complicadas, la administracion de moxifloxacino una vez al dia tenia una eficacia
similar a la cefalexina frente a Staphylococcus aureus y una capacidad superior para erradicar Streptococcus
pyogenes. Aunque no constituye un tratamiento de primera eleccién, el moxifloxacino podria resultar muy util
para aquellos nifios con problemas de cumplimiento terapéutico.

En pacientes con infeccion por Staphylococcus aureus meticilin-resistente la Unica alternativa valida es la
vancomicina parenteral, aunque conviene individualizar cada caso ya que, en funcién del patron de resistencia,
se pueden emplear otros antibidéticos como macrolidos, tetraciclinas o quinolonas. Afortunadamente, se han
desarrollado nuevos antibiéticos como el linezolid. Este antibidtico pertenece al grupo de las oxazolidinonas
y ha demostrado una eficacia similar a la vancomicina, con menor incidencia de efectos secundarios, en nifios
con infecciones cutaneas complicadas.

En se detallan las vias de administracién, posologia e indicaciones de los antibi6ticos mas empleados
en los pacientes pediatricos. Por lo general, se debe evitar la utilizacion de antibiéticos de amplio espectro
para disminuir el desarrollo de resistencias antibioticas.

Vias de administracion, posologia e indicaciones de los antibiéticos mas empleados
en los pacientes pediatricos

Antibiético Via Posologia Indicacién

Penicilinas

- Penicilina V Oral 25-50 mg/kg/d en 3-4 dosis, 10 dias Inf. no comp. por S. pyogenes

- Dicloxacilina Oral 12.5-50 mg/kg/d en 4 dosis, 10 dias Inf. no comp. por S. pyogenesy S. aureus

- Amoxicilina Oral 20-40 mg/kg/d en 3 dosis, 10 dias Inf. no comp. por S. pyogenesy S. aureus

- Ampicilina Oral, IM, IV | 50-100mg/kg/d en 4 dosis* Inf. comp. por S. pyogenesy S. aureus

Cefalosporinas

- Cefalexina (1g) Oral 25-50 mg/kg/d en 2 o 4 dosis, 10 dias | Inf. no comp. por S. pyogenesy S. aureus

- Cefadroxil (1g) Oral 30 mg/kg/d en 2 dosis, 10 dias Inf. no comp. por S. pyogenesy S. aureus

- Cefazolin (1g) IM, IV 25-50 mg/kg/d en 3-4 dosis* Inf. comp. por S. pyogenesy S. aureus

- Cefprozil (2g) Oral 20 mg/kg/d en 1 o 2 dosis, 10 dias Inf. no comp. por S. pyogenesy S. aureus

- Cefuroxima (2g) | Oral 30 mg/kg/d en 2 dosis, 10 dias Infe. no comp. por S. pyogenesy S. aureus

Macrolidos

- Eritromicina Oral 30-40mg/kg/d en 3 o0 4 dosis, 10 dias | Inf. no comp. por S. pyogenesy S. aureus

- Claritromicina Oral 15 mg/kg/d en 2 dosis, 10 dias Inf. no comp. por S. pyogenesy S. aureus

- Azitromicina Oral 20 mg/kg en dosis Unica o Inf. no comp. por S. pyogenes y S. aureus
10 mg/kg/d 5 dias

*En infecciones complicadas la duracion del tratamiento depende de la evolucion
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Impétigo no ampolloso

onstituye la infeccion bacteriana mas frecuente en los nifios. Es responsable de mas del 70% de
los casos de impétigo. Es mas frecuente en zonas calidas y humedas. La mayor parte de los casos estan
producidos por Staphylococcus aureus, pero hasta en un 30% de los pacientes se puede aislar Streptococcus
pyogenes. Durante los brotes epidémicos por Streptococcus pyogenes en los niflos menores de 10 afios
pueden desarrollarse casos de glomerulonefritis, generalmente 3 semanas después del impétigo.

Manifestaciones clinicas. Clinicamente, las lesiones consisten en pequefias vesiculas o pustulas que
se erosionan con facilidad dejando una superficie costrosa de coloracion amarillenta (costras melicéricas)

y

Si la infeccion se desarrolla sobre otras lesiones como la dermatitis atépica o la varicela, el diagnostico clinico
puede ser mas complicado. En estos casos hay que sospechar una impetiginizacion o sobreinfeccién si los
pacientes no responden al tratamiento indicado para su patologia de base.

Diagnéstico diferencial. Las lesiones de impétigo deben diferenciarse de infecciones virales caracterizadas
por vesiculas y pustulas como es el caso de enterovirus, herpes simple y herpes zoster.

Tratamiento. Las lesiones localizadas se tratan con mupirocina tdpica, aplicandola 3 veces al dia
durante 7-10 dias. En los casos de impétigo diseminado se recomienda antibioterapia oral.

Foliculitis

La infeccién superficial del foliculo pilosebaceo esta producida en la mayor parte de los casos por
Staphylococcus aureus. Las condiciones de humedad, higiene pobre y oclusién favorecen su desarrollo.

Impétigo no ampolloso
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Enfermedades bacterianas cutaneas

Existen otras circunstancias donde la foliculitis se produce por bacterias gramnegativas. Es el caso de
adolescentes con acné moderado en tratamiento con antibiéticos orales de amplio espectro.

Aunque infrecuentes en la poblacion pediatrica, en los usuarios de duchas y saunas, puede aparecer
una foliculitis en el tronco que esta causada por Pseudomona aeruginosa.

Manifestaciones clinicas. Las lesiones de foliculitis consisten en pustulas y papulas eritematosas
centradas por foliculos. Es frecuente el eritema perilesional

Diagnéstico diferencial. En pacientes que reciben tratamiento con inmunosupresores o antibiéticos
de amplio espectro conviene descartar infeccion por Candida o por Malassezia furfur.

Tratamiento. Las foliculitis por Staphylococcus aureus localizadas se tratan con antisépticos tipo
clorhexidina. Para lesiones recurrentes se emplea peréxido de benzoilo en gel o locién. En casos mas extensos
se recomienda antibioterapia oral (betalactamicos o macroélidos). La foliculitis por gramnegativos en los pacientes
con acné se trata con amoxicilina, ampicilina y en adolescentes que han finalizado el periodo de crecimiento
se pueden emplear quinolonas.

Intértrigo

El intertrigo producido por bacterias grampositivas es mas frecuente en la regién perianal, aunque
también se ha descrito en la zona del cuello y axilas. Suele afectar a nifios menores de 10 afios y esta producido
por Streptococcus pyogenes. Las condiciones de oclusién y maceracion favorecen su desarrollo.

Hasta un 10% de estos nifios presentan una faringitis sintomatica.
Manifestaciones clinicas. En un 90% de los casos aparece una placa eritematosa de bordes netos

en la regién perianal . La mitad de los nifios refieren dolor o sensacion de escozor y un tercio presenta
hematoquecia.

Foliculitis
Intértrigo
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Diagnéstico diferencial. Se debe sospechar un intértrigo por Streptococcus pyogenes en aquellos
nifios que presenten lesiones en pliegues y no hayan respondido a tratamiento con corticoides tépicos y
antifungicos ya que las causas mas frecuentes de intertrigo son la dermatitis irritativa y la candidiasis.

Otras entidades que plantean un diagnéstico diferencial son la psoriasis, la dermatitis seborreica, la
infeccion por parasitos, la enfermedad inflamatoria intestinal y el abuso sexual.

Tratamiento. El tratamiento de eleccién es la penicilina oral durante 10 dias, y en pacientes alérgicos
se puede emplear eritromicina. Las recurrencias pueden aparecer hasta en un 50% de los casos y se recomienda
emplear clindamicina.

Ectima
El ectima suele aparecer en zonas erosionadas y en nifilos mal nutridos. Es mas frecuente en las piernas

y esta producido por Streptococcus pyogenes.

Manifestaciones clinicas. Clinicamente se caracteriza por una vesicula o pustula que evoluciona hacia
la formacion de una Ulcera

Diagnédstico diferencial. Al inicio del cuadro las lesiones deben diferenciarse de un impétigo no
ampolloso. Cuando esta en la fase de Ulcera conviene descartar que se trate de un ectima gangrenoso
(infecciéon por Pseudomonas) o un pioderma gangrenoso (dermatosis neutrofilica).

Tratamiento. Se recomienda antibioterapia sistémica. Los cuidados locales en la fase evolucionada
con desbridamiento de la escara y ap6sitos oclusivos son necesarios para una adecuada cicatrizacion.

Dactilitis ampollosa

Es mas frecuente en los nifios de edad escolar y esta producido casi siempre por Streptococcus
pyogenes. De forma excepcional se ha descrito infeccion por Staphylococcus aureus o estreptococo del grupo
B. Las lesiones se suelen localizar en la cara palmar de los dedos de las manos y los pies.

Ectima

Copyright © 2003 Elsevier-Pediatric Dermatology 3E, edited
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Manifestaciones clinicas. Las lesiones consisten en ampollas que pueden alcanzar los 2 cm sobre
una base eritematosa. Las ampollas se rompen con minimos traumatismos, por lo que en muchas ocasiones
s6lo se objetiva una superficie erosionada

Diagnéstico diferencial. El diagnostico diferencial se realiza con la infeccion por herpes simple. Con
frecuencia el panadizo herpético aparece en nifios con gingivoestomatitis que se han inoculado la infeccién.

Tratamiento. Se recomienda la incision y drenaje del contenido de las ampollas asi como antibioterapia
oral con betalactamicos. En pacientes alérgicos a betalactamicos se puede emplear eritromicina o clindamicina.

Queratolisis

La queratolisis suele afectar a jovenes que utilizan calzado deportivo. Excepcionalmente aparece en
las manos. Es mas frecuente en climas humedos y célidos. Esta producida por microorganismos grampositivos
que actualmente se clasifican como Dermatophilus.

Manifestaciones clinicas. Las lesiones aparecen en las zonas con gruesa capa cornea y en los
espacios interdigitales . Los microorganismos producen enzimas proteoliticas que destruyen la capa
cérnea produciendo el aspecto en panal de abejas. A excepcién del mal olor las lesiones son asintomaticas,
aunque se han descrito casos de placas dolorosas con erosiones superficiales.

Dactilitis ampollosa

Copyright © 2003 Elsevier-Pediatric Dermatology 3E, edited by
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Diagnéstico y diagndstico diferencial. La sospecha clinica se puede confirmar mediante tincién de
Gram de una muestra de afeitado de la capa cérnea. También se pueden observar los microorganismos
mediante tincién de plata o con hematoxilina y eosina.

Si las lesiones son escasas se pueden confundir con verrugas plantares. En el caso de afectacion
interdigital o confluencia de multiples lesiones hay que descartar infeccion por dermatofitos.

Tratamiento. Consiste en la aplicacién de un antibiético topico (mupirocina, eritromicina o clindamicina)
2 veces al dia durante 3 semanas.

Eritrasma

La infeccion suele afectar los pliegues y esta producida por un bacilo grampositivo (Corynebacterium
minutissimum). Afecta tanto a hombres como a mujeres y aunque esta descrita en todos los grupos de edad,
su incidencia aumenta con la edad. Es mas frecuente en los meses de verano y en los climas humedos y
calidos.

Manifestaciones clinicas. Las lesiones consisten en placas discretamente descamativas de color
marron claro en zonas de pliegues (axilas, ingles, pliegue intergluteo, pliegues interdigitales, region inframamaria).
Generalmente son asintomaticas.

Diagnostico y diagnostico diferencial. El diagnostico clinico se puede confirmar mediante el examen

con luz de Wood, que revela una fluorescencia rojo coral debido a la produccién de porfirinas por las bacterias

. Los microorganismos se pueden demostrar mediante la tincién con azul de metileno de una muestra

por raspado. Clinicamente las lesiones son muy caracteristicas aunque en algunas ocasiones pueden plantear
el diagnéstico diferencial con dermatitis seborreica, intertrigo candididsico o psoriasis.

Tratamiento. Si las lesiones no son muy extensas se pueden tratar con antibiéticos tépicos (eritromicina,
clindamicina, acido fusidico). En caso de lesiones muy extensas o resistentes al tratamiento tépico se pueden
emplear antibiético orales (macrolidos o tetraciclinas en nifios mayores de 8 afos).

Eritrasma examinado con luz de Wood
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Tricomicosis

La tricomicosis es una infeccion producida por Corynebacterium tenuis que afecta a personas sanas
y comienza durante la adolescencia. Es mas frecuente en areas tropicales.

Manifestaciones clinicas. Generalmente la infeccion es asintomatica aunque algunos pacientes refieren
una decoloracion del sudor, asi como un olor especialmente desagradable del mismo. A la exploracién se
observan concreciones de color amarillento rodeando el pelo en axilas y en pubis.

Diagnéstico y diagndstico diferencial. La sospecha clinica se confirma con la demostracion de los
microorganismos mediante la tincion de Gram. La presencia de concreciones alrededor de los pelos puede
plantear diagnéstico diferencial con pediculosis.

Tratamiento. Consiste en rasurar el vello y aplicar clindamicina tépica 2 veces al dia durante 2 semanas.

Forunculo

a forunculosis se trata de una infeccién profunda del foliculo pilosebaceo en contraposicién a la
foliculitis, que es una infeccion superficial. La mayor parte de los casos esta producida por Staphylococcus
aureus. Es mas frecuente en varones y se localiza sobre todo en axilas, ingles, nalgas, cara y cuello. Los
factores que predisponen a su desarrollo incluyen la obesidad, humedad, dermatitis preexistente e
inmunodepresion.

Manifestaciones clinicas. Clinicamente se caracteriza por papulas eritematosas que progresan hacia
nodulos subcutaneos . Las lesiones suelen ser ligeramente dolorosas y por lo general no se complican
excepto en casos de malnutricion

Diagnostico diferencial. Los cuadros de forunculosis recurrente deben diferenciarse de la hidradenitis
supurativa, que es una enfermedad inflamatoria crénica de las glandulas apocrinas y que se presenta durante
la pubertad.

Forunculosis
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Tratamiento. Se recomienda aplicar compresas calientes para favorecer el drenaje de las lesiones,
que en caso de ser muy grandes requeriran drenaje quirurgico. Si las lesiones son muy extensas o estan
localizadas en la zona central de la cara debe instaurarse tratamiento antibi6tico con betalactamicos. En los
pacientes alérgicos a betalactamicos se puede emplear clindamicina. En casos de forunculosis recurrente se
aplicara pomada de mupirocina en las fosas nasales para erradicar el estado de portador aparte de enfatizar
las medidas higiénicas.

Paroniquia

La paroniquia consiste en una infeccion del pliegue ungueal. Es mas frecuente en los nifios que se
chupan los dedos, que se muerden las uiias o que tienen una higiene deficiente. Las formas agudas suelen
estar producidas por Staphylococcus aureus o Streptococcus pyogenes. Raramente estan implicados
microorganismos anaerobios o gramnegativos (Pseudomonas, Proteus, E. coli). Las formas crénicas estan
producidas por Candida albicans.

Manifestaciones clinicas. El pliegue periungueal esta enrojecido, caliente, edematoso y doloroso

Diagnéstico diferencial. El principal diagnostico diferencial es con la infeccion por virus del herpes.
Tipicamente, la infeccidn herpética esta precedida por un prédromo de dolor y aparecen vesiculas que debido
al grosor de la capa cérnea pueden no ser muy evidentes y dificultar el diagnostico.

Tratamiento. La aplicacion de compresas calientes facilita el drenaje, que se puede completar con una
incision. En lesiones muy extensas conviene afiadir un antibiético oral; de forma empirica se recomienda
amoxicilina-acido clavulanico y para lesiones confirmadas por Staphylococcus aureus el antibiotico de eleccion
es la dicloxacilina o cefalexina.

Erisipela

Es una infeccion de la dermis y de la parte superior del tejido celular subcutaneo con notable afectacion de
los vasos linfaticos. Suele estar producida por bacterias grampositivas, generalmente Streptococcus pyogenes.
La infeccion se suele desarrollar a partir de una solucion de continuidad en la piel. De forma global, las
extremidades inferiores son las zonas de localizacién mas frecuentes. La presencia de Ulceras en las piernas,
dermatitis, dermatofitosis (particularmente la afectacién interdigital), picaduras y fisuras en los talones constituyen
una puerta de entrada comun.

Paroniquia
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Manifestaciones clinicas. El inicio del cuadro suele ser brusco, con fiebre y astenia, apareciendo las
manifestaciones cutaneas 1-2 dias después. Al inicio los pacientes notan escozor y enrojecimiento que
progresivamente se delimita en una placa caliente, roja y brillante. Debido a la importante afectacion linfatica
la placa presenta un aspecto en piel de naranja . En lesiones muy inflamatorias pueden aparecer vesiculas
y ampollas, incluso de contenido hemorragico.

Diagnéstico y diagndstico diferencial. El diagnostico es clinico. Para identificar el microorganismo,
el examen de aglutinacién con latex suele ser mas sensible que el cultivo. La serologia (titulos de antiestreptolisina)
es diagnostica en un 40% de los casos pero sélo es Util para el diagnostico retrospectivo.

Los casos tipicos no suelen plantear problemas de diagnéstico diferencial.

Tratamiento. En los casos no complicados se puede realizar tratamiento empirico via oral con una
aminopencilina combinada con un inhibidor de betalactamasa (amoxicilina-acido clavulanico) durante 10 dias.
En pacientes inmunodeprimidos o con infeccion recurrente puede ser necesario un periodo mas prolongado
de antibioterapia. En pacientes alérgicos a betalactamicos se puede emplear eritromicina.

Para evitar las recurrencias es importante una higiene adecuada para mantener la integridad de la
barrera epidérmica.

Celulitis

Consiste en un cuadro similar a la erisipela pero con afectacion mas profunda que engloba sobre todo
a la hipodermis. Los agentes causales mas frecuentes son Streptococcus pyogenes 'y Staphylococcus aureus.
La falta de inmunizacién rutinaria frente a Haemophilus influenzae hace que esta infecciéon continle siendo
una causa frecuente de celulitis en paises en vias de desarrollo. Tanto la localizacién como los factores
predisponentes son similares a los de la erisipela. En pacientes con antecedentes de mordedura o araiazo
de perros o gatos se debe sospechar infeccion por Pastereulla multocida.

Manifestaciones clinicas. Las lesiones son similares a la erisipela a excepcion de los bordes, que estan
peor definidos dado que la afectacion es mas profunda.

Diagnéstico y diagnéstico diferencial. El diagnédstico es clinico. Debido al escaso numero de
microorganismos en el tejido, la identificacion so6lo se obtiene en un 25% de los casos. Otras pruebas de
confirmaciéon, como la serologia, sélo permiten realizar un diagnéstico retrospectivo.

Erisipela
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Tratamiento. Se realiza tratamiento empirico en funcion del agente causal mas probable teniendo en
cuenta la edad del paciente, la localizacion y el estado inmune. La celulitis de extremidades inferiores,
independientemente de la edad, suele estar provocada por Staphylococcus aureus o Streptococcus pyogenes.
Si no hay signos de toxicidad sistémica se puede iniciar tratamiento oral con dicloxacilina o cefalexina. Si las
lesiones progresan o no se observa una mejoria significativa en las primeras 24-48 horas se recomienda
antibioterapia parenteral con nafcilina.

La celulitis facial o periorbital debe tratarse siempre con antibioterapia parenteral con una cefalosporina
de tercera generacion (cefotaxima o ceftriaxona). En estos casos se debera realizar una puncién lumbar para
descartar una meningitis.

Linfangitis

Es la infeccion que afecta los vasos linfaticos en contigliidad con foco infeccioso en la piel. Esta producida
en la mayor parte de los casos por Streptococcus pyogenes. Se localiza fundamentalmente en las extremidades.
Los pacientes con estasis linfatico por cirugia, malformaciones congénitas, traumatismo, infiltracion tumoral
o inflamacioén crénica estan mas predispuestos al desarrollo de linfangitis.

Manifestaciones clinicas. La linfangitis aguda se caracteriza por un cordén eritematoso, doloroso, que
se extiende desde el foco de infeccién que puede no ser evidente. Es frecuente el hallazgo de adenopatias
regionales dolorosas asi como la presencia de sintomas sistémicos que incluyen fiebre, astenia y cefaleas.

Diagnéstico diferencial. El diagnostico diferencial se realiza con la tromboflebitis, que también se
presenta como un cordoén eritematoso y doloroso en una extremidad pero, a diferencia de la linfangitis, no se
observa un foco de infeccion como puerta de entrada ni adenopatias regionales. Si el cuadro no esta bien
definido y plantea dudas diagndsticas conviene realizar un eco-doppler para descartar la presencia de trombosis.

Otras causas de linfangitis infecciosa como las producidas por micobacterias (Mycobacterium marinum)
u hongos (Sporothrix schenckii) se caracterizan por un curso mas indolente sin afectacion local ni sistémica
relevantes.

Tratamiento. Los pacientes con toxicidad sistémica deben recibir tratamiento antibiético via parenteral.
La penicilina es el tratamiento de eleccién aunque en los casos con sospecha de infeccion por Staphylococcus
aureus es necesario emplear una penicilina resistente a penicilinasa.

Es importante identificar la puerta de entrada de la infeccién (placa de eccema, dermatofitosis) ya que el
tratamiento puede resultar sencillo y de esta forma se previenen futuras recurrencias.

Fascitis necrotizante

Se trata de una infeccion profunda que afecta la fascia superficial. Es un cuadro muy grave producido
en la mayor parte de los casos por Streptococcus pyogenes. Ocasionalmente esta producida por otros
microorganismos como Staphylococcus aureus, especies de Vibrio y Clostridium asi como por hongos (Rhizopus,
Mucor, Absidia). Por lo general suele afectar a sujetos inmunodeprimidos pero puede desarrollarse en nifios
sanos. Se han descrito varios casos de fascitis necrotizante en nifios con varicela.
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Manifestaciones clinicas. El cuadro presenta un inicio brusco con edema, eritema e hipersensibilidad
localizados . El dolor suele ser desproporcionado a los hallazgos clinicos iniciales. En 1 o 2 dias, a medida
que la infeccién avanza en profundidad y se produce trombosis vascular, se desarrollan ampollas y tejido
necroético. Cuando aparecen signos de toxicidad sistémica el fallecimiento se puede producir en unas pocas
horas. La mortalidad global de adultos y nifios con fascitis necrotizante y cuadro de shock es de aproximadamente
60%.

Diagnodstico y diagndstico diferencial. El diagndstico definitivo se realiza mediante exploracién
quirurgica, que debera practicarse tan pronto como se sospeche el cuadro.

En las fases iniciales se puede confundir con una celulitis. En los nifios con varicela los signos de edema
y eritema no son evidentes al inicio del cuadro, por lo que debera sospecharse una sobreinfeccién en los
casos que las lesiones de varicela empeoren tras 3-4 dias de buena evolucion.

Tratamiento. Se debe instaurar tratamiento antibi6tico parenteral de amplio espectro, asi como realizar
un desbridamiento quirurgico de todo el tejido desvitalizado. Es recomendable un tratamiento empirico con
penicilina, ampicilina o nafcilina junto a clindamicina y un aminoglicésido.

Impétigo ampolloso

onsiste en una forma localizada del sindrome de la piel escaldada producido por las toxinas
epidermoliticas A y B del Staphylococcus aureus. Es la causa mas frecuente de ampollas en la poblaciéon
pediatrica pero comprende so6lo un 30% de los casos de impétigo. Ocurre en nifios menores de 5 afios de
forma esporadica y es mas frecuente durante los meses de verano.

Fascitis necrotizante
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Enfermedades bacterianas cutaneas

Manifestaciones clinicas. Clinicamente se caracteriza por ampollas flacidas localizadas en zonas de
pliegues y . Es dificil observar las ampollas, ya que se rompen con facilidad y en la mayor parte de
las ocasiones s6lo se objetivan erosiones superficiales rodeadas de un collarete descamativo. Las lesiones
remiten sin dejar cicatriz, aunque es frecuente que persista una pigmentacién postinflamatoria durante varias
semanas.

Diagnéstico diferencial. El cuadro puede ser el inicio de un sindrome de piel escaldada, aunque
también se puede confundir con eritema multiforme e hipersensibilidad a las picaduras. En funcion de los
antecedentes del paciente también habra que realizar el diagnostico diferencial con ampollas por quemaduras
0 por sepsis (generalmente por gramnegativos).

Las lesiones con costras y collarete descamativo pueden plantear diagnéstico diferencial con un eccema
numular o con una dermatofitosis.

Tratamiento. Es similar al del impétigo no ampolloso, teniendo en cuenta que el impétigo ampolloso
esta producido exclusivamente por Staphylococcus aureus.

Sindrome de la piel escaldada

Afecta a nifilos menores de 5 afios debido al menor aclaracion renal y a una falta de inmunidad en este
grupo de edad. El principal foco de infeccion donde se generan las toxinas es la nasofaringe. Otras localizaciones
menos frecuentes son la region umbilical en los neonatos, el tracto urinario, una herida cutanea, la conjuntiva
o la sangre. La mortalidad es secundaria a sepsis y los neonatos son el grupo de mayor riesgo.

Manifestaciones clinicas. Clinicamente se caracteriza por hipersensibilidad cutanea y ampollas y/o
exfoliacion . El eritema generalizado progresa rapidamente a un exantema escarlatiniforme que predomina
en las flexuras asi como en las zonas periorificiales. En casos severos después de la fase de eritema se
desarrolla ampollas flacidas que dejan erosiones difusas. En esta fase si se roza de forma enérgica la piel
aparentemente sana se consigue un despegamiento de la epidermis, este fenémeno se conoce como signo
de Nikolski.

Impétigo ampolloso
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Diagnéstico y diagnostico diferencial. El diagnéstico suele ser sencillo cuando el paciente presenta
un cuadro evolucionado con exfoliacion difusa y el foco de infeccion es claro. La infeccion se confirma por la
demostracion de Staphylococcus aureus mediante tincion de Gram o cultivo. Para un diagnéstico rapido se
obtiene una biopsia en congelacion y se demuestra la capa cornea exfoliada. Clinicamente el sindrome de
la piel escaldada debe diferenciarse de la necrolisis epidérmica toxica (NET). Esta distincion es fundamental
ya que la mortalidad en los casos de NET alcanza un 30% y es necesario identificar el farmaco implicado para
prevenir futuras recurrencias.

Tratamiento. Debera instaurarse tratamiento parenteral con una penicilina resistente a penicilinasas,
como nafcilina. Conviene realizar una limpieza superficial para eliminar las costras pero minimizando cualquier
traumatismo. Se deben evitar los corticoides.

Sindrome del shock téxico (SST)

Es infrecuente en nifios. En la mayor parte de los casos esta producido por Staphylococcus aureus a
través de la liberacion de toxinas. El foco de infeccion puede ser inaparente y exceptuando los casos de
colonizacion vaginal que es responsable de mas de la mitad de los casos, las infecciones del tracto respiratorio
superior y las pequefias infecciones cutaneas constituyen los focos mas frecuentes de infeccion. En una
minoria de casos se aisla Streptococcus pyogenes que produce el cuadro por un doble mecanismo: produccién
de toxinas e invasion local. En estos casos el foco de infeccion suele ser aparente y generalmente corresponde
a una infeccién profunda (celulitis y fascitis necrotizante). El sindrome del shock téxico por Staphylococcus
aureus suele tener mejor pronostico que el cuadro producido por Streptococcus pyogenes.

Manifestaciones clinicas. Independientemente del agente responsable el cuadro se caracteriza por
un cuadro de toxicidad sistémica con fiebre, escalofrios y astenia acompafado de fallo multiorganico. Existe,
sin embargo, ciertas peculiaridades. En el SST por Staphylococcus aureus es mas el desarrollo de un exantema
escarlatiniforme, hiperemia de mucosas y descamacion . En contraposicion, los signos anteriormente
mencionados son menos frecuentes en el SST por Streptococcus pyogenes. De forma caracteristica los
pacientes refieren un intenso dolor localizado, generalmente en una extremidad, que es desproporcionado
para la escasez de hallazgos clinicos.

Sindrome de la piel escaldada
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Diagnostico y diagnostico diferencial. El diagnéstico diferencial es muy amplio. En las fases iniciales
se puede confundir con escarlatina, enfermedad de Kawasaki, periarteritis nodosa, sindrome de la piel
escaldada, exantemas viricos atipicos y toxicodermias (incluyendo la necrolisis epidérmica téxica).

El fallo multiorganico no es caracteristico de las entidades anteriormente mencionadas excepto el caso
de necrolisis epidérmica toxica (NET).

Tratamiento. El manejo de estos pacientes tiene lugar en las Unidades de Cuidados Intensivos. La
antibioterapia via parenteral es necesaria para eliminar la produccién de toxinas. Si se realiza tratamiento
empirico se debera administrar un antibiético betalactamico con actividad principalmente frente a Staphylococcus
aureus via parenteral y cuando el paciente esté estable se podra completar el tratamiento con una pauta oral.
Ante la sospecha de que el sindrome esté producido por Streptococcus pyogenes se anadira al tratamiento
anterior un aminoglicésido y clindamicina como en el caso de la fascitis necrotizante.

Escarlatina

Es un cuadro producido por exotoxinas estreptococicas (Streptococcus pyogenes) generadas en un
foco de infeccion, con frecuencia faringoamigdalar. Es mas frecuente en nifios a partir de los 2 afios y en
menores de 8 afios por la falta de anticuerpos protectores.

Manifestaciones clinicas. La escarlatina se caracteriza por fiebre, lesiones en la mucosa oral y
exantema difuso . Las lesiones mucosas consisten en petequias localizadas en el paladar duro y blando
asi como en la tvula (manchas de Forschheimer). La protrusion de las papilas produce la caracteristica lengua
“aframbuesada”. El exantema aparece en la base del cuello y posteriormente se generaliza al resto de la
superficie corporal, excepto en palmas y plantas. Se trata de un eritema difuso que desaparece a la presion
y esta marcado por pequefias papulas que se producen por la oclusién de las glandulas sudoriparas. En
aproximadamente 1 semana el exantema comienza a desaparecer y da paso a una fina descamacion.

Las complicaciones tardias incluyen fiebre reumatica y glomerulonefritis.

Diagnéstico y diagnostico diferencial. La sospecha clinica se confirma mediante la deteccion antigénica
en el foco de infeccién (nasofaringe, piel). Esta prueba puede dar falsos negativos si la carga bacteriana es
escasa y en infecciones producidas por estreptococos de grupos no A por lo que una prueba de deteccion
antigénica negativa debe confirmarse mediante cultivo. Es frecuente el hallazgo de leucocitosis con desviacion
izquierda.

Escarlatina

Copyright © 2003 Elsevier-Pediatric Dermatology 3E, edited by
Schachner, Hansen et al.
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La escarlatina plantea el diagnéstico diferencial con otros cuadros infecciosos como el sindrome de la
piel escaldada, sindrome del shock tdxico, rubeola, sarampién, mononucleosis infecciosa, o la infeccién por
parvovirus B19. Entre los cuadros no infecciosos destacan la enfermedad de Kawasaki y las reacciones por
hipersensibilidad a farmacos.

Tratamiento. El tratamiento de eleccién es la penicilina, que debera administrarse durante 10 dias para
erradicar la infecciéon de la nasofaringe. Por lo general, el tratamiento consiste en penicilina V (250 mg cada
8 horas durante 10 dias) pero en pacientes con un cuadro severo se puede administrar una inyecciéon
intramuscular de penicilina benzatina (600.000 unidades) seguido de tratamiento oral. Los macrélidos
(eritromicina, claritromicina y azitromicina) constituyen una alternativa eficaz para los pacientes con alergia a
betalactamicos.
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Enfermedades bacterianas cutaneas

Caso clinico 1

Nifio de 7 afios de edad con lesiones pruriginosas en regién perianal de 3 semanas de evolucion (véase figura).
Ha recibido tratamiento con antifungicos y corticoides tdpicos, sin mejoria. No presenta otras lesiones y carece
de antecedentes personales y familiares de interés.

1. ¢ Qué entidad se deberia descartar en este caso?

a) Psoriasis invertida

b) Infeccion estreptocdcica
c) Dermatitis irritativa

d) Candiadiasis

e) Dermatitis seborreica

Respuesta correcta: B. La causa mas frecuente de intértrigo perianal (afectacién del pliegue intergluteo)
es la dermatitis irritativa. Esta suele resolverse con medidas higiénicas (evitando la humedad) y la aplicacion
de corticoides tdpicos. También es frecuente la sobreinfeccion por levaduras tipo Candida, que producen
lesiones en la periferia en forma de pustulas. En los pacientes que no responden a tratamiento empirico con
esteroides y antifungicos tdpicos conviene descartar una infeccion estreptocécica.

2. ;Qué exploracion complementaria realizaria en este caso?

a) Biopsia cutanea

b) Cultivo para micobacterias

c) Deteccion del antigeno estreptococico
d) Ay C son correctas

e) Ninguna de las anteriores
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Respuesta correcta: C. La prueba que permite un diagnéstico rapido de infeccidn estreptocécica es la
deteccién del antigeno en una muestra del exudado. Esta prueba tiene una precision de mas del 90%. La
biopsia cutanea permite obtener mas tejido pero es una prueba invasiva e innecesaria en la mayoria de los
casos. En este paciente no existen datos para sospechar una infeccién por micobacterias.

3. La deteccion del antigeno es positiva, ¢ cual seria el tratamiento de eleccion?

a) Eritromicina

b) Penicilina V

c) Dicloxacilina

d) A, By C son correctas
e) Ay C son correctas

Respuesta correcta: B. Las infecciones estreptocdcicas responden de forma excelente a las penicilinas
naturales, no asi las infecciones por Staphylococcus aureus, para las que hay que utilizar penicilinas con
actividad antiestafilocécica como la dicloxacilina. En la practica diaria, cuando no se puede confirmar el
diagnostico se emplean antibidticos que presenten actividad tanto para el Staphylococcus aureus como para
el Streptococcus pyogenes, como la eritromicina y la dicloxacilina. Sin embargo, siempre que sea posible filiar
el agente causal se empleara el antibiético de menor espectro para disminuir la aparicion de resistencias
bacterianas.

') NOVARTIS

MEDICAL NUTRITION



Avances en Dermatologia Pediatrica

Nifia de 9 afios que comenz6 con una placa pruriginosa en el brazo de la que mostramos un detalle (véase
figura 1).

Su médico le diagnosticd un eccema y pautd tratamiento con un corticoide topico de potencia media. Dos
semanas después la nifia acude a la consulta presentando multiples lesiones (véase figura 2).

1. ¢ Qué patologias deberian descartarse en este momento?

a) Impétigo

b) Psoriasis

c) Dermatofitosis

d) A, By C son correctas
e) Ay C son correctas

Respuesta correcta: E. Ante la diseminacién de las lesiones por el tratamiento con corticoides topicos se
debe descartar una patologia infecciosa. En este caso, las lesiones clinicamente podrian corresponder a una
infeccién fungica superficial (dermatofitosis) o a un impétigo. La psoriasis en la infancia no suele presentar
esta distribucién y ademas hubiese respondido al tratamiento con esteroides topicos.

2. ¢ Qué haria a continuacion?

a) Investigar si los familiares (padres o hermanos) tienen lesiones similares

b) Explorar las fosas nasales de la nifa

¢) Preguntar si al inicio del cuadro los padres observaron lesiones de contenido liquido (ampollas)
d) A, By C son correctas

e) Ay C son correctas
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Respuesta correcta: D. La anamnesis y exploracién fisica pueden aportar muchos datos. Por la sospecha
de una infeccidn tan contagiosa como el impétigo o una dermatofitosis conviene preguntar si las personas
que han tenido mas contacto con el nifio han desarrollado lesiones similares. Ante la sospecha de impétigo
hay que buscar un foco que con frecuencia suele ser las fosas nasales. También hay que preguntar por la
evolucion de las lesiones. La presencia de ampollas al inicio del cuadro apoya el diagnostico de impétigo
ampolloso. En la mayoria de los casos de impétigo ampolloso es muy dificil observar ampollas en el momento
de la consulta, ya que se rompen con facilidad.

3. En el cultivo de fosas nasales se aisla Staphylococcus aureus, y la prueba del KOH es
negativa, ¢ cual seria el tratamiento de eleccién en este caso?

a) Dicloxacilina

b) Pencilina V

¢) Mupirocina para erradicar la colonizacion de las fosas nasales
d) A, By C son correctas

e) Ay C son correctas

Respuesta correcta: E. El aislamiento de Staphylococcus aureus en las fosas nasales sefiala el foco de
infeccion que ha podido provocar las lesiones de impétigo ampolloso. La prueba de KOH nos sirve para
descartar que se trate de una dermatofitosis. El impétigo ampolloso esta producido por Staphylococcus aureus,
por lo que el tratamiento de eleccidén es una penicilina con actividad antiestafilocécica como la dicloxacilina.
La penicilina V esta indicada para infecciones estreptococicas. Para erradicar la colonizacion de las fosas
nasales por Staphylococcus aureusy asi evitar futuras recurrencias del impétigo es adecuado aplicar mupirocina
tépica.
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Aurora Guerra

| acné* es una inflamacion crénica de la unidad pilosebacea de la cara y parte superior del tronco
que afecta al 85% de la poblacion humana durante la adolescencia y juventud.

La extraordinaria frecuencia de la enfermedad, las manifestaciones clinicas y sus secuelas cicatriciales
con la subsiguiente repercusion sobre la calidad de vida, asi como los avances terapéuticos producidos en
los ultimos afios hacen que el acné sea un proceso altamente merecedor de la atencién del médico.

Incidencia y prevalencia. Es la enfermedad mas frecuente de las que afectan a la piel, ya que entre
el 80 y el 90% de los humanos la padece en mayor o menor grado, suponiendo el 25% de las consultas al
dermatologo, que a su vez son el 20% de las consultas al médico de familia. En Espafia la prevalencia del
acné entre la poblacion escolar de entre 12 y 18 afios es de un 74%, sin diferencias estadisticamente
significativas en cuanto al sexo, encontrandose la edad de maxima prevalencia entre los 14 y los 16 afios de
edad.

Raza. Tiene mayor incidencia en la raza caucéasica y menor en la amarilla y negra.

Sexo. La incidencia es similar en ambos sexos. Sin embargo, en general suele ser mas prolongado
en mujeres y mas intenso en varones

Edad. Aunque en algunos casos, ya se aprecian lesiones a los 8-9 afios, la edad de mayor incidencia
se encuentra entre los 14 y los 19 afios. A partir de entonces el proceso tiende a remitir, aunque a los 40 afos,
un 1% de varones y un 5 % de mujeres presentan todavia cierta actividad.

Acné en el tronco de un adolescente

* Aunque el Diccionario de la RAE cataloga el término "acné" como de género femenino (la acné), el uso habitual de este
vocablo como masculino (el acné), nos determina a usarlo como tal.
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Intensidad. La mayoria de los casos corresponden a acné leve (70%), un pequefa parte en la que
predominan los varones, a acné grave (5-10%) y el resto (20%) a acné moderado. El pico de maxima intensidad
se localiza alrededor de los 17 afos.

Factor genético. Diferentes estudios sugieren un factor genético familiar. Sin embargo, la elevada
prevalencia de la enfermedad, hace extremadamente dificil evaluar esta hipétesis. Se ha referido asociacion
entre acné muy intenso y pacientes con genotipo XYY.

Aunqgue la causa basica se desconoce, existen una serie de factores implicados, todos ellos en relacion
con la unidad pilosebacea 7-”. La importancia de las glandulas sebaceas en la patogenia del acné se demuestra
con la simple observacion: Ni los sujetos prepuberes ni los eunucos, carentes de andrégenos que las pongan
en funcionamiento, padecen acné, y ademas el acné puede controlarse con medicamentos que disminuyen
la funcién de las glandulas como los antiandrégenos o la isotretinoina.

Factores etiopatogénicos y lesién clinica desencadenada por el acné

1.Factor hormonal

Testosterona — 5-alfadihidrotestosterona por accion de la 5-alfarreductasa —»Seborrea

2.Sebo

Triglicéridos — Acidos grasos libres por hidrélisis de triglicéridos —Comedén

3.Hiperqueratinizacion folicular —— Comedon

4.Factor infeccioso: Propionibacterium acnes

Actividad lipolitica — Acidos grasos libres por hidrélisis de triglicéridos — Comedén

Inflamacion > Papulas
Pustulas

Los andrégenos favorecen la produccion de sebo. Este, por hidrélisis, produce acidos grasos libres
que irritan el foliculo induciendo hiperqueratinizacion folicular. El sebo y la hiperqueratinizacién
obstruyen el foliculo (comedon). La proliferacion intracomedén del P. acnes con su actividad lipolitica
e inflamatoria, conduce a nuevos comedones y a inflamacién con papulas y pustulas.
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La teoria patogénica mas aceptada considera al acné un fendmeno secuencial: Los andrégenos inducen
una produccion de sebo excesiva, que junto a una anormal descamacion del epitelio del foliculo pilosebaceo
provoca su obstruccion, circunstancia en la que se favorece la multiplicacion bacteriana y especialmente del
Propionibacterium acnes.

Factor hormonal (hormonas sexuales). La secrecion sebacea depende de los andrégenos de origen
gonadal o suprarrenal, que controlan el tamafio de la glandula y la produccién de sebo. Este control se lleva
a cabo a partir de la pubertad. La administracion de andrégenos a un sujeto prepuberal provoca un espectacular
aumento de la produccion sebacea, que remite ante su suspensién. Este hecho, es debido al paso de
testosterona a 5-alfadihidrotestosterona gracias a la 5-alfarreductasa de la glandula sebacea.

Los individuos acnéicos, segregan un promedio mayor de sebo que los individuos sin acné, bien por
una produccién global de andrégenos aumentada, bien por un incremento de andrégenos libres disponibles
por disminucion de la globulina fijadora de hormonas sexuales (GFHS). No obstante, en la mayoria de los
casos los valores séricos de andrégenos son normales, pudiendo deberse una produccién local excesiva
gracias a una mayor capacidad de los receptores intracelulares para unirse a la hormona. El hecho de que
las glandulas sebaceas de las zonas acneicas muestren in vitro una actividad elevada del isoenzima | de la
5-alfarreductasa, y el hallazgo de cantidades elevadas de 5-alfaandrostenodioles en orina de los pacientes
acnéicos, apoyan la ultima posibilidad.

En las mujeres mayores o en los casos con mala respuesta al tratamiento se debe investigar la existencia
de patologia asociada causal como la hiperplasia suprarrenal congénita o el ovario poliquistico.

Por otra parte, los estrogenos influyen sobre la sintesis intracelular y secrecién de sebo, frenandola,
sobre todo a altas dosis, aunque el mecanismo de accion de esta inhibicidon no se conoce bien. La administracion
oral en varones castrados de estrogenos disminuye la secrecion de sebo, sin afectar el nivel de andrégenos
adrenales, por lo que la accion inhibitoria, parece ser local.

Sebo. El sebo humano esta compuesto por escualeno, ésteres de las grasas y triglicéridos. Estos por
hidrélisis dan lugar a acidos grasos libres, que han demostrado experimentalmente su accién comedogénica.
La capacidad del sebo de inducir inflamacién no parece suficientemente probada.

Hiperqueratinizacion folicular. En la porcién inferior del infundibulo folicular se inician cambios
cualitativos y cuantitativos consistentes en la formacién de una queratina mas densa, y en un aumento del
recambio celular epidérmico del foliculo. Esta mayor cantidad de queratina mas compacta, junto al sebo,
forman la masa que obstruye el foliculo dando lugar al comedén.

Factor infeccioso (Propionibacterium acnes). Aunque en la superficie de la piel y foliculos pilosebaceos,
tanto normales como afectados por acné, se han aislado tres gérmenes residentes (Propionibacterium acnes,
Staphylococci coagulasa negativos -predominantemente S. epidermidis- y Pityriosporum,) es el P. acnes el
microorganismo predominante en las regiones sebaceas de la piel. Crece en el foliculo sebaceo, y se ve
transportado hacia la superficie cutdnea por el flujo del sebo, del que metaboliza la fraccién de triglicéridos.
Su intima relacion con la glandula sebacea, implica que no esté presente en la infancia, aumentando de forma
rapida en la pubertad.
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Solo el P. acnes reproduce una lesién inflamatoria tras ser inyectado en un esteatocistoma (el contenido
del esteatocistoma, es similar al de los comedones). Ademas, se pueden detectar anticuerpos antipropionibacterium
en los pacientes que han padecido un acné intenso a titulo mas alto cuanto mas intenso era el acné. El P.
acnes produce lipasa, hialuronidasa, proteasa, fosfatasa y una serie de factores quimiotacticos, para neutrofilos,
linfocitos y macréfagos. Todos ellos estan implicados en la inflamacién, estimulando también la activaciéon de
las vias clasica y alternativa del complemento, contribuyendo a la respuesta inflamatoria. Ademas, tienen
actividad lipolitica, con lo que son capaces de hidrolizar triglicéridos, produciéndose mas acidos grasos libres,
que colaboran en la obstruccién del foliculo, dando lugar al comeddn.

Otros factores

Dieta. Aunque ocasionalmente se ha referido la implicacion de determinados alimentos en la etiopatogenia
del acné (grasas animales, chocolate, picantes, frutos secos), no existe fundamento cientifico para tal afirmacion.
Una restriccion dietética extremada, disminuyendo la ingestién calérica, reduce la producciéon de sebo, pero
no determina la curacién del acné.

Estrés. Se sabe que el estrés aumenta la excrecion de esteroides suprarrenales que influyen sobre
las glandulas sebaceas, pudiendo empeorar de esta forma el acné.

Ciclo menstrual. Un 70% de mujeres se quejan de exacerbacion del acné entre 2 y 7 dias antes de la
menstruacion. Aunque existen variaciones de la secrecion de sebo durante el ciclo menstrual no parecen tan
llamativas como para producir estos cambios. Mas bien, la causa estaria en la mayor hidratacion del estrato
cérneo del conducto pilosebaceo que ocurre en estas fechas.

Otra cuestion de mayor interés es la existencia de ciclos irregulares o baches amenorréicos asociados
a acné, que deben hacer pensar en un sindrome del ovario poliquistico, o a otros sindromes de androgenizacion
si ademas existe hirsutismo, alopecia, u obesidad troncal.

En la cara y, en menor proporcidn, en espalda, hombros y pecho aparecen una serie de lesiones variadas
que conforman un aspecto polimorfo: Seborrea y comedones (no inflamatorias), papulas y pustulas (inflamatorias
superficiales), nédulos y quistes (inflamatorias profundas) y maculas y cicatrices (residuales)

Seborrea. Es un exceso de secrecion sebacea, localizada en las zonas centro facial y mediotoracica
que son las que poseen mayor numero de glandulas sebaceas. La piel aparece brillante, untuosa, con una
visible dilatacion del orificio de salida del foliculo. Aunque los pacientes acneicos producen mas cantidad de
sebo que los no afectados por el acné, la intensidad de éste no siempre esta en relacién con la intensidad
de la seborrea.

Comedon. Es la lesidbn mas caracteristica del acné, y manifiesta la obstruccién y taponamiento por
sebo y queratina del canal folicular. Puede ser cerrado o abierto. EI comedén cerrado, microquiste o miniquiste,
mas dificil de visualizar, es una pequefa elevacién de la superficie de la piel, dura, de color blanquecino-
amarillento 7-4. El comeddn abierto, vulgarmente llamado espinilla, punto negro o "barrillo", puede aparecer
plano o como una pequefa elevacion, dura, de color negro. EI comedon es asintomatico.
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Correlacion clinicopatologica de las lesiones de acné
Lesion cutanea Lesion histologica
No inflamatoria
Seborrea Hipertrofia de la glandula sebacea
Comedon Dilatacion/obstruccion
del conducto folicular
Cerrado Orificio de salida estrecho
Abierto Orificio de salida amplio
Inflamatorias
Superficiales
Papula Infiltrado polinuclear/neutrofilo
Pustula Absceso perifolicular
Profundas
Nédulo Infiltrado perifolicular profundo
Quiste Restos foliculares encapsulados
Residuales
Macula
Cicatriz
Atréfica Proliferacion fibroblastos/colageno
Hipertroéfica
Queloide
Cada alteracion cutanea clinica tiene un correlato histolégico especifico. El mas caracteristico es
la dilatacion y obstruccién del conducto folicular (comedén).

. Comedones cerrados
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Papula. Es una lesién evolutiva del comedoén cerrado . El comeddn abierto no suele dar lugar a
lesiones inflamatorias, a no ser que se manipule inadecuadamente. Asi pues, el comedén enrojece y aumenta
de tamafo, quedando configurada una zona eritematosa, sobreelevada, de tamafo oscilante entre 1 y 5 mm
(papula), dolorosa. Esta lesion puede involucionar o dar lugar a una lesién pustulosa.

Pustula. Es una elevacion de la piel de contenido purulento y profundidad variable, que se acomparia
de escozor y dolor

Nodulo. Es una lesién infiltrativa profunda, que representa la inflamacién de todo el foliculo y la dermis
circundante, recubierta por piel normal, que evoluciona lentamente hacia la inflamacién y la resolucion, y que
es responsable de la mayoria de las cicatrices. Puede dar lugar a abscesos, con fluctuacién y drenaje posterior
del contenido

Quiste. Es una elevacion de la superficie de la piel, de tamafio variable, que es normal, salvo cuando
sufre episodios inflamatorios ocasionales, en que se vuelve eritematosa. Es el resultado de roturas foliculares
previas, con inflamacién y encapsulamiento.

i

Comedones cerrados y lesiones papulosas

Acné: lesiones pustulosas

Acné: lesiones nodulares y abscesiformes
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Macula. Las lesiones inflamatorias superficiales dejan en su evolucién durante un tiempo variable que
oscila entre dias o meses, un cambio de coloracién de tono violaceo o pardo.

Cicatriz. Es una lesion residual consecuencia de la destruccion de la piel, que puede ser atréfica /-2,
hipertréfica o queloide. En sus etapas iniciales tiene color rosa intenso, violaceo o pardo.

Todas estas lesiones se pueden encontrar en el acné vulgar, también llamado polimorfo por este motivo,
en diferente numero, configurando variantes segun el predominio de unas u otras. Asi, hay acné vulgar
comedoniano, acné vulgar papulopustuloso, acné vulgar noduloquistico, o acné vulgar cicatricial. También se
puede definir la forma clinica del acné teniendo en cuenta al mayor o menor niumero de comedones frente a
lesiones inflamadas, llamandose en el primer caso acné no inflamatorio, y en el segundo acné inflamatorio.

Las alteraciones anatomopatolégicas se corresponden con el tipo de alteracion clinica.

La seborrea se manifiesta por hipertrofia de las glandulas sebaceas. Cuando es intensa, el aumento
de tamafio de la glandula sebacea desfigura la morfologia habitual del foliculo, quedando el pelo minimizado
en comparacion con ella.

El comedoén es la traduccion de la obstruccion del foliculo pilosebaceo. Esta se inicia en la zona

infrainfundibular o dérmica, por debajo de la desembocadura de la glandula sebacea en el foliculo sebaceo

. La queratina producida por el epitelio folicular, mezclada con el sebo de la glandula sebacea, se acumula

en forma concéntrica laminar en el foliculo, que se obstruye y se dilata, con adelgazamiento y abombamiento

hacia fuera de la pared folicular. Las glandulas sebaceas se atrofian y son reemplazadas por células epiteliales

indiferenciadas. En el comedon cerrado, el orificio folicular es estrecho y no esta distendido a diferencia del
comedodn abierto.

En la papula se produce una reaccion celular de la dermis adyacente, con un infiltrado inflamatorio de

neutréfilos y por ultimo, necrosis del epitelio. Restos de la pared del comedén roto, pueden persistir entre el
infiltrado.

. Lesiones cicatriciales atroficas
de acné

. Imagen histologica de un
comedoén. Obsérvese la intensa
7-8 dilatacion y obstruccion del

conducto.
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La pustula es un absceso perifolicular, que sera sustituido por linfocitos, histiocitos y células gigantes
de cuerpo extrafio.

En la cicatriz reciente existe proliferacion de fibroblastos, que disminuye segun pasa el tiempo. En las
cicatrices hipertroficas y queloides, se producen espirales de tejido fibroso y fibroblastos, que llevan a un
engrosamiento marcado de la dermis, junto a bandas gruesas, eosindfilas acelulares de colageno.

El estudio de microscopia electrénica ha demostrado alteraciones cualitativas de la queratina, y la
presencia de lipidos intracelulares en la granulosa y cérnea del comedon.

Cualitativa. En funcion del tipo de lesiones predominantes, puede ser no inflamatorio (seborrea y
comedones) e inflamatorio (seborrea, comedones, papulas y pustulas).

Cuantitativa. Segun el numero de lesiones pueden ser: leve , moderado y grave . Tiene utilidad
a la hora de establecer el prondéstico y el tratamiento

En pediatria, teniendo en cuenta su origen y edad, pueden considerarse otras formas clinicas

1. Acné neonatal. Suele comenzar entre las 3 y 6 semanas de vida, pudiendo estar presente hasta los
dos afnos de edad. Su frecuencia se estima en un recién nacido de cada cinco. El origen se supone en relacion
con los andrégenos de la madre, y el tratamiento tdpico acelera la resolucion espontanea.

2. Acné infantil. Aparece entre los 2 y los 6 afios, y es excepcional. Su presencia obliga a pensar en
una adrenarquia o pubertad precoz, es una hiperplasia suprarrenal congénita o en tumores gonadales o
suprarrenales. El tratamiento se basa en el de la causa que lo produce.

3. Acné prepuberal. Se manifiesta a la edad de 7 a 10 afios, precursor del acné florido del adolescente,
causado por la incipiente actividad de los andrégenos, manifestada en seborrea y comedones.

4. Acné adolescente. Presente a partir de los 11 afos, con las etiopatogenia y caracteristicas tipicas
del acné vulgar, juvenil o polimorfo referidas anteriormente.

Las exploraciones complementarias no son necesarias salvo que se sospechen signos de
hiperandrogenismo, debiéndose investigar entonces fundamentalmente la elevacion de la testoterona total
(en relacion con desorden ovarico) y la dehidroepiandrosterona (vinculada a alteracion suprarrenal).
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Acné leve
Acné grave
Clasificacion cualitativa del acné
Grado Lesiones clinicas predominantes
I Comedones
I Comedones, papulas y pustulas superficiales
Il Papulas y pustulas profundas. Algun nédulo.
v Noédulos, quistes y cicatrices
Aunque el acné es por definicién polimorfo, el predominio de
unas u otras lesiones determina su grado y, por tanto, su
gravedad.
Acné en la edad pediatrica: Conducta a seguir
Forma clinica Expl. complementarias Tratamiento
Neonatal No Topico: queratolitico
y antiinflamatorio
Infantil Estudio hormonal Etiologico
Pruebas de imagen
Preadolescente No Topico: queratolitico
Adolescente o vulgar
- Sin otros signos No Topico: queratolitico
Sistémico si no
responde
- Con androgenizacion Hormonal
Pruebas de imagen Topico y sistémico
(antiandrégenos)
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El diagnostico se hace por el cuadro clinico polimorfo con la presencia en mayor o menor grado de
comedones. Es raro que se diagnostique mal, y en ese caso, puede confundirse con rosacea que no tiene
comedones, nédulos, quistes o cicatrices, incidiendo en personas de edad mas avanzada. El predominio
papulopustuloso, puede hacer pensar en dermitis perioral o foliculitis de la barba, que no tienen comedones.
La foliculitis, puede coexistir con el acné, cuando es por gramnegativos, dificultando el diagndstico. También
se presentan en el nevus comedoniano, que aunque es congénito, suele manifestarse a partir de la pubertad,
como un grupo de comedones, generalmente de disposicion lineal y habitualmente en cara o cuello, sobre
los que pueden acaecer cambios inflamatorios similares a los del acné . Otras erupciones acneiformes
y el lupus miliar diseminado facial pueden tener un aspecto similar. No es rara la asociacion de acné,
especialmente del mas intenso o del conglobata con la hidradenitis supurativa o acné inversa. Un acné
persistente de dificil tratamiento, forma parte del sindrome de Apert, que se caracteriza por cierre prematuro
de las uniones epifisarias, facies plana, dedos fusionados y acné intenso.

| tratamiento del acné esta encaminado a corregir los factores etioldgicos que contribuyen a su
desarrollo, esto es: regular la secrecion sebacea, evitar la obstrucciéon del foliculo y formacion del comedén
y disminuir la poblacién bacteriana. La cantidad e intensidad de medidas terapéuticas estara en relacién con
la gravedad del acné. En algunos casos sera suficiente con el tratamiento topico, mientras que en otros sera
necesario ademas el tratamiento sistémico

Peréxido de benzoilo. Es un potente agente oxidante, obtenido a partir del acido benzoico. Tiene
accion queratolitica y antimicrobiana. Puede producir irritacién y descamacién cutanea, mayor a mayor
concentracion (habitualmente se utiliza entre el 2,5% y el 10%), y en un 2% de los casos de dermatitis alérgica
de contacto.

Nevus comedoénico
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Retinoides. Actuan modificando la proliferacién de la pared del conducto pilosebaceo, y determinando
una mayor dehiscencia de la queratina, responsable de la obstruccién del conducto. El principal efecto
secundario es la irritacion. Se utilizan fundamentalmente el acido retindico a concentraciones entre 0,025y
0,05%, la isotretinoina al 0,05%, y el adapaleno, de menor accion irritante, al 0,1%.

Acido azelaico. En preparaciones al 20% es antimicrobiano, queratolitico y antiinflamatorio. Aunque
de accion algo mas lenta, provoca menor irritacion.

Antibioticos. Los antibacterianos y antiinflamatorios tienen acciéon unicamente sobre las lesiones
inflamadas superficiales. Los principales antibidticos topicos empleados en el tratamiento del acné son la
clindamicina en forma de fosfato o clorhidrato al 1 %, y la eritromicina base al 2 %. La mejoria se establece
a las 6 semanas de tratamiento.

Antiandrégenos. El acetato de ciproterona es el que ocupa un lugar destacado entre todos los
ensayados. Su mecanismo de accion parece ser por inhibicién competitiva de la unién de los andrégenos a
los receptores para éstos de la glandula sebacea, impidiendo el paso de testosterona a 5-alfadihidrotestosterona,
con lo que disminuye de forma importante la produccién de sebo. Por su accién feminizante sélo tiene indicacion
en la mujer a dosis de 50 mg a 100 mg/dia. Debe emplearse en asociacién con un estrégeno, como el
etinilestradiol a dosis entre 0,03 mg y 0,05 mg/dia, para conseguir una accién anticonceptiva, ya que el acetato
de ciproterona es teratégeno, y para minimizar los efectos secundarios sobre el ciclo menstrual. Ademas de
la competicién con los andrégenos por sus receptores la combinacion de acetato de ciproterona y etinilestradiol,

Accion de los tratamientos antiacneicos

Farmacos Actividad de los antiacneica
Sebo Comedon Bacteriana Inflamacion

Tépicos
Perdéxido de benzoilo A +
Retinoides e
Antibioticos + +
Acido azelaico e + +
Sistémicos
Antibidticos + T
Antiandrégenos +
Isotretinoina + + A +
El tipo de accion de cada farmaco antiacneico orientara a su eleccion en funcion de la lesion
clinica predominante.
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posee efectos antidrogénicos, ya que aumenta los niveles séricos de la globulina fijadora de hormonas sexuales
(SHGB), disminuyendo por tanto el nivel de andrégenos libres. Existen preparados con dosis bajas de acetato
de ciproterona (2 mg) combinados con etinilestradiol con accién contraceptiva. Los resultados del tratamiento
con estos preparados de baja dosis, son menores, por lo que debe mantenerse el tratamiento mas tiempo.

Estrogenos. Los estrogenos por via oral determinan una reduccion de la producciéon de sebo, pero
para que su efecto terapéutico sea suficiente, necesita dosis que pueden ocasionar efectos secundarios:
Feminizacion en el varon, y posibilidad de trombosis, flebitis, enfermedad hepética, etc en la mujer. Por ello
su utilidad en monoterapia es muy restringida, quedando restringidos a la combinacién con acetato de
ciproterona.

Corticoides. Los corticoides son muy beneficiosos en las formas intensas y graves. Las dosis deben
ser pequefias, porque en dosis altas son comedogénicos y dan lugar a erupciones acneiformes. Aunque
pueden actuar reduciendo la cantidad de sebo, su mayor accién se explica por el efecto antiinflamatorio.

Antibioticos. Su accion antibacteriana sobre el P. acnes, suprime los mecanismos que activan la
respuesta inflamatoria. Se pueden emplear tetraciclinas clasicas y eritromicina a dosis de 0,5 a 1 g diario,
mantenido durante al menos 6 meses. A dosis inferiores (250 mg/dia), se consiguen disminuir los acidos
grasos libres, pero las recidivas son mas frecuentes. La doxiciclina o la minociclina a dosis de 100 mg/dia
parecen igualmente eficaces. Pueden afectar a los dientes en desarrollo produciendo pigmentacion parda, e
inhibir el crecimiento esquelético fetal, por lo que no deben administrarse a mujeres embarazadas o menores
de 14 afos. Otro posible efecto secundario es la hipertension intracraneal benigna. Con la minociclina se han
descrito alteraciones hepaticas, induccion de anticuerpos antinucleares y lupus eritematoso, poliartritis y
neumonitis eosinofilicas.

La clindamicina, también eficaz a dosis de 300 a 600 mg/dia., no debe emplearse de forma rutinaria
por el posible riesgo de colitis ssudomembranosa, al favorecer el desarrollo del germen causante (Clostridium
difficile).

Una complicacién posible con el tratamiento prolongado con antibiéticos, es la foliculitis por gramnegativos,
esto es, la proliferacion de gérmenes gramnegativos (Klebsiella, Escherichia coli o Proteus, Pseudomonas),
que se manifiestan clinicamente como multiples pustulas o nédulos. El tratamiento se hara segun antibiograma
del contenido de las lesiones.

Isotretinoina. Ha revolucionado el tratamiento del acné intenso. El efecto fundamental, es una reduccion
de la secrecion sebacea, que no es por bloqueo androgénico, y que histolégicamente se relaciona con una
atrofia casi completa de las glandulas sebaceas. Ademas, disminuye la cohesién de los queratinocitos del
infundibulo folicular, favoreciendo la eliminacién de los comedones, acorta la cantidad de P. acnes, inhibe la
liberacion de enzimas lisosomales mediadores de la inflamacion, y reduce la quimiotaxis de los neutrofilos.
Por tanto, su acciéon es multiple, disminuyendo la secrecién sebacea, el nimero de gérmenes, y actuando
como antiinflamatorio. La dosis oscila entre 1 y 0,05 mg/kg/dia. Esta ultima, es la dosis que consideramos
mas adecuada, ya que los menores efectos secundarios hacen mucho mas aceptable el tratamiento por parte
del paciente. La dosis total acumulativa por encima de 120 mg/kg. se asocia con remisiones completas. Los
efectos secundarios, que son dosis dependientes, incluyen entre otros, sequedad de piel y mucosas, con
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queilitis en el 100% de los casos, elevacion de los lipidos sanguineos, y muy raramente desarrollo de granulomas
piégenos multiples. Con todo, el dato mas importante a este respecto, es su caracter teratogénico, influyendo
sobre la organogénesis, que hace limitado su uso en la mujer fértil, debiendo, si llega a administrarsele, tener
un estricto control anticonceptivo durante el tratamiento y dos meses después de suspenderlo.

Dieta. La dieta no interviene en la evolucion del acné, segun demuestran hechos clinicos y experimentales.
No existen alimentos que favorezcan ni la aparicion, ni el empeoramiento del acné. El tnico efecto conseguido
con algun tipo de control alimentario seria el de una reduccién calérica importante, que disminuiria la produccién
de sebo, pero no del resto de lesiones.

Radiacién ultravioleta. Su utilidad no esta demostrada. Algunos autores afirman que el espectro de
la longitud de onda correspondiente a la luz visible azul y roja puede incrementar sinérgicamente la mejoria
de las lesiones de acné obtenida con otros tratamientos.

Infiltraciones de corticoides. Representan una ayuda en el tratamiento de las lesiones de lenta
resolucion, fundamentalmente los quistes. Deben inyectarse de 0,025 a 0,1 ml de acetdnido de triamcinolona.
A veces, tras la inoculacion, se produce el drenaje de la lesion, con lo que la evolucion es todavia mas
favorable.

Crioterapia. Es una alternativa, para algunos autores mas Util que las infiltraciones, para acelerar la
evolucion de las lesiones néduloquisticas.

Tratamiento de las lesiones residuales (cicatrices). La mayoria de las cicatrices atréficas que al
principio son eritematosas, tras un periodo de varios meses, suelen ser mucho menos visibles. No obstante,
algunas pueden requerir tratamiento como dermoabrasion, peeling o laser. Complicaciones posibles son las
alteraciones de la pigmentacion y las cicatrices hipertroficas.

Las erupciones acneiformes son aquellos cuadros que participan de algunas de las caracteristicas del
acné vulgar, pero que difieren en otros aspectos.
Acné neonatal

En el recién nacido y en los primeros meses de vida puede presentarse una erupcion acneiforme con
comedones, papulas y pustulas que puede prolongarse hasta los dos afios de edad. Se ha sugerido que se
inicia como consecuencia de la estimulacién suprarrenal a partir de la placenta, o en respuesta a los andrégenos
maternos circulantes . Generalmente se resuelve espontaneamente o con tratamiento tépico.

Acné excoriado
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La manipulacion compulsiva de las lesiones de un acné vulgar, de mayor o menor intensidad, configura
lesiones erosivas y a veces ulcerosas y costrosas. La reiteracion en la manipulacion y la profundidad de las
lesiones determina la intensidad de las cicatrices. Es mas frecuente en mujeres. El tratamiento convencional
debe ayudarse de tratamiento psicoterapico.

Acné por farmacos

Existe un amplio nUmero de farmacos con los que se han referido erupciones acneiformes. Cuando
solo algunos de los pacientes sometidos a un farmaco determinado desarrollan acné, se interpreta como una
reaccion idiosincrasica. Otros farmacos, por el contrario, inducen una erupcion acneiforme de forma habitual

. El tratamiento ideal es retirar o disminuir la dosis del farmaco. Cuando esto no es posible se consigue
mejoria con tratamiento convencional topico al que se pueden afiadir antibiéticos sistémicos segun la intensidad
del cuadro.

Farmacos que con mayor frecuencia inducen
erupcion acneiforme

* Hormonas y esteroides
-Andrégenos
-Gonadotropinas
-Esteroides

* Hal6genos
-Bromuros
-Yoduros
-Halotano

* Antiepilépticos
-Difenilhidantoina
-Fenobarbital
-Troxidona

* Antituberculosos
-Isoniacida
-Rifampicina

* Otros
-Hidrato de cloral
-Cianocobalamina
-Litio

N (o

-Tiouracilo

-Tiourea

Se enumeran los farmacos que con mayor frecuencia inducen
una erupcion acneiforme, aunque son mas de 150 los referidos

como potenciales causantes en la literatura cientifica.

Acné neonatal
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Hormonas y esteroides. Los andrégenos, las gonadotropinas y el ACTH, empeoran un acné ya
existente o precipitan su aparicion, sobre todo si se administran en la pubertad. Los corticoides, producen el
mismo efecto, tanto por via general como tépica. Este acné difiere del vulgar por la localizacién (tronco,
hombros y porcion superior de los brazos, y menos en cara) y por el tipo de lesiones, generalmente papulas
eritematosas o pustulas que configuran un aspecto monomorfo . Los comedones, quistes y cicatrices son
infrecuentes. Histolégicamente la hiperqueratinizacion es escasa.

Halégenos. Yoduros y bromuros producen pustulas foliculares, también con tendencia al monomorfismo,
y mas inflamacion que la producida con los corticoides.

Anticonvulsivantes. El mayor riesgo de acné en los pacientes con tratamiento anticomicial, se encuentra
entre los que inactivan el farmaco de forma lenta (acetiladores lentos). Las caracteristicas de la erupcion, son
las mismas que las del acné esteroideo.

Acné ocupacional. Diferentes productos industriales como alquitran, aceites lubricantes de corte e
hidrocarburos clorados pueden ocasionar erupciones acneiformes también llamadas botén de aceite y cloracné.
Estas se caracterizan por grandes comedones, que ocasionalmente sufren procesos inflamatorios intensos.
La localizaciébn comun es en las zonas donde la piel esta en contacto intimo con la sustancia causante, o con
las prendas impregnadas por ella, como antebrazos y muslos.

Acné por cosméticos

Es la erupcion acneiforme debida al uso de sustancias cosméticas con poder comedogénico. Es mas
comun en mujeres jévenes o maduras. Las lesiones son escasamente inflamatorias, predominando los
comedones. La localizacién habitual es en la zona perioral y ramas mandibulares . En los hombres suele
estar en relacion con pomadas grasas para el pelo, situandose las lesiones proximas al limite del cabello.
Algunos jabones tienen también accién comedogénica, por lo que se ha descrito esta forma clinica en los
pacientes que llevan a cabo una higiene excesiva. El tratamiento supone la supresiéon de los productos
causantes. En la actualidad la mayoria de los cosméticos han demostrado previamente de forma experimental
no ser comedogénicos, por lo que es una erupcion acneiforme cada vez menos frecuente.

Acné por farmacos.
Erupcién acneiforme
monomorfa, de predominio
papuloso, por corticoides.

Acné por cosméticos de
predominio en tercio inferior
del rostro.
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Acné estival

Es una erupcién acneiforme de tipo monomorfo, similar al acné esteroideo, que aparece en pacientes
acnéicos tras la exposicion al sol, aunque su patogenia intima se desconoce. Fue descrito por Hjorth en 1972
en pacientes escandinavos durante su permanencia en el sur de Europa, y se han referido con posterioridad
poOCOS casos.

Acné conglobata

Es una forma clinica intensamente inflamatoria, en la que predominan los comedones, quistes, nédulos
y abscesos que tienden a confluir formando multiples fistulas supurativas, y dejando intensas cicatrices. La
localizacién es extensa, afectando el tronco alcanzando pecho, espalda, nalgas, hombros e incluso porcién
proximal de extremidades. La localizacion axilar e inguinal semeja la hidradenitis supurativa, con la que a
veces coexiste. Predomina en varones jovenes y persiste en la edad adulta, no tendiendo a la remision, como
ocurre en el acné vulgar. Casi siempre se aisla en las lesiones supurativas estafilococos coagulasa positivo.
El tratamiento con isotretinoina, antibidticos a dosis altas y corticoides sistémicos o intralesionales consigue
una mejoria importante en la mayoria de los casos.

Acné fulminante

También llamado acné agudo ulcerativo febril, es una forma grave e infrecuente de acné causada por
una respuesta inmunolégica frente al P. acnes. Cursa con importantes lesiones cutdneas con ulceras y
abscesos, y repercusion sistémica con fiebre, artralgias, anorexia, astenia, aumento de la velocidad de
sedimentacién globular y leucocitosis de forma constante, y adenopatias, hepatomegalia, nefritis, osteolisis
y otros signos y sintomas de forma inconstante. El tratamiento se inicia con corticoides orales y antibiéticos
a altas dosis. La isotretinoina puede provocar la liberacién de una gran cantidad de antigenos procedentes
del Propionibacterium acnes que puede agravar la reaccién inmunologica, por lo que esta contraindicada en
la fase aguda, pero una vez que se ha controlado esta, se puede introducir con dosis bajas, aumentado de
forma progresiva.

ambién llamada acné inversa, es una enfermedad supurativa cronica y cicatricial de los foliculos
pilosebaceos de las zonas cutaneas que poseen glandulas apocrinas (axilas, mamas, region perianal) que
se afectan secundariamente. A veces coexiste con acné noduloquistico.
Epidemiologia

Es mas recuente en la mujer, en la que predomina la forma axilar. Se inicia después de la pubertad, a
menudo en pacientes obesos y con acné o antecedentes de haberlo padecido.

Etiopatogenia

Es desconocida. Aunque anteriormente se ha considerado que el proceso se inicia con la obstruccion
de la glandula apocrina, los hallazgos de foliculits primaria e inflamacion perifolicular con glandulas apocrinas
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y ecrinas normales, ha llevado a la conclusién de que es una enfermedad primaria del foliculo pilosebaceo
con una posible alteracion secundaria de las glandulas apocrinas. De todas maneras, se desconocen las
causas intimas de los trastornos iniciales. Posiblemente, se requiera una predisposicion individual genéticamente
determinada e inducida hormonalmente. La obesidad, la irritacién y el traumatismo local (rasurados, ropas
muy apretadas, antitranspirantes, etc.) puede favorecer el comienzo de la enfermedad.

Manifestaciones clinicas

En axilas, mamas, region perineal, genitales, pubis, ingles y nalgas se forman abscesos que drenan
material seropurulento, provocando, tras las recurrencias, trayectos fistulosos, nuevos abscesos con varias
bocas supurantes llamados "en madriguera", fibrosis y cicatrices. A veces, la intensidad de éstas puede dificultar
la movilidad de la zona. No es infrecuente encontrar comedones gigantes con multiples salidas. En la region
perianal, los trayectos fistulosos pueden afectar al ano y al recto. Con frecuencia los pacientes son obesos y
padecen o han padecido acné. No es rara su coexistencia con acné conglobata.

Anatomia patoldgica

Se observa foliculitis e inflamacién perifolicular y periglandular con obstruccién y dilatacién del conducto
apocrino e infiltraciéon de polimorfonucleares. En los procesos mas crénicos, se evidencia fibrosis y fistulas,
asi como areas de hiperplasia seudoepiteliomatosa.

Diagnéstico y diagnédstico diferencial

La distribucion, la formacion de abscesos recurrentes, los trayectos fistulosos y las cicatrices, no permiten
errores diagnosticos en los casos bien establecidos. Sin embargo, las lesiones iniciales pueden ser confundidas
con otras infecciones cutaneas. Los grupos de lesiones aislados en una region, por ejemplo axilar o inguinal,
pueden remedar una tuberculosis colicuativa cutanea (escrofuloderma) o una actinomicosis, enfermedad de
Crohn y colitis ulcerosa.

Tratamiento

Ha de ser precoz para evitar la formacion de trayectos fistulosos que cronifiquen el cuadro. Los antibiéticos
sistémicos a dosis altas y prolongadas, los corticoides generales, el acetato de ciproterona y la isotretinoina
pueden ayudar. En los casos crénicos y recurrentes la extirpacion quirurgica de la zona es a menudo la Unica
medida terapéutica util. Debe recomendarse la reduccion de peso y la eliminaciéon de desodorantes, rasurados,
y prendas ajustadas.
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Nifia de 4 meses de edad, con lactancia materna, que comienza con una erupcidon monomorfa de predominio
papuloso con algunos comedones, localizado en mejillas desde dias después del nacimiento (véase figura
adjunta).

1. ¢ Qué dato deberia obtener inexcusablemente de la anamnesis?

A. Tratamientos previos realizados para la erupcion

B. Antecedentes de acné en la madre

C. Tratamiento medicamentoso por otros motivos recibido por la nifia
D. Tratamiento medicamentoso por otros motivos recibido por la madre
E. Otros hermanos con acné

Respuesta correcta: D. La madre padecia un penfigoide gestationes, desde el tercer trimestre del embarazo,
recibiendo desde entonces y hasta el momento actual, tratamiento sistémico con corticoides, por lo que la
respuesta acertada es la D.

2. s Cual seria su diagnéstico de presunciéon?

A. Acné neonatal

B. Acné infantil

C. Pustulosis neonatal benigna

D. Erupcién acneiforme por farmacos (corticoides)
E. Quistes de milio

Respuesta correcta: D. El diagndstico de presuncion seria el de erupcion acneiforme por corticoides, al recibir
la nifia el medicamento a través de la leche materna.

Dado que la madre se encontraba muy mejorada, se opt6 por suspenderle de forma progresiva pero gradual
el tratamiento con corticoides.
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3. ¢ Como trataria a la nifia?

A. No precisa tratamiento

B. Con antibioticos

C. Con peroéxido de benzoilo
D. Con retinoides

E. Con acido azelaico

Respuesta correcta: A. Dado que el origen de la erupcion se encontraba en el tratamiento con corticoides
de la madre, y que éste fue suspendido, las lesiones desparecieron espontaneamente en pocas semanas.
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Adolescente de 13 afios de edad, que consulta por lesiones de acné en la cara escasamente inflamatorias
pero que dejan importante cicatriz (véase figura adjunta), que evolucionan en brotes desde hace un afio.

1. ¢ Qué dato deberia obtener inexcusablemente de la anamnesis?

A. Tratamientos previos realizados para la erupcion

B. Antecedentes de acné en la familia

C. Regularidad del ciclo menstrual

D. Tratamiento medicamentoso por otros motivos recibido por la nifia
E. Si se manipula las lesiones con frecuencia

Respuesta correcta: E. Llama la atencién que las lesiones sean tan poco intensas y escasas, y que sin
embargo dejen cicatrices, lo que sugiere manipulacién de ellas, por lo que la respuesta acertada es la E.

2. ;Qué dato deberia obtener inexcusablemente de la exploracion?

A. La presencia de papulas

B. La presencia de comedones
C. La presencia de erosiones
D. La presencia de costras

E. La presencia de cicatrices

Respuesta correcta: B. Sin comedones no se puede hacer el diagnéstico de acné. Podria ser otro tipo de
lesion autoprovocada, pero sin comedones, no hay acné.
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3. ¢Con los datos anteriores, cual seria su diagnéstico de presunciéon?

A. Acné vulgar

B. Intoxicacién medicamentosa

C. Acné excoriado

D. Acné por cosméticos (jabones, cremas)
E. Picaduras

Respuesta correcta: C. El cuadro clinico con comedones, erosiones y costras, y el reconocimiento de la

manipulacién frecuente, habla de un acné exoriado, de tipo compulsivo. La paciente debe ser tratada tanto
de su acné como de su tendencia compulsiva a la manipulacién.
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Ricardo Suarez Fernandez

as manifestaciones cutaneas de las enfermedades sistémicas suponen un capitulo extenso de la
Dermatologia que podria ocupar la practica totalidad de cualquier curso de esta especialidad ya que, si
atendemos a criterios estrictos, muchos capitulos del presente curso podrian quedar integrados en esta
seccion. Por ello, vamos a desarrollar, con animo de conseguir el fin practico perseguido, tres entidades que
cualquier médico, pediatra, dermatélogo o de otra especialidad va a encontrarse en alguna ocasién en su
ejercicio profesional: neurofibromatosis con especial atencién a la tipo 1, esclerosis tuberosa y los distintos
tipos de mastocitosis.

as neurofibromatosis constituyen un grupo de enfermedades con herencia autonémica dominante
que afectan la piel, sistema nervioso, hueso y 0jos, y sistema endocrino con un amplio espectro de hamartomas,
alteraciones congénitas y tumores malignos en dichos sistemas’.

Aunque se han definido varios fenotipos clinicos de neurofibromatosis (7 tipos de Riccardi, 4 formas
de Houson...), las clasificaremos en tres subtipos: neurofibromatosis tipo 1 (NF1), también denominada
“periférica” o de von Recklinghausen, que es la mas frecuente, neurofibromatosis tipo 2 (NF2) o “central”, y
neurofibromatosis segmentaria, posiblemente una variante de la NF1 acontecida por un mosaicismo genético.

La NF1 es la mas frecuente de todas las neurofibromatosis. Afecta a uno de cada 3.000 recién nacidos
y constituye el 97% de todas las neurofibromatosis en la practica clinica. Fue descrita en 1882 por el
anatomopatoélogo Friedreich von Recklinghausen.

Es una enfermedad autondmica dominante aunque en un 50% de los casos aparece esporadicamente por
mutacion del gen (es la segunda tasa mas alta de mutacion genética tras la acondroplasia). El gen de la NF1
esta localizado en el cromosoma 17q11.2, caracterizado y secuenciado desde 19902. Es un gen largo de 350
kb de ADN, conteniendo 60 exones. Codifica una proteina denominada neurofibromina perteneciente a una
familia de proteinas GAP que actuan como regulador negativo del oncogen ras. Es, pues, un gen supresor
cuyo defecto provoca la aparicién de tumores y hamartomas. Hasta hace pocos afios, se habian constatado
mas de 240 mutaciones posibles en el gen de la NF1 (delecciones, inserciones, translocaciones...). Existe
un test comercial de diagnostico que detecta alteraciones en la proteina final codificada por ese gen. Sin
embargo, la enfermedad, de penetrancia muy alta, puede presentar un fenotipo muy variable sin poderse
predecir qué pacientes van a desarrollar la enfermedad clinica completa o sélo se va a manifestar por unas
“pocas manchas café con leche”, por ejemplo. Este fenotipo constituye un importante obstaculo a la hora de
decidir actitudes terapéuticas prenatales, por ejemplo.
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En 1987, el Instituto Nacional de la Salud americano establecio6 los actuales criterios de diagnostico
de NF1, que siguen siendo fundamentalmente clinicos3

Estos criterios diagnosticos son utiles fundamentalmente a partir de 6 afios, con una sensibilidad del
94% a esa edad. Sin embargo ,la sensibilidad cae a cifras del 30-40% en individuos de 1-3 afios por lo que
se esta dando mas importancia en estas edades a otros datos aparecidos en la primera infancia: macrocefalia,
talla baja, imagenes “brillantes” en la RMN, facies con implantaciéon auricular baja, displasia vertebral 6
esfenoidal.

Asi pues, veamos las manifestaciones clinicas mas importantes:

Manchas café con leche ©-7, ©-%. Es el signo clinico mas frecuente, apareciendo hasta en el 99% de los
pacientes*. También es el signo mas precoz, ya que puede observarse en el recien nacido o a una edad
temprana, aumentando en numero y tamafo con la edad. Son un criterio diagnostico si se aprecian 6 6
mas mayores de 5 mm en la etapa prepuberal o mayores de 15 mm postpuberal.

Criterios diagnésticos de la NF1 (2 o mas)

1. Presencia de 6 o0 mas manchas café con leche >5 mm prepuberales
0 >15 si es postpuberal
. Dos 0 mas neurofibromas, o un neurofibroma plexiforme
. Pecas / efélides en axila o ingle
. Glioma de la via 6ptica
. Dos 6 mas nodulos de Lisch (hamartomas del iris), observados por lampara de hendidura
. Displasia del esfenoides o adelgazamiento de la cortical de huesos largos,
con o sin seudoartrosis
7. Familiar de primer grado afectado de NF1

OOk WN

Manchas café con leche
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Sintomas dermatolégicos de enfermedades sistémicas

La clinica es variada, con color marrébn mas o menos claro habitualmente homogéneo y contornos mas
0 menos geograficos. Afectan sobre todo a tronco y extremidades, siendo raras en cara, palmas y plantas
y cuero cabelludo. Histolégicamente sblo observamos mayor concentracion de melanocitos con melanosomas
gigantes

Aunque son un dato casi constante, no son patognomonicas, ya que también las encontramos en poblacion
normal, en la esclerosis tuberosa y en el sindrome de McCune Albright.

La duda radica en el caso de presentarse 3 0 4 manchas café con leche en un recién nacido, sobre todo
en el caso de haber familiares afectados por la enfermedad. A dia de hoy Unicamente podemos ofrecer
“impresiones clinicas” que se podran basar en datos obtenidos de las exploraciones: macrocefalia,
hipertelorismo, RMN. Algun estudio cifra en un 59% las posibilidades de desarrollar una NF1 si en un
recién nacido observamos 6 6 mas manchas café con leche.

Neurofibromas . Son los tumores observados con mayor frecuencia aunque aparecen mas tarde,
hacia la pubertad. También aumentan de tamafio y nimero con la edad, llegando a presentarlos el 80%
de los pacientes en la tercera década de la vida. Pueden ser “dérmicos”, de consistencia blanda, mas o
menos pediculados e invaginables a la presion. Aparecen en toérax, extremidades vy, tipicamente, en areas
periareolares. Producen prurito con frecuencia y el tamafio varia desde milimetros a varios centimetros.
Otras formas “subcutaneas” siguen trayectos nerviosos, presentandose como nédulos elasticos sin apenas
relieve y a veces dolorosos. Histolégicamente, estan compuestos de células de Schwann, fibroblastos,
mastocitos y vasos sanguineos.

En un 15% observamos un tipo de neurofibroma muy caracteristico: el neurofibroma plexiforme, a veces
de gran tamafio, lo que puede afectar a estructuras vecinas, y con capacidad de malignizacién, por lo
que debe considerarse su extirpacion profilactica sobre todo ante cambios repentinos en el tamafio del
neurofibroma o un acusado dolor de la lesion.

Efélides axilares-inguinales ©-5. Es el llamado signo de “Crowe”, apareciendo en 80% de las NF1. No
lo encontramos en otras NF. Se desarrollan en la pubertad en forma de pecas, sobre todo en axilas.

Neurofibromas

Efélides axilares
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Otros signos cutaneos que encontramos en la NF1 son la hipertrofia de papilas en mucosas, el prurito
generalizado por la presencia de mastocitos en piel o los xantogranulomas juveniles, que se han relacionado
con el desarrollo de leucemia mielomonocitica juvenil en estos pacientes (riesgo hasta 300 veces superior),
quizas por una proximidad en los loci genéticos.

Dentro de los signos no dermatolégicos, aunque exceden el contenido del curso, vamos a mencionar los mas
frecuentes o importantes. La clinica extracutanea no se relaciona con la intensidad de los signos dermatologicos.

Manifestaciones oculares. A nivel ocular encontramos dos entidades: los n6dulos de Lisch y los
gliomas opticos. Los nddulos de Lisch son el signo mas tipico, presentes desde la infancia avanzada-
adolescencia y casi en 100% de los adultos afectados. Son hamartomas pigmentados del iris que solo
producen sintomas si distorsionan el cristalino por lo que, para apreciarlos, se necesita una lampara de
hendidura. Es un criterio muy util en familiares paucisintomaticos.

Los gliomas épticos (astrocitomas pilociticos) aparecen en un 15% de los casos, en la adolescencia. El
diagnostico se apoya en técnicas de imagen (RMN), ya que clinicamente es poco sintomatico, con
disminucion de agudeza visual en 25% y a veces proptosis si es un caso mas avanzado. El tratamiento
sera individualizado, con posibilidad de cirugia o radioterapia.

Manifestaciones 6seas. Aparecen en un 30% de los casos con un espectro clinico muy amplio: desde
una macrocefalia precoz, estatura corta, escoliosis (20%) con mayor o menor displasia vertebral,
pseudoartrosis congénita de tibia y radio, agenesia del esfenoides y defectos en la 6rbita ocular, tumores
neurales que provocan erosiones 6seas, etc.

Manifestaciones neuroldgicas. Constituyen un punto pronéstico importante, ya que marcaran el desarrollo
social del individuo. Inicialmente, ya en la primera infancia, podemos encontrar en la RMN, en un 60% de
pacientes, lesiones definidas como “objetos brillantes” a nivel de ganglios basales y cerebelo. Probablemente
sean pequefios astrocitomas con mala correlacién clinica, ya que se han intentado relacionar con la
aparicion de retraso mental, pero otros autores no los encuentran asociados con significacion clinica.

Nodulos de Lisch
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Existe una dificultad en el aprendizaje en un 40% de pacientes, con un retraso mental en 10% de los casos,
pero todo ello independiente del fenotipo cutaneo o sistémico acompafiante. También hay una mayor
incidencia de hidrocefalia que podria ser causa de macrocefalia. La epilepsia es infrecuente salvo si se
acompania de presencia de tumores gliales. Los tumores del sistema nervioso son mucho mas frecuentes
en los casos de NF2.

Otras manifestaciones. Practicamente en todos los sistemas se han encontrado patologias formando
parte del sindrome; asi, a nivel digestivo puede haber afeccion del plexo nervioso con estrefiimiento clinico,
a nivel renal se desarrolla hipertension arterial incluso con aparicion de feocromocitomas, a nivel endocrino
pubertad precoz.

El riesgo de malignizacion también es mayor en estos pacientes: por una parte el neurofibroma, sobre todo
plexiforme, puede desarrollar un neurofibrosarcoma con aumento brusco de tamafio o aparicién de dolor.
Se han descrito rabdomiosarcomas, tumores carcinoides y leucemia mielomonocitica juvenil.

El primer punto debe ser un diagnéstico preciso con un seguimiento multidisciplinario en el que
intervengan pediatras, oftalmélogos, dermatélogos, cirujanos, genetistas, médicos de familia, traumatélogos
y neurologos. El diagnostico debe ser confirmado por manifestaciones cutaneas, 6seas, neurolégicas y
oftalmoloégicas. Se intentara estudiar a los familiares de primer grado. El Comité de Genética de la Academia
Americana de Pediatria recomienda exploraciones fisicas anuales, asi como examen oftalmolégico. También
se debe evaluar la funcion psicomotriz, la existencia de hipertension arterial y la presencia de escoliosis.
Paralelamente, y segun los sintomas clinicos, se recomienda la realizacién de RMN para el diagnéstico y
seguimiento de posible tumores 6seos, oculares o neurolégicos, aunque no se aconseja de forma rutinaria.
Se debe vigilar el crecimiento agudo o la aparicién de dolor en los neurofibromas.

Un punto muy importante, aun sin solucion definitiva, es el diagnoéstico genético, sobre todo en casos
prenatales, ya que la probabilidad de transmitirlo es del 50% (autonédmico dominante). Sabemos que la
alteracién se encuentra en el brazo largo del cromosoma 17 pero también sabemos que se han descrito mas
de 240 mutaciones sin poder predecir el fenotipo clinico que va a desarrollar cada una de ellas. En resumen,
con las técnicas genéticas actuales podemos detectar si existe el defecto en el gen en mas del 80% de casos,
pero no qué grado de afectacion clinica va a desarrollar ese sujeto. Las técnicas diagnosticas se basan en
la deteccion de la proteina alterada (neurofibromina), lo que se consigue en un 70%. Esta cifra aumenta al
90% si conocemos la mutacién exacta, lo cual sélo se puede estudiar si tenemos a varios familiares afectados.
Este diagnéstico se debe confirmar en un servicio de Genética por técnicas de secuenciacién de ADN.

Existen grupos de pacientes afectados (www.nf.org) que suponen un importante apoyo para los pacientes
y sus familias.
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La neurofibromatosis segmentaria, considerada por algunos autores como una variante de la NF1, es
una enfermedad muy poco frecuente, se han descrito poco mas de 100 casos. Aparecen manchas café con
leche asociadas a neurofibromas en un unico territorio corporal, (rama mandibular, extremidad aislada...)d.

Patogénicamente se ha observado una anormalidad en una copia del gen de la NF1 en algunas células
a la vez que se respetan otras, debido quizas a una mutacién postcigética durante la embriogénesis; es el
llamado mosaicismo genético.

La duda radica en la capacidad de transmision a los descendientes ya que, aunque los mosaicismos
no se heredan, algun caso de NF segmentaria asocia sintomas sistémicos. En cualquier caso, en estos
pacientes, los test genéticos carecen de utilidad.

Esta enfermedad, mucho mas rara que la NF1, afecta a una de cada 50.000 personas. También es de
base genética y autonémica dominante, el gen alterado se encuentra en el cromosoma 22q12. Es también
un gen supresor y codifica una proteina llamada “merlina”.

A nivel cutaneo, la sintomatologia es muy escasa, quizas con ocasionales manchas café con leche y
algun schwanoma (clinicamente igual que los neurofibromas). Como vemos en ©-/, en los criterios diagnosticos
de la NF2 no aparecen signos dermatolégicos.

La sintomatologia, como vemos, es fundamentalmente auditiva y neurolégica, asi como ocular. La
inteligencia es normal y los tests genéticos son algo menos utiles que en la NF1.

a esclerosis tuberosa es una enfermedad genética autosémica dominante que afecta a la diferenciacion
y proliferacién celular con la formacion de hamartomas en varios 6rganos®. Se ha denominado con varios
términos: epiloia, enfermedad de Pringle Bourneville, y complejo esclerosis tuberosa, que es quizas el término
mas actual’.

Criterios diagnodsticos de la NF2

Se debe cumplir una de las siguientes posibilidades:

1. Neuroma bilateral acustico (schwanoma vestibular actual)

2. Un pariente de primer grado con NF2 y una de estas dos opciones:
a. Un schwanoma vestibular unilateral
b. Dos 0 mas de estas alteraciones: neurofibroma, meningioma, glioma, schwanoma,
catarata subcapsular posterior, calcificacion cerebral

3. Dos 0 mas meningiomas y uno de los siguientes: schwanoma, glioma, catarata subcapsular
posterior, calcificacion cerebral
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Afecta a uno de cada 7.000 recién nacidos y se hereda de forma autosémica dominante, aunque en
el 50-70% de los casos se atribuye a mutaciones espontaneas, cifra que quizas es menor si estudiamos
familiares que presentan formas minimamente sintomaticas.

Se han identificado dos locus genéticos. El primer gen (TSC1) se encuentra en el cromosoma 9:9q34,
mientras que el segundo gen (TSC2) lo esta en el cromosoma 16:16p13. Las proteinas que codifican estos
genes se denominan “hamartina” para el TSC1 (supresor) y “tuberina” para el TSC2, que interviene en la
diferenciacion y proliferacion celular, aunque ambas proteinas suelen actuar sinergisticamente. La variabilidad
clinica en cada familia se debe, segun algunos autores, a la necesidad de una segunda mutacién genética
en el par homologo.

La mayoria de los pacientes que desarrollan la enfermedad son diagnosticados en edad temprana (2-
6 afos).

Los criterios diagnosticos los encontramos reflejados en

Criterios diagnésticos del complejo esclerosis tuberosa

CRITERIOS MAYORES:
1. Angiofibromas faciales o placa frontal
2. Fibromas periungueales
3. Tres 6 mas maculas hipomelanéticas
4. Nevus tejido conectivo (chagren)
5. Multiples hamartomas nodulares retinianos
6. Tubérculo cortical
7. N6édulo subependimario
8. Astrocitoma célula gigante subependimario
9. Rabdomioma cardiaco
10. Linfangiomiomatosis
11. Angiomiolipoma renal

CRITERIOS MENORES

. Pits dentales multiples

. Pélipos rectales hamartomatosos

. Quistes 6seos

. “Heterotopias” blancas cerebrales con migracion radial
. Fibromas gingivales

. Hamartomas no renales

. Parches retinianos acromicos

. Lesiones cutaneas en “confetti”

. Quistes renales multiples

©O© 00 ~NO O WN =

Diagnostico definitivo: 2 criterios mayores 6 1 mayor y 2 menores
Diagnéstico probable: 1 criterio mayor y 1 menor
Diagnéstico posible: 1 criterio mayor 6 2 menores
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Manifestaciones dermatolégicas

Se observan en el 60-90% de pacientes, siendo muy variadas:

Maculas hipomelanéticas ©-°. Aparecen en 50-90% de los casos, siendo las lesiones mas precoces,
incluso en el recién nacido, y ayudando al diagnéstico precoz. Son maculas hipocréomicas, ovaladas o
lanceoladas, en tronco o extremidades, a veces en “grupos como papel de confetti”. Aparecen en la poblacion
normal en pequefio niumero. Se acentuan con la lampara de Wood.

Angiofibromas . Antes llamados de forma incorrecta “adenomas sebaceos”. Son las mas frecuentes,
afectando a mas del 70% de los pacientes mayores de 5 afios. Son papulas firmes, perinasales y perilabiales,
en mejillas y zona del mentdn, de 2-8 mm, eritematosas y fibrosas. Son motivo frecuente de consulta estética
y se han tratado con electrocoagulacion, y laser CO,.

Fibromas periungueales (tumor de Koenen) . Aunque de forma aislada, pueden ocurrir tras
traumatismos de la zona, en los casos de afectacién multiple son practicamente patognomoénicos de la
enfermedad, pero sélo aparecen en 15-20% de los casos, generalmente en la adolescencia o en la vida adulta.
Son tumoraciones rosadas, firmes, que emergen de los pliegues ungueales. Pueden ser la Unica manifestacion
de la enfermedad.

Placas de piel chagrén (piel de lija) . Son hamartomas del tejido conectivo. Aparecen placas
elevadas, fibrosas y rugosas, con superficie mostrando un acusado pronunciamiento de los foliculos, localizadas
frecuentemente en la zona lumbosacra. Su frecuencia es del 20-30%.

Placa fibrosa frontal. Como la anterior, pero localizada a nivel frontal. Aparece a edades mas tempranas,
incluso en el nacimiento. Puede afectar al parpado, mejilla o cuero cabelludo.

Se han descrito otras lesiones dermatoldgicas mas infrecuentes, como manchas café con leche, fibromas
blandos, fibromas gingivales, angiomas y poliosis. El piqueteado dental aparece en casi un 80% de los pacientes
y constituye un criterio menor actual

Manifestaciones neurologicas

Constituyen el factor prondstico mas importante.

Los hamartomas (tubérculos corticales) son lesiones focales, localizadas habitualmente entre la
sustancia gris y la blanca. Su niumero parece relacionarse con la presencia de convulsiones y el grado de
retraso mental. Las crisis epilépticas aparecen en el 80-90% de pacientes, frecuentemente en la primera
infancia, formando en ocasiones parte del sindrome de West. El retraso mental existe en un 60% de pacientes,
habitualmente en relacién con la frecuencia de crisis epilépticas. Otros rasgos frecuentes son el autismo y
el sindrome de hiperactividad.

También aparecen nédulos subependimarios con frecuencia calcificados y tumores subependimarios
de células gigantes que puede provocar hidrocefalia.
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Sintomas dermatolégicos de enfermedades sistémicas

Maculas hipomelanéticas
Angiofibromas
Fibromas periungueales

Placas de piel chagren

Piqueteado dental
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Manifestaciones oculares

Los facomas retinianos constituyen la lesion mas caracteristica, aunque con poca sintomatologia al
encontrarse en retina periférica. También se encuentran lesiones gliales multinodulares, cambios pigmentarios
hipopigmentados en la retina y cataratas congénitas.

Otras manifestacones

Se han descrito alteraciones en la practica totalidad de los érganos, pero quizas si destacaremos los
siguientes:

- Angiomiolipomas renales y quistes, con una mayor frecuencia de tumores renales.

- Rabdomiomas cardiacos casi en un 50% de pacientes, detectables prenatalmente por ecocardiografia.
Suelen ser multiples y silentes y tienden a disminuir con los afios. En ocasiones provocan problemas
obstructivos o de conduccion.

- Linfangiomiomatosis pulmonar con formacién de quistes y aparicion de disnea, neumotérax e insuficiencia
respiratoria.

Pdlipos gastrointestinales, sobre todo de recto, quistes déseos, aneurisma de aorta, alteraciones tiroideas,
hamartomas hepaticos, pubertad precoz o gigantismo serian otras manifestaciones encontradas en estos
pacientes.

El manejo de la esclerosis tuberosa, como es de esperar, serd multidisciplinar en funcién de la
sintomatologia que acompafie. Se han sugerido las siguientes exploraciones de imagen, aunque su eleccion
variara segun el cuadro clinicoS.

- Tomografia axial computarizada (TAC) craneal o resonancia magnética nuclear (RMN)
- Electroencefalograma si aparecen crisis epilépticas

- Ecografia renal, mas util en adultos para control de neoplasias renales

- Ecocardiografia, sobre todo en neonatos con sospecha de rabdomiomas

- Tests neuroldgicos para evaluar el desarrollo psicomotriz

- Diagnéstico molecular, no desarrollado de forma rutinaria en la actualidad

En los pacientes ya diagnosticados, segun la clinica acompanante, se realiza una TAC o RMN cada
2-3 afos. En los pacientes adultos, una tomografia pulmonar nos permite visualizar dafio a ese nivel.

En cuanto a los familiares del paciente, se puede realizar TAC craneal, asi como ecografia renal y
busqueda de lesiones cutaneas (luz de Wood...).

Por supuesto, en todos los casos es imprescindible la adecuada exploracion fisica, tanto cutanea, como
general.

En cuanto al pronéstico, un 20% de los pacientes fallecen antes de los 30 afios, por hidrocefalia o
complicaciones neurolégicas, hemorragia renal o insuficiencia respiratoria.
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as mastocitosis constituyen un grupo de enfermedades caracterizadas por una proliferacion y acimulo
de mastocitos en la piel, a veces con afectacion de otros 6rganos. Su clasificacion basica se muestra en

Los mastocitos son células derivadas de los precursores hematopoyéticos. Su proliferacion y depésito
determina el tipo de sintomatologia encontrada, bien por depésito celular, bien por liberacidon de mediadores
preformados, como son la histamina, la heparina, las prostaglandinas, la serotonina, el acido hialurénico, el
factor de activador de plaquetas, el factor de necrosis tumoral, etc. Los factores que pueden provocar esta
degranulacion de mastocitos son variados: estimulos fisicos como el calor, el ejercicio fisico, los opiaceos,
farmacos, etc., provocando diversa sintomatologia clinica, como enrojecimiento, diaforesis, nauseas y vomitos,
cefalea, diarrea y dolor abdominal, rinorrea y sincope.

Las mastocitosis, aunque de etiologia desconocida, probablemente constituyen una respuesta hiperplasica
ante un estimulo desconocido®. Sin embargo, en ocasiones se ha encontrado clonalidad en las células,
apoyando un concepto neoplasico de la enfermedad.

Su descripcién data de finales del XIX encontrando células “cebadas” (mastung en aleman) en la
histopatologia.

Mastocitoma

Representa aproximadamente el 10% de los casos, apareciendo sobre todo en la edad infantil. Suele
ser una lesién unica en forma de placa o nédulo de color rosado , , a veces con vesiculas en la
superficie. El tamafio es variable, 2-4 cm, y, como casi todas las formas de mastocitosis, presenta un signo
de Darier positivo , esto es, al frotar con una superficie roma, se produce un enrojecimiento habonoso,
a veces ampolloso y pruriginoso de la lesion, motivado por la liberacion de mediadores mastocitarios a nivel
local.

Clasificacion de las mastocitosis

- CUTANEAS
- Mastocitoma
- Urticaria pigmentosa
-Telangiectasia macular eruptiva persistente
-Mastocitosis cutanea difusa

- SISTEMICA

- MALIGNA
- Leucemia mastocitica
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El pronéstico del mastocitoma es bueno, ya que tiende a involucionar durante los primeros afos de la
infancia y sin presentar sintomatologia sistémica alguna.

El diagnostico, ademas de clinico y mediante el signo de Darier positivo, puede necesitar de confirmacion
histolégica, encontrando una banda de mastocitos en la dermis papilar , mas evidentes con tincion de
Giemsa. La biopsia se realizara sin adrenalina para no degranular los mastocitos.

Es la forma clinica de mastocitosis mas frecuente , afectando fundamentalmente a lactantes y
nifios. La aparicion en la adolescencia o en el paciente adulto obliga a descartar formas sistémicas de
mastocitosis (7% de las UP en adolescentes y hasta 30% de las UP del adulto).

Las lesiones son maculas y papulas eritematosas y marronaceas persistentes, extendidas por toda la
superficie, aunque es infrecuente la afectacion de mucosas y palmas y plantas. El nUmero de lesiones varia
de unas pocas maculas hasta la practica totalidad del tegumento.

El signo de Darier es positivo en las lesiones y ayudan al diagnéstico el prurito y el dermografismo. Se
desencadena por ejercicio fisico, ansiedad, comidas picantes, bafios calientes, estados febriles, etc.

Histolbgicamente, encontramos un infiltrado de mastocitos mas discreto que en el mastocitoma, a veces
s6lo con disposicidon perivascular.

Aunque es muy rara la afectacion de médula ésea, no es infrecuente la presencia de sintomatologia
general con enrojecimiento, diarrea y dolor abdominal. Suele persistir una pigmentacion residual por estimulo
melanocitario; de ahi el nombre de urticaria pigmentosa

El pronéstico es bueno, con la resolucion del cuadro en la pubertad en el 50% de los casos y otro 25%
en la adolescencia-edad adulta. No suelen ser imprescindibles los estudios para descartar patologia en otros
6rganos, salvo en casos muy extensos y de mala evolucion.

El tratamiento sera sintomatico, evitando factores desencadenantes histaminoliberadores como
antiinflamatorios no esteroideos, acido acetilsalicilico, opioides, contrastes yodados y alimentos
histaminoliberadores, como embutidos, frutas tropicales o latas de comida en conserva. Administraremos
antihistaminicos anti-H1 o incluso anti-H2, asi como estabilizantes de membrana del mastocito como el
cromoglicato sédico. Tener precaucion con las picaduras de insecto y tener a mano adrenalina para tratamiento
precoz en los casos de shock anafilactico. Se ha utilizado PUVA-terapia con buenos resultados, aunque
quedara reservado para adolescentes o adultos.

Se debe tener precaucion con la anestesia general. En estos casos, se recomienda someter al paciente

a un pretratamiento con corticoides y antihistaminicos. En los casos con afectacion sistémica se emplea con
éxito el interferon alfa-2b.
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Sintomas dermatolégicos de enfermedades sistémicas

Mastocitoma Banda de mastocitos en la dermis papilar (tincion de Giemsa)
Mastocitoma Urticaria pigmentosa
Signo de Darier positivo Urticaria pigmentosa
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Telangiectasia macular eruptiva persistente

Mucho menos frecuente, y de aparicion en la edad adulta. Consiste en multitud de lesiones telangiectasicas
sobre todo a nivel del tronco, con Darier menos positivo que las otras formas clinicas al tener menor niimero
de mastocitos en la lesion.

Mastocitosis cutanea difusa

Caracterizada por la infiltracion difusa de la piel mas que por lesiones individuales. Aparece en los
primeros meses de vida con un infiltrado de mastocitosis que provocan un engrosamiento generalizado de
la piel, que queda semejante a la piel de naranja, sobre todo en las areas de flexién. La sintomatologia general
por afectacion sistémica es frecuente. con hipotension arterial, shock, diarrea... Se deben realizar exploraciones
de médula 6sea, hueso y hepatoesplénica para valorar la posible terapia con interferén.

Mastocitosis sistémica

Como hemos ido comentando, la sintomatologia sistémica en formas cutaneas puras no es infrecuente
(hasta un 50% de los casos de UP). Sin embargo, cuando hablamos de mastocitosis sistémica nos referimos
a aquella mastocitosis en que estan comprometidos mas de un érgano o bien aquella en que la médula 6sea
esta afectada por la enfermedad.

Acontece sobre todo en adultos y puede desarrollar sintomatologia y ocupacion mastocitica en diferentes
sistemas.

Médula 6sea. Constituye la segunda localizacion en frecuencia mas afectada tras la piel. Se debe
sospechar si presenta anemia, trombocitopenia, leucocitosis. Mas frecuente en adultos. Los mastocitos alterados
expresan CD25 y CD2 en superficie

Telangiectasia macular eruptiva persistente
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Hueso. La con formacién de esclerosis y desmineralizacién ésea la pueden presentar hasta el 10% de UP y
90% de las sistémicas. Aparece en huesos largos y pelvis y se visualiza mediante radiografia o RMN.

Tracto gastrointestinal. Tercer 6rgano en frecuencia afectado. Se ve en 4% nifios y 50% adultos y se presenta
como dolor abdominal acompafiado de ulcera gastroduodenal.

También encontramos en ocasiones hepatosplenomegalia, adenopatias, crisis epilépticas, irritabilidad
por afeccion del sistema nervioso central y taquicardia.

En los casos, rarisimos, de aparicion de mas de un 10% de mastocitos en sangre periférica, con
eosinofilia y adenopatias, nos encontraremos ante una leucemia mastocitica.

El diagnostico de presuncién suele ser clinico, con el test de Darier positivo, aunque la biopsia
confirmatoria suele ser necesaria. Es aconsejable la realizacién de un simple hemograma para ver si existe
anemia, leucocitosis, trombopenia y eosinofilia, predictoras de afectacion sistémica.

Las técnicas de imagen de huesos largos y pelvis, asi como gastrointestinales, se realizaran si la
sintomatologia asi lo aconseja.

Se ha ido desarrollando una serie de medidas en sangre y orina que nos ayudan tanto al diagnéstico
confirmatorio como al seguimiento clinico:

- Histamina en orina de 24 horas.

- Metabolitos de la histamina: N-metilhistamina en orina y N-metilimidazolacético en orina, mas especificos
y sensibles que la histamina, aunque sus cifras disminuyen con la edad. Como la histamina, pueden elevarse
en sindrome hipereosinofilicos.

- Triptasa en sangre, mas especifica, sobre todo la alfa-triptasa. Existe correlacion con el grado de afectacion
sistémica y la respuesta clinica a los tratamientos

En los casos en que se encuentre anemia persistente, sintomatologia general intensa, hepatosplenomegalia,

adenopatias o en la edad pospuberal, se realizara un aspirado y/o biopsia de médula ésea. Como todas las
biopsias de estos pacientes, se realizara sin adrenalina.
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Varén de 16 afios con retraso mental y antecedentes de crisis epilépticas desde la infancia. Desde los
10 afos nota la aparicion progresiva de lesiones papulosas localizadas en zona centrofacial (véase figura)
que le producen prurito.

1. ¢ Cual es el diagnostico de presuncion?

a) Acné juvenil

b) Neurofibromatosis tipo 1

c) Papulas nasales idiopaticas

d) Posible esclerosis tuberosa

e) Esclerosis tuberosa definitivamente

Respuesta correcta: D. Las lesiones que presenta el paciente son sugestivas y compatibles con los
“angiofibromas” de la esclerosis tuberosa. El hecho de presentar retraso mental y crisis epilépticas apoyan
este diagnostico. Sin embargo, los angiofibromas no son patognomoénicos de esta enfermedad y debe
confirmarse. No es infrecuente, en formas leves e incompletas de la enfermedad, confundir estas lesiones con
acné, ya que aparecen en la edad preadolescente. Sin embargo, en la esclerosis tuberosa no aparecen
comedones, ni pustulas, ni quistes como en el acné. Las papulas nasales son angiofibromas, generalmente
en escaso numero, que aparecen en la zona perinasal de la poblacion sana sin ningun significado patolégico

2. Ante este cuadro clinico, y si el paciente no ha sido diagnosticado de ninguna enfermedad
concreta, ¢ qué debemos hacer?

a) Nada, puesto que es un cuadro autolimitado

b) Confirmar que se trate de una esclerosis tuberosa segun los criterios diagnésticos
c) Esperar unos afios a que desarrolle un rabdomioma cardiaco para ser diagnosticado
d) Tratar con antibioticos la papula infectada

e) La biopsia de piel es obligatoria para el diagnéstico
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Respuesta correcta: B. La esclerosis tuberosa se diagnostica por una serie de criterios clinicos y de diagnostico
histolégico o de imagen (véase de la unidad). Segun la edad del paciente se pueden encontrar diferentes
cuadros clinicos: en la primera infancia, crisis epilépticas y maculas hipocromicas, en la infancia tardia
angiofibromas y fibromas periungueales, hamartomas en la adolescencia...

También es importante investigar a la familia, que puede tener formas incompletas que nos ayuden a definir
la linea hereditaria. Si las lesiones son evidentes, como en el caso que nos ocupa, la biopsia de piel no es
obligatoria. El rabdomioma cardiaco suele aparecer en la etapa neonatal o incluso ser diagnosticado
prenatalmente con ecografia

3. Una vez diagnosticado de esclerosis tuberosa, ¢ qué seguimiento debemos realizar?

a) Valoracién multidisciplinaria (médico general o pediatra, neurdlogo y, en el caso de otra sintomatologia, el
meédico especialista indicado

b) Debe realizarse TAC o RMN cada 3-4 meses

c¢) La clinica sistémica es muy infrecuente. No hacer nada

d) Debe tenerse especial precaucion en la aparicion de meningiomas

e) Prestar atencion a la posible aparicion de una sordera, habitual por afectacion del VIII par craneal

Respuesta correcta: A. Ante un cuadro clinico sospechoso de ser una esclerosis tuberosa, se debe realizar
un seguimiento multidisciplinario, ya que la patologia puede acontecer en muchos 6rganos o sistemas.
Habitualmente se realiza una exploracion clinica intensa y repetida en busca de signos clinicos que nos
orienten a qué exploraciones debemos realizar. En un primer estudio se suele estudiar al paciente mediante
RMN-TAC del sistema nervioso central, electroencefalograma si existen crisis epilépticas, ecografia renal,
ecocardiografia, test de desarrollo psicomotriz y estudio de familiares. Los estudios de imagen deben limitarse
a una periodicidad razonable (1-2 afios). No son frecuentes los meningiomas ni la afectaciéon de pares craneales
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Sintomas dermatolégicos de enfermedades sistémicas

Caso clinico 2

Nifia de 5 afos que presenta la aparicion de lesiones maculosas pigmentadas desde la primera infancia
localizadas en tronco y extremidades (véase figura) respetando palmas, plantas y cara. Inicialmente las lesiones
picaban, sobre todo al rozar o al realizar esfuerzos fisicos. En los ultimos meses parecian ir remitiendo.

1. ¢ Qué diagnéstico nos planteariamos?

a) Liquen plano

b) Urticaria crénica

c¢) Urticaria pigmentosa

d) Ninguno de las anteriores
e) Todos las anteriores

Respuesta correcta: C. La urticaria pigmentosa es la forma clinica mas frecuente de mastocitosis y se
caracteriza por la aparicion, generalmente en la infancia, de elementos maculosos, que producen prurito y
pigmentacion posterior. Afecta sobre todo a tronco y extremidades, respetando palmas, plantas, mucosas y
cuero cabelludo. El prurito se desencadena por alimentos, ejercicio fisico, calor, etc.

El liquen plano, aunque no excepcional, es raro en la infancia y afecta otras zonas de forma mas tipica como
axilas, antebrazos y mucosas.

La urticaria cronica, de etiologia multifactorial, no deja pigmentacion en las lesiones al resolverse.

2. ;Qué pruebas de diagnoéstico realizaria?

a) Exploracion fisica y hemograma

b) Signo de Darier

c) Biopsia de piel

d) Medicién de metabolitos en orina o triptasa en sangre si esta disponible
e) Todas las anteriores

Respuesta correcta: E. Aunque la urticaria pigmentosa tiene un pronéstico muy bueno, sobre todo en los
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casos iniciados en la primera infancia, debe realizarse un correcto diagnéstico clinico apoyado en una test
de Darier positivo (aparicion de lesion habonosa al frotar una lesion), con una confirmacion histolégica que
muestre el aumento de mastocitos en dermis, y un estudio basico que nos oriente hacia la presencia de
afectacion sistémica de la mastocitosis. Para ello, el hemograma no debe mostrar anemia ni trombopenia, y
los metabolitos de la histamina o la triptasa deben encontrarse en limites normales.

3. Una vez confirmado el diagnéstico de urticaria pigmentosa sin afectacion sistémica, s qué
tratamiento debemos realizar?

a) Vigilancia clinica y evitar factores desencadenantes

b) Antihistaminicos en situaciones de prurito y precaucién con las picaduras y la induccién de la anestesia
c) Corticoides orales mantenidos

d) Ay B son ciertas

e) A, By C son ciertas

Respuesta correcta: D. La urticaria pigmentosa es una forma de mastocitosis habitualmente autoresolutiva
en la infancia tardia o adolescencia. Caso de prolongarse o ser progresiva se debe descartar afectacion
sistémica (médula 6sea, por ejemplo), por lo que la vigilancia clinica es importante.

Dado que el ejercicio fisico, el calor y otros desencadenan el prurito, deben controlarse estos factores, sobre
todo aquéllos peligrosos para la salud del paciente, como las picaduras de insecto y la anestesia, que puede
provocar un shock anafilactico. Los corticoides s6lo se emplean en prevenir algunas situaciones y el tratamiento
farmacologico habitual se limita a antihistaminicos anti H1 o H2, y estabilizadores de membrana, como el
cromoglicato sédico.
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Francisco Vanaclocha

a dermatitis atépica (DA) es una enfermedad con una prevalencia del 5-20% en la poblacion general,
sin diferencias raciales, y que supone unas de las 10 primeras causas de consulta dermatologica. Predomina
en nifos y adolescentes, en donde la prevalencia se situa en el 15-20%. El 60% de los pacientes inician la
enfermedad en el transcurso del primer afio de vida y en el 85% de los casos en los primeros 5 afos.

Se puede definir la DA como una enfermedad inflamatoria crénica y pruriginosa que afecta
fundamentalmente a los niflos, aunque también puede afectar a los adultos, y que lleva un curso crénico. A
menudo se asocia a IgE elevada e historia personal o familiar de alergias tipo |, rinitis alérgica o asma, pudiendo
llegar a desarrollar estas ultimas manifestaciones hasta un 50% de los pacientes.

La DA provoca un fuerte impacto en la calidad de vida en el paciente y sus relaciones interpersonales,
y también en la de los familiares. Por ello, es recomendable la utilizacion de cuestionarios de calidad de vida
(QOL) para ayudar al médico a conocer el impacto de la DA en los nifios y adolescentes y para mejorar las
opciones terapéuticas. Se conocen unos factores de riesgo que tienden a una mayor severidad en la DA:
comienzo precoz (primer afio de vida), estatus atépico (asma y fiebre del heno) y el residir en un area urbana.

a DA aparece en tres estadios relacionados con la edad, que van separados por periodos de remision
y de solapamiento. El estadio infantil que cubre desde los 2 meses a los 2 afios de vida, se caracteriza por
placas eritematosas, muy pruriginosas, descamativas, costrosas en mejillas y zonas de extension de las
extremidades, con ocasional extensién al cuero cabelludo. A veces es dificil hacer, sélo por la clinica, el
diagnéstico diferencial con la dermatitis seborreica -

El segundo estadio, entre los 2 y los 12 afios, muestra lesiones localizadas en las zonas de flexion,
especialmente en las fosas antecubitales y popliteas, la parte volar de las mufiecas y en los tobillos. En esta
fase, las lesiones tienden mas a la formacién de papulas que a la exudacion, llegando a formas placas
liquenificadas con formacion de fisuras y

Dermatitis atopica del lactante
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Dermatitis atdpica del lactante

Dermatitis atépica del nifio

') NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

Dermatitis atopica

En el tercer estadio, a partir de la pubertad, aparecen placas liquenificadas en areas flexurales, lesiones
en la frente y zonas periorbitarias y también en mufiecas, tobillos, dorso de los pies y dedos de manos y pies.
Los pacientes pueden haber sufrido un curso crénico y recidivante desde la infancia o no haber presentado
ningun problema cutaneo desde la infancia -

Dermatitis atépica del adulto
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Los criterios diagnoésticos mas usados son los recomendados por Hanifin y Rakja, divididos en criterios
mayores y menores - . El prurito es un sintoma tan cardinal de la DA que su ausencia puede sugerir
otros diagnoésticos, asi como la piel seca, especialmente en invierno.

I mejor conocimiento y los nuevos descubrimientos en la inmunopatogenia de la DA podran ofrecernos
la posibilidad de un tratamiento dirigido mas preciso, no sélo para la DA, sino con potencial para alterar el
curso de esta enfermedad. Por el momento, el manejo de la DA incluye el evitar los irritantes y los desencadenantes
especificos, reparar y mantener la funcién barrera, interrupcién del circulo picor-rascado y reduccion de la
inflamacion.

La piel atopica presenta un aumento de la eliminacién transepidérmica de agua con una alteracion de
la funcién barrera, que reside en la capa cornea. Esta capa cérnea esta formada por los corneocitos, ricos
en proteinas, embebidos en una matriz intercelular rica en lipidos, dando la clasica imagen de ladrillos y
cemento. La capa cornea tiene las misiones de impermeabilizacién, atrapamiento de agua, permeabilidad
selectiva para sustancia lipofilicas y, la descamacion. Los corneocitos contienen una matriz proteica con una
mezcla de sustancias higroscépicas que mantienen los corneocitos hidratados. Esta matriz es una mezcla de
ac. lactico, urea, sales y aminoacidos, por degradacion de la filagrina, y constituye el factor hidratante natural
(FHN). La matriz intercelular, que constituye un 10% de la capa cornea, esta compuesta por diversos lipidos,
fundamentalmente ceramidas, y se distribuyen en tres estratos bicapa. Esta matriz intercelular forma la auténtica
capa barrera, para el control del agua a través del estrato corneo y el sellado de los corneocitos (FHN). En
suma, los mecanismos de la piel para mantener la humedad son el factor hidratante natural de los corneocitos
y la triple capa lipidica extracelular.

En la DA se ha demostrado una disminucién de los niveles de ceramidas que conducen a un defecto
de la funcién barrera; ésta produce un aumento de la pérdida de agua en la capa cérnea, contrayéndose los
corneocitos y dando una sensacién de piel seca. Ademas, se favorece la penetracion de irritantes y de
alergenos, y la colonizacion por S. aureus.

Dermatitis atépica. Criterios mayores ( tres o mas)

Prurito
Morfologia y distribucién tipicas
Liguenificacion flexural en adultos
Afectacion facial y zonas de extension en bebés y
ninos
Dermatitis crénica y recidivante
Historia personal o familiar de atopia (asma, rinitis alérgica,
dermatitis atopica)
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Dermatitis atépica. Criterios menores (tres o mas)

Xerosis

Ictiosis, palmas hiperlineares o queratosis pilar
Test cutaneos de alergia tipo |

Aumento de IgE

Edad precoz de comienzo

Tendencia a infecciones cutaneas (S. aureus y H. simplex)
Tendencia a dermatitis de manos y pies
Eccema areolar

Queilitis

Conjuntivis recurrente

Pliegue infraorbitario de Dennie-Morgan
Queratocono

Cataratas anteriores subcapsulares
Pigmentacion periocular

Palidez peribucal

Pitiriasis alba

Pliegues cervicales anteriores

Picor cuando sudan

Intolerancia a la lana y a los solventes lipidicos
Acentuacion perifolicular

Intolerancia alimentaria

Curso influenciado por factores ambientales o emocionales
Dermografismo blanco
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Dermatitis plantar juvenil

Dermatitis perioral por salivaciéon

Queilitis en el adulto
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La mejor manera de hidratar la piel es mediante bafios. Los bafios ademas pueden reducir la colonizacion
por S. aureus. Pero es importante prevenir el efecto de evaporacion aplicando inmediatamente la medicacién
o el producto hidratante tras el bafio o el remojado de la piel.

Los emolientes son sustancias que suavizan la piel. Tras su aplicacién forman una capa oleosa en la
capa cérnea, con lo que el agua de la transpiracidon queda atrapada, los corneocitos se hinchan y se cierran
las fisuras. Ello da una sensacién de piel suave y, lo mas importante, se impide la penetraciéon de alergenos
e irritantes. Se ha demostrado que la utilizacion de emolientes reduce la necesidad de corticoides tépicos.

Los pacientes con DA tienen un umbral de respuesta a los irritantes reducido y necesitan evitarlos en
mayor medida. Debido a que los jabones y detergentes son irritantes potenciales, a menudo a estos pacientes
se les advierte que nos los utilicen. En un estudio doble ciego, controlado contra placebo, la utilizacion de un
jabon antimicrobiano (triclocarban) condujo a una disminucion de la colonizacién por S. aureus y a una mejoria
clinica significativa en comparacion con el jabén placebo. Por lo que la utilizacion de lavados frecuentes con
jabones suaves con efecto antiséptico podria ayudar a prevenir y mitigar los rebrotes. Si los pacientes utilizan
piscinas tratadas quimicamente, deben aclararse posteriormente y aplicarse un emoliente. Actualmente ya
existen productos hidratantes con siliconas que ejercen un cierto efecto impermeabilizante, con lo que estaria
indicada su aplicacién antes del bafio en piscinas con agua clorada.

La temperatura en casa y en el trabajo debe ser moderada con un grado de humedad adecuado para
disminuir la sudoracion. La sudoracion excesiva empeora la DA. Deben evitarse las prendas de ropa oclusivas
y ser sustituidas por prendas de algoddn o mezcla amplias. Es mas importante que la prenda no sea de textura
aspera y sea amplia, que sea de fibras naturales o sintéticas.

No hay pruebas concluyentes de que la manipulacién dietética o la evitacion de aeroalergenos en la
madre prevengan la DA en el bebé o en el nifio. Un estudio prospectivo demostrd que la restriccion dietética
en la madre durante los ultimos 3 meses de embarazo y durante la lactancia, y en la dieta del nifio hasta los
2 afos de vida produjo una disminucién de la prevalencia de la DA a los 12 meses, pero no a los 24 meses,
comparada con el grupo control. El seguimiento hasta los 7 afios no mostré tampoco ninguna diferencia. La
lactancia materna exclusiva, o su prolongacién, han mostrado resultados contradictorios. En cuanto a los
aeroalergenos, los resultados tampoco estan claros y, aunque en varios estudios controlados el uso de fundas
de colchén impermeables al acaro del polvo se demostréd mejoria en aquellos pacientes con DA sensibilizados
al acaro, otros estudios no lo han confirmado.

Las alergias alimenticias juegan su papel en el grupo de pacientes con DA sensibilizados a diferentes
alimentos, y la eliminacién de los alimentos alergénicos demostrados de la dieta del paciente lleva a una
mejoria de la DA. Pero con el tiempo, los pacientes pueden hacerse tolerantes incluso en presencia de tests
cutaneos positivos.
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Los probiéticos durante el embarazo y la lactancia pueden retrasar el comienzo de la DA en bebés y
en nifios. Pero nos faltan datos acerca de la dosificacién, seguridad y duracion del tratamiento, y sobre todo
la comparacién en los productos comerciales de los distintos paises.

No hay evidencia de la eficacia terapéutica de los aceites de pescado y de borraja, ni de los suplementos
vitaminicos o minerales.

Los corticosteroides tépicos (CT) son eficaces en la reduccion de la inflamacion y del prurito, y ademas,
reducen la densidad de la colonizacion bacteriana por S. aureus.

Los CT estan disponibles en varios clases de eficacia, desde los extremadamente potentes (clase 1)
a los de potencia baja (clase V) . La eleccién de un tipo u otro dependera de la severidad y de la
localizacion de las lesiones eccematosas, y el paciente debera ser informado de su potencia y de los potenciales
efectos adversos, ya que a mayor potencia, mayores efectos colaterales. Estos efectos adversos pueden ser
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locales o sistémicos, pero siempre por su uso a largo plazo. Los principales efectos adversos son la atrofia
epidérmica, estrias, y la supresion del eje hipotalamo-hipofisis-suprarrenal.

Lo ideal es usar el CT menos potente que sea eficaz. Si comenzamos con un CT poco potente, la
dermatitis persistira o empeorara, lo que puede conllevar a poca adherencia al tratamiento. Por el contrario,
si prescribimos un CT de alta potencia durante 1-2 semanas sin un plan de reduccion de la dosis, puede
aparecer un rebrote tras su suspension, similar o como sucede con los corticoides sistémicos. Una forma de
usar los CT en estos pacientes seria comenzando con un CT de potencia alta o media, durante pocos dias,
para después continuar con otro de menor potencia hasta el control de los sintomas, incluso usandolos de
forma intermitente ( 2 veces por semana). A veces la eleccion de un corticoide cuya posologia sea de una vez
al dia (mometasona) facilita la adhesion terapéutica, aunque no se ha demostrado en el resto de los CT que
dos aplicaciones al dia sea de eficacia superior a una vez al dia.

La falta de respuesta a los CT puede deberse a alergia a los mismos CT, insensibilidad, superinfeccion
por S. aureus, potencia inadecuada o insuficiente cantidad aplicada, aunque la mayor parte de las veces se
debe a una falta de adherencia al régimen terapéutico, por miedo a sus efectos adversos.

En todo caso, si suponemos que el nifio va a precisar CT durante un largo periodo de tiempo habra
que estar atento a sus efectos sistémicos, y vigilar las lineas de crecimiento epifisarias y la densidad ésea,
las alteraciones del eje hipotalamo-hipofisario, y si se aplican en la cara, cerca de los ojos, la presion intraocular
y el cristalino.

Los CT han sido la forma tradicional del tratamiento de la DA, por sus efectos antiinflamatorios e
inmunosupresores. Pero su uso a largo plazo va asociado a efectos secundarios locales y sistémicos. Los
nuevos inmunosupresores tépicos no esteroideos han supuesto un salto cualitativo en la forma de tratar este
tipo de pacientes, viniendo avalados sus resultados por multiples ensayos clinicos. Estos inhibidores tépicos
de la calcineurina se han desarrollado a partir de la utilidad de la ciclosporina A, un potente inhibidor de los
linfocitos T, en la prevencién del rechazo de los trasplantes de 6rganos y en determinadas enfermedades
inflamatorias, entre ellas la DAy la psoriasis. Su uso, por via oral, conlleva posibles riesgos, siendo el mas
importante la nefrotoxicidad, por lo que en dermatologia se utiliza en ciclos cortos de tratamiento para prevenir
el dafio renal. Esta sustancia, por via topica, es ineficaz, posiblemente por su poca absorcion percutanea.

Otro potente inmunosupresor en la prevencion del rechazo es el tacrolimus (FK 506), que si es eficaz
por via tépica, habiéndose desarrollado y comercializado como Protopic® pomada al 0,03% y al 0,1% para
el tratamiento de la DA moderada o severa en pacientes mayores de 2 afios.

Un potente inhibidor mas de la calcineurina, el pimecrolimus, derivado de la ascomicina, ha sido
desarrollado especificamente para el tratamiento de procesos inflamatorios cutaneos, de entre cientos de
productos similares. El pimecrolimus en crema al 1% (Elidel®) ha sido comercializado para el tratamiento de
la DA leve o moderada en nifilos mayores de 2 afios.
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Ambos productos, el pimecrolimus y el tacrolimus, actuan inhibiendo la actividad fosforilasa de la
calcineurina, una fosfatasa dependiente del calcio, y la defosforilacion de la NF-Atp (nuclear factor of activated
T-cell protein), factor de transcripcidn necesario para la expresion de las citocinas inflamatorias, como las IL-
2, IL-4, IL-5, IFN-y, TNF-a. y GM-CSF, que contribuyen a la inflamacion alérgica

Tacrolimus

El tacrolimus inhibe la activacion de una serie de células implicadas en la DA, como son los linfocitos
T, las células de Langerhans, los mastocitos y los queratinocitos.

El tacrolimus en pomada ha demostrado su eficacia y seguridad en el tratamiento de nifios mayores
de 2 afos y adultos con DA. Los ensayos clinicos han incluido mas de 13.000 pacientes en todo el mundo, y
su seguridad y eficacia se han contrastado tras mas de 4 afos postcomercializacion. En los ensayos clinicos
aleatorizados efectuados en los Estados Unidos de América, en nifios y adultos con DA moderada-severa,
aproximadamente entre el 27% vy el 40% de los pacientes alcanzaron un grado de mejoria del 90% o superior
al final de la semana 12 de tratamiento, frente al 6-7% del grupo con placebo. Los niveles séricos eran

Mecanismo de accién de los anticalcineurinicos tépicos

TCR/CD3

Pimecrolimus

Tacrolimus
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indetectables en el 80-90% de los pacientes, y sin efectos adversos clinicamente relevantes en los pacientes
con niveles detectables. El Unico efecto adverso es la sensacion local de quemazon y de picor. Esta sensacion
de picor se atenua con los primeros dias de tratamiento. En estudios a largo plazo en nifios y en adultos, tras
su comercializacion, hasta 1 afio y aplicandolo hasta en el 100% de la superficie cutanea, se han mantenido
la eficacia y la seguridad. Ademas, se ha demostrado una disminucién de la colonizacion cutanea por S. aureus
y del numero de infecciones cutaneas.

Hay que advertir a los adultos en tratamiento con esta sustancia de la posibilidad de efecto flushing si
ingieren bebidas alcohdlicas. En cuanto a la comparacion de las dos concentraciones del tacrolimus en pomada,
en nifios el tacrolimus al 0,03 es mas eficaz que el acetato de hidrocortisona al 1%. En los adultos, el tacrolimus
al 0,1% y el 17-butirato de hidrocortisona al 0.1% tienen una eficacia similar, pero son superiores al tacrolimus
al 0,03%.

Pimecrolimus

El pimecrolimus topico es eficaz en la DA con minima absorcion sistémica en niflos y en adultos. En
un estudio con nifios con DA entre 3 y 23 meses de edad, durante 3 semanas, y con una superficie afecta
entre el 10% y el 92%, los valores en sangre en el 98% de los casos fueron inferiores a 2 ng/ml (limite de
deteccion de 0,1 ng/ml). Estos datos comparados con los de otro estudio con pimecrolimus oral para psoriasis
en placas, durante 4 semanas y a las dosis maximas de 30 mg dos veces al dia, y en los que obtuvieron
niveles en el area bajo curva de 590 ng/ml, demuestran que los niveles alcanzados con la aplicacién de
pimecrolimus topico son irrelevantes; ademas no muestran acumulacion con el tratamiento a largo plazo.

El pimecrolimus tépico al 1% en crema ha demostrado su eficacia y seguridad en multiples ensayos
clinicos. En ensayos a corto plazo en pacientes con DA de entre 2 y 18 afios, con valoracién global por el
investigador (IGA), al dia 8, un 12% de los pacientes se habian aclarado, comparado con un 2,2% de los
pacientes con placebo (p menor o igual que 0,05), y en la semana 6, el 34% de los pacientes con pimecrolimus
estaban limpios en comparaciéon con el 18,4% de los del grupo con placebo (p menor o igual 0,05). El tnico
adverso fue una sensacion ligera de quemazon similar a la del placebo, y de corta duracién. Aunque aun no
esta aprobado su uso en nifios menores de 2 afos, multiples estudios han demostrado su eficacia y seguridad
en este grupo de pacientes.

Se efectuaron otros estudios a largo plazo, 6 y 12 meses, para investigar si la utilizacién del pimecrolimus
al 1% en crema desde los primeros signos y sintomas de la DA podian influenciar el curso y prevenir la
progresion de la enfermedad. Los pacientes, bebés de 3 meses a 2 afos, nifios y adultos, recibieron la
medicacion diariamente, con emolientes y CT utilizados para el mantenimiento de la mejoria o para el control
de los brotes, en caso de insuficiencia terapéutica. Se midio la incidencia de los rebrotes y la necesidad de
utilizacion de los CT. En los bebés, el 63,7% que usaron pimecrolimus no necesitaron CT a lo largo del estudio,
comparado con el 34,8% de los pacientes que usaron placebo. En los nifios las cifras fueron de 61% y 34,2%
respectivamente. Ademas hubo una reduccién significativa del nimero de rebrotes en todos los subgrupos
de DA leve, moderada y severa. En los adultos, y durante 6 meses, un 45% no presento rebrotes, comparado
con el 19% de los del grupo control, y los CT se utilizaron en un 14% de los dias en comparacién con los del
grupo control que los hicieron en el 34% de los dias. El tiempo medio hasta el rebrote fue de 144 dias en el
grupo con pimecrolimus y de 26 dias en el grupo control. Eso demuestra que el pimecrolimus, usado desde
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las primeras manifestaciones de la DA, previene la reaparicion de brotes y disminuye la necesidad de utilizar
CT

Los antibidticos sistémicos se usaran de forma inmediata ante los primeros signos de infecciéon cutanea
por S. aureus, como costras, foliculitis. Seran de preferencia las cefalosporinas orales o la combinacion de
amoxicilina + acido clavulanico, y no la eritromicina por la frecuencia con que los S. aureus crean resistencias.
Los antibiéticos topicos, mupirocina y acido fusidico, s6lo deberian utilizarse en infecciones muy localizadas.

Los antiviricos (valaciclovir, famciclovir, aciclovir) se instauraran de forma inmediata al primer signo de
infeccién por virus herpes simplex, o de forma preventiva ante brotes de herpes simple recidivante muy
continuos. El objetivo es tratar de impedir la aparicidon de un eccema herpeticum.

Los antihistaminicos no quitan el picor en la DA, s6lo los antiinflamatorios topicos lo consiguen. Lo mas
clasicos pueden ser usados como sedantes, durante periodos cortos de tiempo. No tiene ningun sentido utilizar
los nuevos antihistaminicos modernos no sedantes. Sin embargo, si tienen su utilidad en el tratamiento de
otras manifestaciones atopicas, como las rinitis o la urticaria.

Fototerapia

La fototerapia, con UVB, UVB de banda estrecha, UVA, y PUVA pueden estar indicadas en pacientes
con DA severa y generalizada no susceptibles de tratamiento topico. Su eficacia esta bien contrastada, aunque
el rebrote aparece pronto tras la interrupcién. Esta modalidad terapéutica debera ser utilizada en periodos
cortos de tiempo y con precaucion debido a los efectos secundarios a largo plazo de envejecimiento prematuro
de la piel y de la aparicion de carcinomas cutaneos.

Corticoides sistémicos

Manejo global del paciente con pimecrolimus
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Los corticoides orales so6lo deberian usarse en ciclos cortos para las exacerbaciones agudas, mientras
introducimos la terapéutica topica intensiva para acortar el tiempo de uso de los primeros, y prevenir el rebrote
tras su suspension. El uso de los corticoides orales a largo plazo debe evitarse por sus efectos secundarios.

Ciclosporina A

La ciclosporina A ha demostrado su eficacia en nifios y en adultos con DA severa y refractaria al
tratamiento convencional. Su utilizacién, a las dosis de 3,5-5 mg/kg/dia, ha sido muy rapidamente eficaz en
el control de los signos y sintomas de la enfermedad y en la mejoria de la calidad de vida. Debido a sus efectos
secundarios, aumento de creatinina, dafio renal e hipertension, debe ser utilizada en ciclos cortos, y con el
acompafnamiento del tratamiento tépico intensivo para evitar el rapido rebrote tras su suspension.

Otros tratamientos sistémicos

Otras medicaciones como la azatioprina, micofenolato mofetil, metotrexato, tacrolimus oral,
gammaglobulinas intravenosas e interferdn se pueden utilizar en casos muy especiales debido a sus toxicidades.
De los inhibidores de los receptores de los leucotrienos, aunque pueden ser Utiles, existe poca bibliografia.
Y, por ultimo, aun es pronto para conocer la utilidad del pimecrolimus oral y de los nuevos agentes bioldgicos
como el etanercept y el infliximab.

levamos prescribiendo CT para la DA desde hace casi 40 afios, y son el eje de la terapéutica, pero
no existen trabajos sobre su seguridad y eficacia a largo plazo y muchos acerca de sus problemas, con una
acusada prevencion/miedo acerca de su uso lo que redunda en su infrautilizacién y en el no adecuado control
de la enfermedad. En un estudio doble ciego comparativo entre pimecrolimus y aceténido de triamcinolona
al 0,1% durante 1 afio, los pacientes aplicaron el CT durante un promedio de 272 dias, mucho mas de lo
esperado, sefalando el distanciamiento entre la necesidad terapéutica y la practica habitual.

Puede que el futuro consista en la utilizacion del los inhibidores tépicos de la calcineurina desde los
primeras manifestaciones del brote de la DA y de los CT como terapia de rescate, o bien, en la utilizaciéon
concomitante de ambos, el pimecrolimus dos veces al dia y otra vez al dia un CT de una sola aplicacion al
dia como la mometasona o la fluticasona. La utilizacién concomitante de pimecrolimus mas un CT de potencia
media ha demostrado que no proporciona riesgos adicionales. Aun no existen estudios a este respecto con
tacrolimus.
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Nifilo de 3 meses de edad, que presenta las lesiones que puedem verse en la figura.

-—

. ¢ Cual seria su diagnéstico?

a. Eccema seborreico

b. Dermatitis atopica

c. Dermatitis atopica sobreinfectada

d. Histiocitosis sistémica de células de Langerhans
e. Eritema téxico del neonato

Respuesta correcta: C. Tiene una dermatitis aguda de las mejillas con costras melicéricas, que indican
sobreinfeccion por estafilococos o por estreptococos. La dermatitis seborreica, parecida a la atopica en estas
edades, no suele tener el aspecto de agudeza de este cuadro. La histiocitosis sistémica de células de
Langerhans, o enfermedad de Letterer-Siwe, se presenta como pequefas lesiones eritematocostrosas en
cuero cabelludo, zonas periauriculares y flexuras. El eritema toxico del recién nacido, aparece en las primeras
semanas de vida y se resuelve hacia el 2° mes, y las lesiones son diminutas pustulas sobre una amplia base
eritematosa.

2. ¢ En qué basaria dicho diagnéstico?

a. Aspecto clinico

b. Precisaria toma microbiol6gica

c. Precisaria una exploracién general de la piel para descartar una psoriasis
d. Aspecto clinico y sintomas generales: fiebre, escalofrios

e. Antecedentes familiares

Respuesta correcta: A. No se precisan pruebas de laboratorio, puesto que el aspecto melicérico de las costras
es dato suficiente para el diagnostico. No suele haber sintomas generales, y los antecedentes familiares no
son un dato para el diagnostico de dermatitis atdpica. La psoriasis neonatal, parecida a la dermatitis seborreica,
aparece como una dermatitis eritematosa, seca y con fina descamacion blanquecina.
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3. ¢ Qué tratamiento elegiria?

a. Combinacién de corticoide y antibiotico tépicos

b. Corticoide tdpico y antibibtico sistémico

c. Protopic® 0,03%

d. Elidel®

e. Aplicacion secuencial de corticoide y antibi6tico tépico

Respuesta correcta: B. La impetiginizacion de una dermatitis en el nifio exige tratar la dermatitis, como base
de la infeccion, y de un antibiético sistémico, por el riesgo de glomerulonefritis. En casos muy limitados se
puede utilizar un preparado topico con corticoide y antibiético, descostrando previamente las lesiones. La
aplicacion secuencial de ambos productos por separado es engorrosa. Aqui no tienen oportunidad los
anticalcineurinicos.
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Nifio de 7 afios de edad, con antecedentes de conjuntivitis de 15 dias de evolucion. Entre los antecedentes
personales, aparece una alergia al huevo y padece de forma intermitente lesiones cutaneas pruriginosas
localizadas en diferentes zonas, que trata con antihistaminicos e hidratantes. Ha efectuado tratamiento para
su conjuntivitis con un colirio de hidrocortisona y gentamicina, con lo que ha remitido su cuadro conjuntival.
Sin embargo, presenta lesiones cutaneas periorbiculares que se acompafian de picor, constituidas por eritema
y descamacion (véase figura).

-—

. ¢,Cual es su diagnéstico?

. Eccema alérgico de contacto por el colirio
. Dermatitis seborreica

. Dermatitis atépica

. Dermatitis irritativa por rascado

. Ninguno de los anteriores

A WON -

Respuesta correcta: 3. La dermatitis atopica en la infancia es frecuente en la cara y sobre todo en las
regiones perioculares, donde produce edema que puede manifestarse con el signo de Denie—Morgan,
consistente en la presencia de doble pliegue en el parpado inferior. Ademas, es frecuente la existencia de una
hiperpigmentacion periocular como consecuencia de la inflamacion cutanea persistente. La dermatitis seborreica
en esta edad es bastante infrecuente y no suele manifestarse con lesiones perioculares. El eccema alérgico
de contacto por colirio deberia producir un cuadro de eccema agudo con presencia de vesiculas y exudacion;
en nuestro caso predomina el eritema y la descamacion, lo que indica que es un eccema subagudo. La
dermatitis irritativa por rascado suele obedecer a una causa como la presencia de sustancias irritantes o
alergenos aéreos, que no es el caso de nuestro paciente.

2: ;Qué exploraciones o pruebas efectuaria?

1.- Determinacion de IgE

2.- Cultivo de la lesion

3.- Pruebas alérgicas de contacto
4.- Examen oftalmoldgico

5.- Todas las anteriores
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Respuesta correcta: 1. Aunque la mayoria de las veces no existen datos objetivos para demostrar la existencia
de una dermatitis atopica, la Unica prueba analitica que se puede asociar es la presencia de una IgE elevada
y a veces de una eosinofilia. En nuestro caso, la existencia de estas alteraciones apoyaria nuestro diagnostico
de dermatitis atépica. El cultivo de la lesion no aportaria nada, ya que no se considera que una colonizacion
bacteriana tenga relacidén con las lesiones de eccema de nuestro paciente y, de ser asi, se acompafaria
clinicamente de exudacioén y presencia de costras melicéricas. Las pruebas alérgicas de contacto en nifios
no suelen efectuarse, dado que el eccema de este tipo es poco frecuente y en nuestro caso la clinica y la
historia del paciente sugieren ya el diagnostico de dermatitis atopica. Aunque el examen oftalmolégico podria
estar indicado en un nifio con conjuntivitis, el hecho de que mejore su problema conjuntival y persista el cutaneo
nos debe hacer pensar en la existencia de un eccema atépico.

3: ¢ Qué tratamiento efectuaria?

1. Crema de hidrocortisona, 2 veces al dia

2. Dada la localizacion tan delicada, unicamente emolientes

3. Asociaria un antibiético topico a una crema de corticoide, dado que es frecuente la presencia de estafilococo
en las placas de eccema

4. Pimecrolimus topico, 2 veces al dia

5. Ninguno de los anteriores

Respuesta correcta: 4. La aplicacion de cualquier corticoide en regiones perioculares puede resultar peligrosa,
por la posibilidad de que produzca alteraciones oculares, como glaucoma, y problemas cutaneos, como atrofia
y taquifilaxia. Por lo tanto, las respuestas 1 y 3 no estan indicadas, sobre todo existiendo la alternativa del
pimecrolimus, que aporta un elevado perfil de seguridad tanto local como sistémico y que produce una respuesta
muy rapida y eficaz en el control del picor y del eccema. Probablemente las lesiones de eccema facial, y
concretamente periorbicular, son las mejores indicaciones del pimecrolimus. El tratamiento sélo con emolientes
alargaria la evolucién de las lesiones, infratratando a nuestro paciente y manteniendo su malestar.
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José Manuel Hernanz

a psoriasis es una enfermedad inflamatoria cutanea de etiologia desconocida que esta determinada
genéticamente. Es una enfermedad que tiene un curso imprevisible y caprichoso y que carece de marcadores
biolégicos, que nos sirvan para efectuar el diagnéstico o para tener un marcador de gravedad o de pronéstico.
El diagnostico se basa en la clinica y puede apoyarse en la anatomia patologica.

a prevalencia varia segun los paises, pero oscila entre el 1y el 2 %. La enfermedad afecta por igual
a ambos sexos. La edad de comienzo mas frecuente es en adultos jévenes.

En lo que se refiere a las edades de afectacion de la enfermedad, en la psoriasis infantil, los casos en
nifios menores de 1 afio son aproximadamente el 16%, entre 1y 2 afios el 27% vy el resto, es decir el 57%,
entre los 2 y los 16 afios de edad.

Una serie de factores estan implicados en el desarrollo de la apariciéon de brotes de la enfermedad. Los
mas importantes son:

- Estrés

- Infeccion faringoamigdalar

- Traumatismos fisicos cutaneos
- Sequedad cutanea

El estrés es un factor reconocido en la aparicion de brotes, sobre todo en las localizaciones de psoriasis
facial y del cuero cabelludo. Este factor es dificil de controlar y demostrar sobre todo en los nifios, sin embargo
es mas facilmente demostrable en los adolescentes.

Respecto a la infeccién faringoamigdalar, el estreptococo f-hemolitico del grupo A es el germen cuya
implicacion esta demostrada y es el factor de brote mas frecuente en la adolescencia, dando lugar a psoriasis
eruptivas o en gotas. También se ha demostrado la relacién con otras infecciones de las vias respiratorias
altas, tanto viricas como bacterianas.

Los traumatismos fisicos generan una respuesta cutanea, dando lugar, gracias al fenémeno de
isomorfismo, a la aparicion de lesiones de psoriasis en las zonas traumatizadas. Asi, es facil ver lesiones de
psoriasis en codos por apoyo continuado, en el cuero cabelludo por exceso de cepillado de la cabeza, en las
zonas de pequefias heridas, en zonas de roce de la ropa como el cinturdn y también en sitios de rascado.

Por ultimo, la sequedad cutanea es otro factor a tener en cuenta, ya que esta acentuada en los pacientes
afectos de psoriasis y la hidratacién cutanea mantenida previene y mejora la enfermedad.
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a psoriasis esta determinada genéticamente, aunque el tipo de herencia no esta bien demostrado,
probablemente es un proceso poligénico. Varios genes han sido implicados, localizados en el cromosoma 6p.
Se ha identificado el gen PSOR-1 que se considera responsable del 30-50% de la carga genética de la
psoriasis.

A este respecto se distinguen dos tipos diferentes de psoriasis, el tipo |, que tiene las caracteristicas
de ser de comienzo precoz, con una alta incidencia de antecedentes familiares y con unos HLA Cw6, B13 y
B57 mas frecuentes; y el tipo Il que, por el contrario, seria de comienzo tardio, sin historia familiar y con los
HLA mas frecuentes Cw2 y el B27.

La psoriasis infantil seria, pues, del Tipo |, y ademas se acompafia de algunas caracteristicas, que la
diferencian de la psoriasis del adulto, como son la existencia de unos porcentajes elevados de tasas de remision
espontanea (25-35%) con o sin tratamiento, el elevado porcentaje de sensacion de prurito (70-80%) y el
importante grado de prevalencia de historia familiar que puede llegar a un 48% de los familiares de primer
grado y un 38% de familiares de segundo grado.

n la actualidad, la psoriasis esta considerada como una enfermedad en la que los mecanismos
etiopatogénicos son superponibles a los de una reaccién inmune mediada por antigenos. Aunque los antigenos
desencadenantes son desconocidos y posiblemente multiples, son capaces de generar una respuesta inmune
mediada por linfocitos, en la que predomina una respuesta tipo Th1; esta repuesta va dar lugar a una serie
de procesos inflamatorios con liberacién de abundantes citoquinas, como consecuencia de la cual se van a
producir una serie de alteraciones en la piel, tanto dérmicas como epidérmicas, que van a dar lugar a la lesién
psoriatica.

| examen anatomopatolégico de una lesién de psoriasis puede suponer en muchas ocasiones la
confirmacion del diagnostico clinico de la enfermedad, ya que sus manifestaciones son muy caracteristicas
. En primer lugar, se observa la existencia de un infiltrado inflamatorio en la dermis , compuesto
predominantemente por linfocitos, los vasos dérmicos estan dilatados y el infiltrado es mas prominente en sus
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alrededores; en la epidermis observamos un engrosamiento de la misma, con una forma mas marcada de las
papilas, ademas la capa cornea es mas prominente. En el interior de la epidermis existen células inflamatorias,
tanto linfocitos como polimorfonucleares, llegando a formar pequefios acumulos en forma de pustulas que se
eliminan, pudiendo ser observados también en el interior de la capa cérnea en forma de pequefos abscesos.
Las poblaciones linfocitarias en la dermis son predominantemente CD4, mientras que las epidérmicas son
CDs.

as manifestaciones clinicas de la psoriasis son muy polimorfas, de tal manera que en ocasiones
cuesta trabajo decir que diferentes lesiones puedan corresponder a la misma enfermedad. Sin embargo,
siempre hay que buscar la lesion elemental, que suele estar presente en todas las formas de la enfermedad
y ademas nos puede servir de clave para el diagnéstico.

La lesién elemental es una papula de color eritematoso, que se cubre en su superficie de escamas
blanco-nacaradas. Las diferentes formas clinicas de la psoriasis, cuyas respectivas frecuencias se recogen
en , dependen de la mayor o menor intensidad de las alteraciones anatomopatolégicas anteriormente
descritas.

Imagen de la anatomia patologica tipica
de la psoriasis: 1 presencia de hiperqueratosis,

Frecuencia de las diferentes formas clinicas 2 engrosamiento de la epidermis con
o . papilomatosis, 3, vasodilatacion e infiltrado
- Psoriasis en pequefias placas: 35% inflamatorio perivascular dérmico
_ o . Hno
Psoriasis eruptiva en gotas: 20% Acumulo de células inflamatorias

- Psoriasis del pahal: 16% en la epidermis

- Psoriasis en cara y cuero cabelludo: 12%

- Psoriasis invertida: 9%

- Otras formas (pustulosa, ungueal, eritrodérmica,
palmoplantar, eccematosa): 8%
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s la mas frecuente. Se la denomina asi porque predominan las lesiones en forma de placas de
diferente tamario, por lo que se subdivide en psoriasis en grandes placas o en pequefias placas, todas ellas
cubiertas de las correspondientes escamas blanco-nacaradas

Las placas se localizan en cualquier zona, pero son mas frecuentes en las zonas de extensién, como
los codos, rodillas y , zona sacroiliaca y cuero cabelludo; tanto el grosor de la placa como el grado
de hiperqueratosis asociada son variables, y no tienen mas trascendencia. La forma de las placas también
es variable y caprichosa, en ocasiones pueden adoptar una distribucién anular con un borde de progresion y
una zona central sana. Es frecuente observar la existencia de lesiones en placas en zonas de roce o en zonas
en las que se han producido traumatismos fisicos recientes.

Segun la localizacién de las lesiones se puede hablar de diferentes subformas de psoriasis en placas.

En primer lugar, debemos mencionar la psoriasis del pafial, denominada asi por su localizacion en
la zona glutea y genital. Esta variante es importante, dado que es la mas frecuente en nifios pequefos y no
es mas que la manifestaciéon del fenémeno de isomorfismo de la psoriasis, conocido como fenémeno de
Koebner, en la que el roce y la irritacidn que se produce en la zona del pafial va a dar lugar a la aparicién de
lesiones psoriasicas localizadas alli.

Las manifestaciones clinicas son de eritema con presencia de algunas escamas, no muy abundantes
por la maceracion derivada de la humedad del lugar y delimitacién de la localizacion de las lesiones en los
sitios de roce del panal . Es frecuente observar la existencia de lesiones tipicas de psoriasis en
otras localizaciones. La existencia de antecedentes familiares con psoriasis, puede ayudar a hacer el diagnostico.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con la dermatitis del pafial, en la que existe un eritema difuso
que respeta el fondo de los pliegues cutaneos, donde el fenébmeno irritativo del pafial empapado de orina esta
preservado. También debe tenerse en cuenta la candidiasis de grandes pliegues, en la que se afecta siempre
el fondo del pliegue cutaneo, a diferencia de la dermatitis del pafial y en la que aparecen lesiones papulopustulosas
a los lados del pliegue afecto. No debemos olvidar que puede existir la asociacion de estos tres procesos,
psoriasis, candidiasis y dermatitis del pafal. Otro proceso a tener en cuenta es la denominada dermatitis
perianal, en la que se manifiesta un enrojecimiento a veces doloroso, sobre todo al hacer de vientre, de la
region perianal. Es un proceso bacteriano en el que el germen causal es el estreptococo B-hemolitico del
grupo A.

Otra subforma de psoriasis en placas es la psoriasis del cuero cabelludo y cara , que
es muy frecuente y suele estar mal diagnosticada como dermatitis seborreica, y en cuyo desarrollo el factor
del estrés juega un papel muy importante. La presencia de psoriasis en el cuero cabelludo da lugar a la
existencia de placas eritematodescamativas de diferente tamario, siempre bien delimitadas, con un borde neto
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Placa tipica de psoriasis vulgar cubierta de escamas
blanco nacaradas

Psoriasis en pequefias placas
Psoriasis en grandes placas con llamativa hiperqueratosis
Localizacion tipica de psoriasis en rodillas

Lesiones en ambas rodillas con marcada hiperqueratosis

Psoriasis del panal
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10-12

10-14

10-16
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10 Psoriasis

10-13

10-15

10-10 Psoriasis del pafal
"1 Psoriasis del parial

1017 Psoriasis del cuero cabelludo. Las lesiones
sobrepasan la zona de implantacion del pelo

7017 Psoriasis extensa del cuero cabelludo
7014 Psoriasis facial
10-15 Psoriasis facial y del cuero cabelludo

7010 Forma de inicio de psoriasis facial con lesiones en
ambos parpados
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y con mayor o menor grado de hiperqueratosis, que se localizan en cualquier zona pero mas frecuentemente
en la nuca y en el borde de implantacién del pelo de la frente, limite que suelen sobrepasar, asi como en
regiones retroauriculares. Es frecuente la asociacion a lesiones en los pabellones auriculares.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con las diferentes formas de dermatitis seborreica, tales como
la costra lactea y la denominada falsa tifia amiantacea, una forma de dermatitis seborreica en la que aparecen
en la zona del vertex placas hiperqueratésicas que engloban el pelo, con un aspecto que recuerda a las fibras
de amianto. También hay que descartar la dermatitis seborreica vulgar, que se manifiesta con descamacion
mas o0 menos intensa del cuero cabelludo, mas prominente en el borde de implantacion del pelo de la frente;
en este caso no existen lesiones circunscritas bien delimitadas como en la psoriasis y las lesiones de la frente
no suelen rebasar la linea de implantacion del pelo. No debemos olvidar las placas de neurodermitis de la
nuca, en las que hay un intenso prurito y que se producen como reaccion cutanea al traumatismo repetitivo
del rascado, son muy frecuentes en pacientes con dermatitis atopica. La existencia de lesiones tanto de
dermatitis atopica como de psoriasis en otra localizaciones nos ayudara en el diagnostico, pero aqui también
debemos recordar que los dos procesos no son excluyentes y que pueden estar asociados. Por ultimo, debemos
de tener siempre en cuenta la posibilidad de que se trate de una auténtica tifia del cuero cabelludo, sobre todo
si observamos la pérdida o rotura del cabello. En estos casos, la realizaciéon de un cultivo micoldgico nos
sacara de dudas.

La psoriasis de la cara suele confundirse con la dermatitis seborreica, y se localiza en los mismos sitios
que ésta, es decir, en el borde del pelo, en las cejas, en los surcos nasogenianos y en los pabellones auriculares.
El estrés asociado es el factor desencadenante mas reconocido. Las lesiones de psoriasis facial infantil pueden
iniciarse en la zona de los parpados, dando lugar a la presencia de pequefias placas eritematodescamativas
de borde bien delimitado y de curso cronico y recurrente. También es frecuente la existencia de una dermatitis
exudativa, localizada en la regiones retroauriculares.

Es importante, ya que es la forma de inicio mas frecuente que podemos encontrar en la adolescencia.
La mayoria de las veces se puede demostrar en los antecedentes la existencia de un proceso faringoamigdalar
en el que ha estado implicado el estreptococo B-hemolitico del grupo A.

Las manifestaciones son las de una erupcion generalizada, que predomina en el tronco, constituida por
multiples lesiones papulosas cubiertas de escamas tipicas. Las lesiones se pueden agrupar y formar pequefias
placas y . El diagnéstico diferencial debe hacerse con la pitiriasis rosada, proceso eruptivo de
posible etiologia viral que produce una erupcion localizada predominantemente en el tronco, con lesiones en
placas de forma eliptica, eritematodescamativas, que se distribuyen siguiendo lineas imaginarias que adoptan
una imagen de arbol de navidad, en la que el tronco seria la columna. En un 80% de los casos la erupcién
se inicia con una lesion solitaria, que va creciendo hasta alcanzar el tamafio de 3-5 cm, es la denominada
placa heraldica, que precede en unos dias al resto de la erupcién. También deben de ser tenidos en cuenta
otros procesos virales, los exantemas medicamentosos y las micosis superficiales.
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Psoriasis eruptiva en gotas
Psoriasis en gotas

Psoriasis invertida, placas de borde bien
delimitado. Notese la afectacion de la zona del ombligo

Psoriasis invertida
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Se denomina asi porque, a diferencia de la psoriasis vulgar, las lesiones no se localizan en las zonas
de extensién como codos, rodillas, etc., sino que lo hacen en los pliegues; la localizacién mas frecuente es
en los pliegues inguinales, donde se forma una placa eritematosa de bordes muy bien delimitados y con poca
sintomatologia subjetiva. La placa se mantiene estable durante bastante tiempo y adopta una morfologia mas
0 menos regular y . Debido a la humedad de la zona, es dificil que aparezcan las escamas blanco-
nacaradas tipicas de la psoriasis. Es frecuente que se acompafie de otra lesion similar localizada en el ombligo.
El diagnostico diferencial debe hacerse también con las micosis superficiales y no debemos olvidar que el
cultivo micolégico es el mejor método para efectuarlo.

La psoriasis puede dar sintomatologia ungueal. Su presencia puede ser indicativa de artropatia asociada,
aunque afortunadamente en los nifios esta posibilidad es poco frecuente. Las lesiones ungueales son muy
variadas. La mas frecuente es la decoloracion de la lamina ungueal en forma de mancha de aceite, también
puede haber engrosamiento de la lamina. El diagnostico diferencial siempre se debe efectuar con las
onicomicosis. La diferencia clinica es dificil, pero en la psoriasis las ufias afectas suelen ser varias y en ambas
manos, mientras que las onicomicosis la afectacion suele estar limitada a una ufia solamente.

Una manifestacion que se ha implicado mucho con la psoriasis aunque no es patognomonica, ya que
puede aparecer en otros procesos como la dermatitis atopica, es lo que se conoce con el nombre de piqueteado
ungueal. Consiste en la existencia de pequefios hoyuelos de menos de 1 mm localizados en la lamina ungueal,
Su presencia sugiere la existencia de una psoriasis y en ocasiones puede ser la primera manifestacion de la
enfermedad en ausencia de otras lesiones, en estos casos hay que investigar los antecedentes familiares y
la observacion clinica es la unica actitud posible.

La afectacion palmoplantar no es muy frecuente en los nifios y suele aparecer en los casos en los que
hay una psoriasis mas extensa. En los nifios con dermatitis atépica es frecuente la existencia de pulpitis,
presentando unos pulpejos de los dedos de las manos descamados y con pequefias fisuras, este cuadro
puede confundirse con psoriasis y siempre hay que buscar la existencia de lesiones tipicas de psoriasis en
otras localizaciones. Lo mismo ocurre con las lesiones en los pies, en estos casos es obligatorio una vez mas
descartar la existencia de una micosis.

La presencia de lesiones erosivas sobre placas de psoriasis consecutivas al rascado es lo que se
conoce como psoriasis eccematosa. En general suele aparecer en nifios atdpicos con tendencia al rascado
pero no siempre es asi, ya que en la psoriasis infantil, como ya se ha sefialado anteriormente, es frecuente
la existencia de prurito y por lo tanto es frecuente que se desarrolle una psoriasis eccematosa.
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La presencia de pustulas en las lesiones de psoriasis es una posibilidad derivada de las alteraciones
anatomopatolégicas que se observan en la epidermis de una lesion de psoriasis. Los acumulos de
polimorfonucleares intraepidérmicos, cuando son lo suficientemente grandes, pueden dar lugar a que puedan
ser visualizados por el clinico en forma de pustulas, es lo que se denomina psoriasis pustulosa y

Las pustulas son estériles y su presencia supone siempre una gravedad afadida de la enfermedad.
La aparicion de una psoriasis pustulosa en la evolucion de una psoriasis de otro tipo esta, la mayoria de las
veces, provocada por una serie de factores desencadenantes . Casi siempre se trata del empleo de
tratamientos fuertes, que producen una irritacion de las lesiones previas de psoriasis, tales como cremas
irritantes o quemaduras por exposicion a radiaciones ultravioleta.

Otros factores a tener en cuenta son la supresion brusca de tratamientos previos inmunosupresores,
que pueden producir un efecto de rebote clinico, con la aparicion de lesiones pustulosas. Los mas frecuentes
son los corticosteroides tdpicos, pero también se ha descrito con otros tratamientos sistémicos, como la
ciclosporina, e incluso con tratamientos con algunos anticuerpos monoclonales anti-TNF como el infliximab.

g P

Psoriasis pustulosa anular. Las pustulas se localizan en el borde del arco

.Psoriasis pustulosa anular

Factores desencadenantes de la psoriasis pustulosa

- Irritantes Factores desencadenantes dudosos
- UV, ditranol, alquitran - Medicamentos
- Infecciones - Salicilatos
- SBHGA, estafilococos, enterovirus - Litio
- Interrupcion de tratamientos - Blogqueantes del canal de Ca
- Corticoides, CyA, efalizumab - Antagonistas de la angiotensina
- Bupropién
- lohexol

- Fenilbutazona

- Hidroxicloroquina

- Antibit6ticos betalactamicos
- Calcipotriol
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Otras posibles factores desencadenantes de psoriasis pustulosa son la toma de medicamentos , entre
los que una larga lista ha sido implicada. Sin embargo, en estos casos existe la duda de que se trate de una
verdadera psoriasis pustulosa o bien de una reaccion toxicodérmica producida por el farmaco, en el contexto
de un paciente con psoriasis previo, en el que realmente la psoriasis no tenga nada que ver.

La psoriasis pustulosa de la infancia tiene diferentes formas subclinicas. La mas frecuente es la psoriasis
pustulosa anular juvenil, en la que aparecen lesiones arciformes, con pustulas en la periferia que van progresando
y curando por el centro, formando una especie de anillo. El estado general esta conservado. Las formas de
psoriasis pustulosa generalizada y la localizada palmoplantar son muy raras en la infancia.

Es una variante extremadamente rara en la infancia y siempre es debida a tratamientos incorrectos que
producen fenémeno de rebote, como los corticosteroides. Clinicamente se trata de una forma en la que esta
afectada el 100% de la superficie cutanea, toda la piel esta roja, de ahi su nombre de eritrodérmica, y ademas
se acompafia de una descamacion importante . El estado general esta alterado, hay pérdida de proteinas,
liquidos e iones, lo cual puede dar lugar a compromiso en el balance hidroelectrolitico, el nifio tiene pérdida
de calor y esta continuamente con frio y tiritando. Hay pérdida de la funcion barrera de la piel y, por lo tanto,
con frecuencia existe la posibilidad de que se produzcan infecciones y sepsis, siendo el Staphylococcus aureus
el germen causal mas frecuente.

Eritrodermia psoriasica
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esgraciadamente, la psoriasis no tiene cura en la actualidad. Los tratamientos de que disponemos
van encaminados a revertir temporalmente las manifestaciones clinicas de la enfermedad, es lo que los
dermatdlogos llaman blanquear al paciente. Todos los tratamientos para la psoriasis tienen efectos secundarios
tanto agudos como crénicos, el objetivo a conseguir pasa por:

- Evitar y prevenir en lo posible la toxicidad aguda y crénica del tratamiento.
- Mantener al paciente libre de lesiones el mayor tiempo posible con el menor riesgo posible.

Sin embargo, es preciso puntualizar que en los casos de psoriasis infantil, es necesario seguir algunas
recomendaciones tales como:

- Apurar lo maximo posible los tratamientos tépicos, que siempre son menos téxicos y que nos pueden
aportar una buena rentabilidad terapéutica.

- Sopesar mucho el cociente riesgo-beneficio, ya que se trata de una enfermedad “para toda la vida” y
obtener blanqueamientos temporales, a cambio de efectos adversos, requiere tener unas motivaciones
muy claras por parte del médico y de los padres.

- Retrasar el tratamiento hasta que el nifio lo demande. Muchas veces, en casos de nifios pequefos que
aun no son muy conscientes de su enfermedad, el médico debe convencer a los padres de la posibilidad
de no instaurar tratamiento hasta que el nifio no sea consciente de su problema y lo demande.

Es muy importante llevar a cabo un apoyo psicolégico a los padres a fin de intentar conseguir transmitir
optimismo, desdramatizar el diagnéstico de psoriasis y quitar importancia al problema en presencia del nifio.

Los tratamientos recomendamos dependen del grado de gravedad de la enfermedad y podemos verlos
en

Tratamientos recomendados
para la psoriasis

- Casos leves:
- Emolientes
- Antibiéticos y amigdalectomia
- Esteroides topicos
- Antralina
- Analogos de la Vitamina D3
- Calcipotriol
- Tacalcitol

- Casos moderados-graves:
- UVR: UVB de banda estrecha
- Acitretina
- Metotrexato
- Ciclosporina
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Se puede decir que su utilizacion es fundamental, previene la aparicion de brotes, disminuye la formacién
de escamas, disminuye el prurito y sobre todo aumenta la flexibilidad de la piel evitando la formacion de fisuras
que son siempre muy dolorosas y fuente de infeccion. Cualquier emoliente vale, siempre que sea cosméticamente
aceptable, por lo que es aconsejable de que sean emulsiones O-W (aceite en agua). Los mas recomendados
por su poder hidratante y queratolitico son aquellos que contienen urea al 5-10% y lactato amaénico al 6-12%.
No debemos olvidar la clasica vaselina con acido salicilico al 2-5% , que es un buen queratolitico pero poco
cosmético, ya que es demasiado grasa y que puede ser fuente de toxicidad por absorcién del acido salicilico.

Dado el papel que pueden desempefiar la existencia de focos sépticos, sobre todo por la presencia del
estreptococo pB-hemolitico del grupo A en las amigdalas, se ha preconizado durante tiempo la amigdalectomia
preventiva en nifios con psoriasis. Este procedimiento no se ha podido demostrar de que fuera efectivo en
la prevencion y control de brotes de psoriasis en estudios controlados, por lo que su realizacion no esta
recomendada en la actualidad.

En lo que se refiere al empleo de antibiéticos, basandose en los mismos fundamentos que la
amigdalectomia, su administracion puede estar justificada si se demuestra la presencia del estreptococo
mediante frotis amigdalar; menos valor tendria la existencia de titulos elevados de ASLO para justificar el uso
de antibidticos. Los antibiéticos recomendados son la penicilina o la eritromicina durante 10-14 dias.

El empleo de los esteroides topicos se puede decir que se ha convertido en un tratamiento clasico de la
psoriasis. Esta popularidad se basa en su efectividad y en su grado de aceptacion cosmética, sin embargo,
es necesario puntualizar que sélo los de potencia media-alta son efectivos para el tratamiento de la psoriasis
y, por lo tanto, hay que tener muy en cuenta los posibles efectos adversos de este tratamiento, tales como la
produccién de taquifilaxia, fenébmeno por el que la piel se habita al tratamiento y cada vez es necesario aplicar
con mayor frecuencia la crema para conseguir los mismos efectos terapéuticos.

No debemos olvidar la posibilidad de absorcion sistémica del corticosteroide, con las consecuencias que se
derivan de ello, ni la posibilidad del fendmeno de rebote al suspender el tratamiento, dando lugar a formas
graves como eritrodermia o psoriasis pustulosa; tampoco debemos despreciar los efectos adversos locales,
como la atrofia cutanea que generan, la produccién de acné, vello, estrias y telangiectasias. Por todo esto,
hay resaltar que el tratamiento con corticosteroides tépicos requiere control del médico, aplicacion en zonas
localizadas poco extensas y seleccionadas, y evitar zonas como la cara, pliegues y genitales, en las que la
absorcidn y los efectos secundarios locales, pueden tener consecuencias mas graves. En estas zonas tenemos
la alternativa de los nuevos inhibidores de la calcineurina como el tacrolimus y el pimecrolimus tdpicos, con
los que obtenemos buenos resultados sin esos efectos adversos.
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Por ultimo, en estos casos cabe sefialar que la automedicacién es la causa mas frecuente de que aparezcan
todos estos problemas, y que su uso controlado consigue resultados terapéuticos muy buenos. La estrategia
se basa en efectuar tratamientos cortos y efectivos, para cambiar lo mas pronto posible a otros tratamientos.

Es un tratamiento antiguo. La sustancia es un derivado del alquitran, cuya aplicacién produce efectos
beneficiosos en la psoriasis. Su ventaja radica en su bajo nivel de absorcién, en su efectividad, en la ausencia
de fendbmeno de rebote y en que es el tratamiento que produce periodos mas largos de remision.

Por el contrario, sus desventajas se basan en que es un producto irritante, que produce dermatitis en
las zonas en las que se aplica, que tiene una respuesta lenta (una media de 4 a 5 semanas de tratamiento
para obtener resultados) y que cosméticamente es muy mal aceptado, ya que mancha la piel, la ropa, el
mobiliario, etc., y ademas huele peculiarmente. Por todo lo anterior, su utilizacion debe reservarse para
pacientes motivados y con un buen entorno familiar.

Se puede formular en crema y en pomada, la primera se reserva para la aplicacion en cuero cabelludo, ya
que aunque es menos efectiva, se puede retirar mediante lavado mucho mas facilmente. La pauta que se
utiliza es la denominada terapia de contacto corta, en la que se utilizan concentraciones elevadas de antralina,
entre un 1y un 2%, aplicadas en la zona enferma durante un tiempo corto, aproximadamente una hora, con
lo que se consiguen resultados similares a los obtenidos con concentraciones bajas y aplicaciones prolongadas
en la piel enferma.

Los analogos de la vitamina D3 han demostrado su efectividad en el tratamiento de la psoriasis, con
unos resultados superponibles a los corticosteroides topicos, pero sin los efectos adversos de éstos, tanto
locales como sistémicos. El problema fundamental que plantean es que su aplicacién continuada puede dar
lugar a alteraciones en el metabolismo del calcio, por ese motivo su utilizacidn sélo esta indicada en adolescentes
y no debe sobrepasar la cantidad de 100 g del producto por semana.

Las radiaciones ultravioletas que se pueden utilizar para tratar la psoriasis son tanto la UVB, con una
longitud de onda que varia entre 290 y 320 nm, y la UVA, de 320 a 400 nm.

La UVA, para que sea efectiva, tiene que asociarse a la administracién de psoralenos (PUVA),
medicamentos que se activan con la luz UVA, produciendo alteraciones y muerte celular. Los psoralenos tienen
efectos secundarios y su utilizaciéon en nifios esta contraindicada, s6lo pueden usarse en adolescentes. El
PUVA actua como inmunosupresor, disminuyendo la respuesta inmune en la piel, lugar donde se activa por
los UVAy a largo plazo puede tener relacion con la aparicion del cancer cutaneo no melanoma, sobre todo
en pacientes que llevan muchos afios dandose sesiones de PUVA. Por ese motivo, debemos de ser prudentes
en su utilizacion.
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Dentro de los UVB se ha demostrado que el espectro de accidon mas efectivo para la psoriasis es la
longitud de onda de 311 nm. Por este motivo se pueden utilizar lamparas con dicha longitud de onda, que se
denominan UVB de banda estrecha; éstas son las que mas se recomiendan en la actualidad, ya que no parece
que tengan los efectos secundarios a largo plazo del PUVA y ademas se evita la toma de psoralenos, obviando
asi las molestias y efectos adversos que producen.

El tratamiento con UV requiere una instalacion de cabinas especiales y son necesarias aproximadamente
unas 20 a 40 sesiones de media para blanquear un paciente, a un ritmo de tres a la semana. Asi pues, es
un tratamiento largo, que requiere tiempo, por lo que hay que tener en cuenta la pérdida de escolarizacion
que supone y solo esta indicado para nifios mayores de 8 afos.

Pertenece al grupo de los retinoides, que son derivados de la vitamina Ay tienen una toxicidad elevada.
Es un medicamento efectivo para la psoriasis y para otros trastornos de la queratinizacion, como determinadas
formas de ictiosis, por este motivo se tiene experiencia con tratamientos prolongados en nifos.

El efecto secundario mas preocupante en su utilizacion durante periodos prolongados es la calcificacion
de ligamentos, por lo que debe de hacerse un estricto seguimiento del paciente. También puede producir un
cuadro de pseudotumor cerebri, por lo que esta contraindicado asociar vitamina A y antibiéticos derivados de
las tetraciclinas. EI medicamento es teratogénico y debe de transcurrir un periodo minimo de dos afios desde
que se produce el cese de la toma del medicamento hasta empezar la gestacion, por este motivo la administracion
de este farmaco en mujeres adolescentes debe de ser muy justificada.

En la psoriasis se administra durante periodos cortos de dos a tres meses para blanquear psoriasis extensas.
Es el medicamento de eleccién para el tratamiento de la psoriasis pustuloso. La dosis recomendada es 0,5
mg/kg /dia.

Este citostatico ha demostrado su utilidad para el control de la psoriasis a dosis bajas. El efecto
secundario agudo mas importante es la mielosupresion, por este motivo es necesario efectuar dosis de prueba
de la medicacién y monitorizacién cuidadosa del paciente, con controles hematicos perioédicos. El efecto
adverso cronico mas importante es la hepatotoxicidad, que depende de la dosis acumulativa y requiere para
que se produzca la administracién del farmaco durante periodos prolongados, cosa que debe de evitarse,
procurando no llegar nunca a una dosis total mayor de 1.500 mg. Otros efectos adversos son las nauseas y
los vomitos.

La dosis inicial es de 0,2 mg/kg/semana y se aconseja incrementar segun la tolerancia hasta alcanzar
0,7 mg/kg/semana. El tratamiento produce el blanqueamiento de las lesiones en un tiempo medio de 6 a 10
semanas, pudiéndose entonces retirar la medicacion progresivamente y efectuar mantenimiento con otras
terapias.
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La ciclosporina es un inmunosupresor que se utiliza ampliamente para evitar el rechazo de 6rganos
transplantados, pero también para muchos procesos inflamatorios autoinmunes, uno de ellos es la psoriasis.
Tiene una elevada eficacia y una respuesta rapida, ya que en 30-60 dias consigue magnificos resultados.
La dosis recomendada no debe sobrepasar en nifios los 3,5 mg/kg/dia.

El problema mas importante es la nefrotoxicidad, que requiere un control de la funcién renal, con
medicion de la creatinina. También puede producir hipertension arterial, por lo que se requiere control periédico.
Ademas, el medicamento presenta numerosas interacciones medicamentosas que deben de ser tenidas en
cuenta.
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Psoriasisl

Caso clinico 1

Nifia de 11 aflos que acude a la consulta por presentar, desde hace una semana aproximadamente, una
erupcion cutanea que se distribuye predominantemente por el tronco (véase figura 1), que no se acompafa
de sintomatologia subjetiva a excepcion de ligero prurito. En los antecedentes familiares no hay datos relevantes,
y en los antecedentes personales destaca la existencia previa de un proceso de amigdalitis hace 15 dias, que
fue tratado con amoxicilina. La nifia tiene un gato desde hace un mes. A la exploracion, destaca la existencia
de la erupcién cutanea en el tronco constituida por abundantes lesiones papulosas, todas ellas mas o menos
del mismo tamafo, de superficie descamativa (véase figura 2). No se observa la existencia de lesiones en
mucosas. No se palpan adenopatias.

1. ¢ Cual seria su posible diagnéstico de presuncion?

1.- Reaccién alérgica a la amoxicilina
2.- Parasitacion por hongos

3.- Pitiriasis rosada

4.- Psoriasis en gotas

5.- Ninguno de los anteriores

Respuesta correcta: 4. Ante estas lesiones de predominio en el tronco y de caracteristicas papulosas,
recubiertas de escamas, junto con el antecedente del proceso amigdalar, hay que pensar tipicamente de
entrada en una psoriasis en gotas.

2. ;Qué exploracion complementaria realizaria?

1.- Frotis amigdalar para estreptococo &-hemolitico del grupo A
2.- Cultivo para hongos de una de las lesiones

3.- Biopsia cutanea

4.- Interconsulta a alergia para investigar alergia a antibioticos
5.- Todas son correctas

Erupcién de distribucion en el tronco

Lesiones eritematodescamativas
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Respuesta correcta: 3. El frotis amigdalar fue negativo, el cultivo para hongos también. El diagnéstico fue
de psoriasis en gotas, al investigar los antecedentes familiares con mayor rigor se supo que la hermana de
su madre padecia psoriasis.

3. ¢ Qué tratamiento instauraria?

1.- Hidratacién con crema de urea al 10% y tomar el sol en la playa (la nifia vive en Malaga)
2.- Amigdalectomia

3.- Antibiético del tipo de la penicilina oral, durante dos semanas

4.- Aplicacion de una locidn de corticosteroides

5.- Las respuestas 2 y 3 son correctas

Respuesta correcta: 1. El tratamiento que se recomendé fue la aplicaciéon de crema hidratante con urea al

10% y bafios de sol. La erupcion remitié espontdneamente en un mes. Se aconsejo a los padres la prevencion
de infecciones amigdalares y la hidratacién continuada de la piel de la nifia.
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Nifio de 7 afios de edad que acude a la consulta por presentar, desde hace tres semanas, una erupcion
cutanea localizada en la zona genital que se acompafa de prurito y discreto escozor. A la exploracién se
observa en la zona genital una lesion cutanea en forma de placa eritematosa de borde bien definido, que
afecta a las ingles, zona pubiana, cara interna de muslos y pene (véase figura). En los antecedentes personales
destaca que el nifio padece enuresis nocturna. Los antecedentes familiares revelan que su padre padece
psoriasis.

1.¢Cual seria su diagnostico de presuncion?

1.- Dermatitis irritativa como consecuencia de la enuresis
2.- Micosis superficial

3.- Psoriasis invertida

4 .- Candidiasis de pliegues

5.- Ninguna de las anteriores

Respuesta correcta: 3. El diagnéstico fue de psoriasis; probablemente la existencia de una enuresis favorecio
el desarrollo de la psoriasis consecutiva a un fenédmeno de Koebner.

2. ;Qué exploracién o prueba realizaria?

1.- Cultivo para hongos

2.- Biopsia cutanea

3.- Busqueda de lesiones de psoriasis en otras localizaciones
4.- Analitica con ASLO

5.- Todas son correctas

Respuesta correcta: 3. Los cultivos para hongos y levaduras fueron negativos, descartandose pues la
candidiasis y la micosis superficial. Se buscé la presencia de lesiones de psoriasis en otras localizaciones,
encontrandose lesiones en el cuero cabelludo en forma de pequefas placas.
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3. ¢Qué tratamiento pondria?

1.- Dipropionato de betametasona, dos veces al dia durante 2 semanas

2.- Calcipotriol topico

3.- Hidratacion con urea al 10%

4.- Pimecrolimus en crema, dos veces al dia hasta la desaparicion de las lesiones
5.- Todos son correctos

Respuesta correcta: 4. El tratamiento recomendado en este caso es el pimecrolimus, ya que los corticosteroides
en esta zona son peligrosos por su absorcion y efectos adversos locales, el calcipotriol es irritante y esta
contraindicado en un nifio de esta edad. La hidrataciéon con urea al 10% en esta zona irritaria, por lo que no
esta indicada.
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Antonio Torrelo

xisten algunas enfermedades en las cuales puede manifestarse una hipopigmentacion con una
distribucion mas o menos lineal. La hipopigmentacién lineal puede ser el resultado de diversas enfermedades
con etiopatogenia distinta cuya manifestacion clinica sea, como hemos sefialado, una hipopigmentacién o
incluso una despigmentaciéon completa del area de piel afecta. Un ejemplo de esta situacion es el vitiligo
segmentario o lineal, como proceso autoinmune restringido a una sola area de la piel, debido a una anormal
susceptibilidad genética a padecer dicho proceso en solamente dicha area de la piel. En otras enfermedades,
especialmente las enfermedades inflamatorias de la piel, dicha enfermedad puede aparecer de forma mucho
mas intensa en un trayecto lineal; asi, en individuos atépicos, no es infrecuente observar una region lineal con
eccema mucho mas acusado, que cuando se resuelve, deja una hipopigmentacion lineal muy caracteristica.
Finalmente, ciertas anomalias genéticas pueden manifestarse en la piel en forma de hipopigmentacién, como
reflejo de un estado de mosaico; dicha hipopigmentacioén sigue el trayecto de las lineas de Blaschko de la piel,
y es el motivo principal de esta unidad.

Alfred Blaschko (1858-1922) fue un dermatélogo aleman que examind mas de 140 pacientes con
lesiones lineales muy variadas, independientemente de su origen, y trasladd estos patrones a moldes y
estatuillas. En 1901, presentd sus resultados sobre los patrones de distribucion de enfermedades dermatolégicas
lineales en Breslau, pero casi concomitantemente, Montgomery habia presentado un trabajo similar en EE.UU.,
si bien dicho trabajo no ha recibido un reconocimiento tan amplio como el de Blaschko. Asi, estas lineas, hoy
conocidas como ‘lineas de Blaschko’, siguen una distribucion caracteristica en forma de V en la espina dorsal,
en forma de S o remolinos en las zonas anteriores y dorsales del tronco, y una distribucion lineal en las
extremidades . Es muy caracteristico que las lesiones se detengan bruscamente en la linea media, tanto
en la zona ventral como en la dorsal, aunque cuando dos lineas hemicorporales aparecen en el mismo
segmento, pueden dar lugar a una Unica linea que rodea a todo el individuo. Hoy dia, sabemos que las lineas
de Blaschko reflejan el patrén de migracién que sucede a lo largo del desarrollo embrionario de la piel. Si
consideramos un embrién como la aposicion de tres hojas blastodérmicas, la génesis de la forma corporal
cilindrica debe realizarse obligatoriamente a través de una migracion celular originada en la zona dorsal y que
progrese de forma bilateral hasta fusionarse ambos extremos de crecimiento en la linea media anterior. Este
es el motivo de la existencia de un rafe medio longitudinal a lo largo de la cara ventral de todo el individuo

. Las lineas de Blaschko. Tomada de: Happle R. Principles
of genetics, mosaicism and molecular biology. En: Harper J,
Oranje A, Prose N, eds: Textbook of pediatric dermatology,
Blackwell Science, Oxford, 2000;1037-56.
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. Las extremidades se desarrollan a partir de prominencias situadas en el tronco del embrion, y su desarrollo
es lineal, motivo por el cual las lineas de Blaschko en las extremidades tienen el aspecto de lineas que corren
en paralelo al eje mayor de la extremidad. En la cara y cabeza, la situacién es mas complicada, pues la
estructura no es cilindrica sino esférica, y a Unica forma de conseguir una esfera a partir de una hoja
bidimensional es formando tiras complejas, similares a mondas de una naranja. Esta seria la explicacion de
los conocidos ‘remolinos’ del cuero cabelludo, que casi todos los individuos tienen en el vértex, dado que es
ésta la ultima zona en cerrarse en el cuero cabelludo (mas o menos como uno de los polos de una naranja.
El hecho de que las lineas de Blaschko no sean lineas absolutamente rectas se debe a que la proliferacion
clonal transversal de la que venimos hablando se ve modificada por el crecimiento longitudinal y la flexion que
experimenta el embrién en su desarrollo.

Hoy en dia sabemos que todas las patologias cutaneas que siguen esta distribucién en lineas de
Blaschko representan un mosaicismo. Un mosaico es un individuo que tiene dos lineas celulares genéticamente
heterogéneas provenientes de un zigoto genéticamente homogéneo. El mosaicismo puede aparecer como
consecuencia de defectos genéticos muy variables, desde mutaciones puntuales hasta traslocaciones
cromosomicas, que se traducen en diversos fenotipos con lesiones cutaneas que siguen dicha distribucion.
El mecanismo mas habitual por el que un individuo puede presentar un mosaicismo es la aparicion de
mutaciones genéticas postzigoéticas, es decir, las aparecidas durante el desarrollo embrionario y que, por
consiguiente, no estaban presentes en los gametos masculino ni femenino previamente a la fecundacion del
6vulo . Sera la localizacion de la mutacién en uno u otro gen la que origine un trastorno que nosotros
podremos observar clinicamente como muy distintas enfermedades, pero todas ellas tendran el denominador
comun de que siguen un patrén caracteristico en lineas de Blaschko. Dichas mutaciones pueden ser mutaciones

Embriogénesis de la piel a partir de la hoja
ectodérmica bidimensional. A, ectodermo bidimensional.
B, migracion de células epidérmicas para formar un
cilindro y un rafe. C, las lineas de desarrollo embrionario
se modifican por el crecimiento longitudinal y la flexion
del embrién.

Mecanismo de aparicion de mutaciones postzigoéticas.
A partir de dos gametos normales (rojo) se forma un zigoto
homogéneo (amarillo), cuyas células se dividen. Cualquier
mutacién postzigética (verde) originara que las células
derivadas de la célula mutada (clon celular) manifiesten una
enfermedad en forma de mosaico.
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puntuales o bien anomalias cromosémicas complejas como duplicaciones, trisomias o aneuploidias. Estas
ultimas, si se hubieran estado presentes en uno de los gametos o bien se hubieran producido en los estadios
mas precoces de la embriogénesis, casi con toda seguridad originarian un embrién inviable, por su gran
severidad, pero si suceden en un estadio mas tardio de la embriogénesis pueden dar lugar a un individuo
viable, pero con anomalias tipicas con patron en mosaico, es decir, siguiendo las lineas de Blaschko de la
piel. Se diria pues que, en estos individuos, la mutacion sobrevive en forma de mosaico.

En este momento, es necesario resaltar que las lineas de Blaschko solamente se han descrito en la
piel. Este hecho es asi porque la piel es un érgano de muy rica expresiéon y muy accesible a la exploracién
clinica. En otros érganos no es posible demostrar morfolégicamente la existencia de mosaico, principalmente
porque desconocemos los patrones de su desarrollo embrionario, pero se han descrito contrapartidas de las
lineas de Blaschko en el ojo (por ejemplo, lesiones sectoriales del iris o del cristalino, o pigmentaciones
arremolinadas en la retina), en los huesos (osteopatia estriada) y posiblemente en el sistema nervioso central.
Hay que resaltar también que, la mayor parte de los trastornos que se suceden de un mosaicismo afectan a
los tejidos derivados del ectodermo, aunque esto no quiere decir que las lineas de Blaschko no puedan
originarse de tejidos mesodérmicos, como ha sido demostrado.

Retomemos el tema central de nuestro capitulo, que no es otro que el del nifio con lesiones hipopigmentadas
que siguen un patrén en lineas de Blaschko. El lector ya habra podido avanzar que trataremos aqui de una
enfermedad genéticamente heterogénea (es decir, a la que se puede llegar a través de distintos sucesos
mutacionales y en distintos momentos del desarrollo embrionario) y clinicamente heterogénea (con lesiones
cutaneas con trayectos en lineas de Blaschko, pero también con lesiones en otros 6rganos internos, habitualmente
derivados de la hoja ectodérmica).

| término hipomelanosis de Ito es especialmente desafortunado, no sélo porque es falso intrinsecamente,
sino porque ha conducido a una gran confusién, y aun hoy genera discrepancias conceptuales entre los
médicos que atienden pacientes con hipopigmentacion lineal a lo largo de las lineas de Blaschko.

En 1952, Minor Ito describié en Japén una mujer adulta con lesiones cutdneas hipopigmentadas
distribuidas siguiendo las lineas de Blaschko y llamé a esta entidad incontinentia pigmenti achromians, dado
que las lesiones seguian la misma distribucién que la incontinentia pigmenti, con la diferencia de que en este
caso se trataba de lesiones hipopigmentadas. Esta denominacién de incontinentia pigmenti achromians fue
especialmente desconcertante, pues la hipopigmentacion lineal a lo largo de las lineas de Blaschko no tiene
mas relacién con la enfermedad conocida como incontinentia pigmenti que el hecho de que ambas siguen la
misma distribucion en lineas de Blaschko y que ambas pueden tener lesiones extracutdneas. Hoy sabemos
que la incontinentia pigmenti es el resultado de una mutacién de herencia dominante ligada al sexo en el gen
NF-xp y, por tanto situado, en el cromosoma X.

Posteriormente, se describieron casos similares en Japon 'y, en 1973, Jellinek y colaboradores aplicaron
a esta entidad el desafortunado término de hipomelanosis de Ito. Esta denominacién ha llevado a la confusion
con otro trastorno cutaneo, denominado el nevus de Ito, que no es mas que un nevus melanocitico de color
azulado o grisaceo que suelo localizarse en la regién acromioclavicular. Aunque la descripcion inicial de Ito
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se trataba de una mujer con clinica exclusivamente cutanea, es decir, sin lesiones en otros 6rganos, los casos
posteriormente descritos se asociaban con una alta frecuencia de trastornos extracutaneos, fundamentalmente
del sistema nervioso central (SNC), oculares y esqueléticos. Dada la alta frecuencia, entre un 62 y un 94%,
con la que se asocian manifestaciones del SNC y oftalmoldgicas en muchas series en las décadas de los
afos 80 y 90, algunos autores se ha refirieron a la hipomelanosis de Ito como un sindrome neurocutaneo. Sin
embargo, otros autores describieron series de pacientes con lesiones hipopigmentadas siguiendo las lineas
de Blaschko y con una baja tasa de afectacion extracutanea; también, dichos autores llamaron la atencién
sobre la existencia, ampliamente conocida, de pacientes con hipopigmentacion lineal en lineas de Blaschko
limitadas a una sola linea; estas lesiones solitarias se describen en la literatura dermatolégica como nevus
depigmentoso lineal o nevus acromico lineal, y no son infrecuentes en absoluto en la practica clinica.

En 1994, Sybert demostrd que la denominada hipomelanosis de Ito no era mas que el reflejo de un mosaicismo,
que ademas no era caracteristico de un unico tipo de mutacion, aunque la mayor parte de estas mutaciones
constituian trastornos cromosdémicos complejos que solamente pueden sobrevivir en forma de mosaico
(aneuploidias complejas, duplicaciones, trisomias o traslocaciones). Sin embargo el mosaicismo en estos
pacientes sélo se ha demostrado en aproximadamente la mitad de los casos. Esto sin duda se debe a que
los estudios se han realizado casi siempre sobre linfocitos de sangre periférica o sobre fibroblastos de biopsias
cutaneas, cuando lo ideal seria realizar los estudios sobre cultivos de queratinocitos o melanocitos. Por otra
parte, algunos defectos genéticos puntuales pueden haber pasado desapercibidos con las técnicas de estudio
utilizadas.

El concepto actual es considerar la mal llamada hipomelanosis de I1to como un signo no especifico de
mosaicismo y no como una entidad en si misma. Se han propuesto los términos ‘mosaicismo pigmentario’,
‘hipopigmentacion a lo largo de las lineas de Blaschko’ y ‘displasia pigmentaria’, entre otros, para facilitar la
comprension de estos trastornos pigmentarios. Estos términos intentan compaginar el mecanismo de produccion
de las lesiones con el hecho de que una clinica cutanea similar puede asociarse a trastornos extracutaneos
tan diversos y a anomalias genéticas de base tan diversas.

La mayoria de los casos publicados son esporadicos, lo cual es légico dado que la mal llamada
hipomelanosis de Ito se debe a una mutacién postzigoética, y por tanto, no transmisible. Aunque existen casos
familiares aislados que han sugerido herencia de un gen Unico, este hecho nunca se ha demostrado. Se ha
sugerido herencia autosd6mica dominante, recesiva y dominante ligada al cromosoma X, sin verdadero
fundamento. Ademas, los casos publicados como familiares, ofrecen dudas respecto al verdadero diagnéstico,
y pueden tratarse de otras entidades diferentes a lo que conceptualmente hemos definido como hipopigmentacion
alo largo de las lineas de Blaschko. Estos hechos tienen trascendencia, como posteriormente veremos, a la
hora del consejo genético.

I denominador comun de todos los pacientes con hipopigmentacion lineal a lo largo de las lineas
de Blaschko en la presencia de lesiones maculosas hipopigmentadas que se distribuyen siguiendo el patrén
de las lineas de Blaschko y nunca precedidas de inflamacion o lesion cutanea previa . Las lesiones
pueden afectar a una o mas areas de la piel. El grado de despigmentacion es variable, y varia desde manchas
casi acromicas hasta muy levemente hipopigmentadas y pueden ser dificiles de reconocer en personas con
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color de piel claro. Esta es probablemente la razén por la que parece ser méas frecuente en personas de raza
negra y asiatica. En fototipos claros, puede ser necesaria la observacion con lampara de Wood para detectar
la hipopigmentacion. En estos nifios, las lesiones pueden ser solamente obvias durante el verano, ya que la
piel afecta apenas se pigmenta con el sol. Por esta razon, las lesiones pueden no ser visibles al nacimiento,
sino meses después, cuando se establece la pigmentacion definitiva del individuo o tras una exposicién solar.

Cuando las lesiones son muy extensas, podemos tener problemas para decidir si se trata de
hiperpigmentacion o hipopigmentacion, y puede ayudar comparar con zonas de la piel claramente respetadas
0 comparar con padres y hermanos. Las lesiones se localizan habitualmente en el tronco y extremidades y
con menos frecuencia pueden afectar la cabeza. Las plantas, palmas y mucosas suelen quedar respetadas.
Es muy importante reconocer el patrén en lineas de Blaschko de las lesiones para no incurrir en el error de
incluir en esta entidad otras entidades con hipopigmentaciones inespecificas. Esta falta de rigor en las lesiones

Hipopigmentacion a lo
largo de las lineas de Blaschko.
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cutaneas ha conducido a una importante confusion en series que no habian establecido un diagnéstico cutaneo
certero.

Ademas de hipopigmentacién, podemos o no encontrar alteraciones en la sudoracion. El caso inicial,
descrito por Ito, se recogia una disminucién de la sudoracion. Sin embargo, la hipohidrosis no es un hallazgo
constante y demuestra una vez mas la gran heterogeneidad clinica en estos pacientes. También se han descrito
alteraciones del pelo como hipertricosis localizada o generalizada, y algunos pacientes presentan alopecia
focal y difusa, y no son raras las variaciones en el color y la textura del pelo. Podemos observar también
alteraciones ungueales, como distrofia o hipoplasia de las uias.

El diagnostico de esta entidad es clinico, y debemos encuadrar aqui solamente las lesiones
hipopigmentadas que siguen las lineas de Blaschko. Sin embargo, existen otras hipopigmentaciones segmentarias
0 parcheadas, que no siguen las lineas de Blaschko, pero que pueden seguir alguno de los otros patrones
de mosaicismo de la piel , Asi, Ruiz-Maldonado et al incluyen en su serie de ‘hipomelanosis de Ito’ lesiones
hipopigmentadas lineales y otras de aspecto parcheado, con detencion en la linea media, compatibles con
un patrén en banderas o en cuadrantes. En nuestra opinién, estas lesiones hipopigmentadas segmentarias
en cuadrantes deben manejarse desde el punto de vista médico bajo los mismos parametros que la
hipopigmentacion en lineas de Blaschko, si bien hasta la fecha no se ha demostrado la existencia de mosaicismo
a nivel genético en dichos pacientes; no obstante, el mosaicismo probablemente sea la base de dicho trastorno
cutaneo.

No existen unos cirterios diagnésticos establecidos de la enfermedad, sino que cualquier paciente con
una clinica cutdnea consistene en hipopigmentacion a lo largo de las lineas de Blaschko debe ser considerado
bajo esta entidad. Algunos autores propusieron incluir bajo el término ya obsoleto de hipomelanosis de Ito
solamente a los pacientes con afectacién extracutanea, y propusieron también individualizar esta entidad como
un ‘sindrome neurocutaneo’. Pensamos que, al lector de este capitulo, si hemos conseguido hasta el momento
hacerle ver esta entidad bajo una mentalidad de mosaico, le sobraran razones para comprender que una vision
restrictiva del término es poco realista, y que deberemos considerar de igual manera a todos los pacientes
con lesiones hipopigmentadas lineales con patrén en lineas de Blaschko, sea una o miles, y tenga o no
afectacion demostrable en otros érganos. No olvidemos que un individuo puede ser portador de una anomalia
genética como consecuencia de un mosaicismo, sea pigmentario o no, en algun 6rgano interno y que
permanezca asintomatica durante toda la vida del mismo.

Hipopigmentacion segmentaria, en forma
de cuadrante, con detencion en la linea media.
Estos pacientes probablemente son también un
mosaico, y deben manejarse de la misma forma
que los niflos con hipopigmentacion lineal en
lineas de Blaschko.
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El diagnostico diferencial puede ser dificil de hacer con el vitiligo segmentario, el nevus anémico, el
piebaldismo, la esclerosis tuberosa y otras hipopigmentaciones mas o menos segmentarias. Vovemos a insistir
en este momento en el diagnostico diferencia, mas semantico que real, entre el nevus acromico en sus formas
segmentarias y lineal. La variante segmentaria generalmente se localiza en el tronco y es unilateral y la variante
sistematizada del nevus acrémico consiste en una o muchas bandas hipopigmentadas irregulares sin inflamacién
o vesiculacién previa. Ambas variantes son indistinguibles clinicamente de la mal llamada hipomelanosis de
Ito, y ademas probablemente reflejan una base etiopatogénica genética idéntica, por lo que la diferencia entre
ambas es, como venimos sefalando, puramente semantica. Mencioén aparte merece el hecho de que, en
muchos casos, el nevus acromico no es una mancha hipopigmentada lineal, sino una pequefia mancha
redondeada . En estos casos, aunque no se haya podido demostrar desde el punto de vista genético, la
mutacion responsable de la aparicion de la lesiéon probablemente se haya producido en un momento muy
tardio de la embriogénesis, siempre posterior al desarrollo embrionario cilindrico y, por consiguiente, a la
migracion de los clones celulares que originan las lineas de Blaschko, y por esta razén no se manifestara
siguiendo dichas lineas, sino como una pequefia mancha.

La biopsia de piel no es diagnoéstica, pues los cambios que encontramos no son especificos. Existe
evidencia de una disminucién en el numero de melanocitos y en el numero y tamafo los melanosomas en la
capa basal de la epidermis con disminucién de melanina, pero estos datos no ayudan en absoluto al diagnéstico
que, como decimos, es Unicamente clinico.

a afectacion cutanea, por definicion, esta presente en el 100% de los pacientes con la mal llamada
hipomelanosis de Ito. Sin embargo, la frecuencia y la expresién de las manifestaciones extracutaneas asociadas
a es muy variable (del 14,3% hasta el 94% en series informadas por neurélogos). En las series publicadas
por pediatras y por neurélogos existe una frecuencia muy alta de clinica extracutanea, fundamentalmente
alteraciones del SNC. Sin embargo, probablemente existe un sesgo en la seleccion de los pacientes. En una
serie recogida por dermatélogos y neuropediatras, se estudian 27 pacientes con hipopigmentacién a lo largo
de las lineas de Blaschko, de los cuales solo el 33% presentaron anomalias extracutaneas. Nuestra propia
serie describe 21 pacientes con lesiones hipopigmentadas siguiendo las lineas de Blaschko con afectacion
de al menos dos areas corporales hasta la linea media y sin lesiones cutaneas previas, que eran remitidos

Nevus acrémico redondeado
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desde centros de atencion primaria al dermato6logo. Se excluyeron aquellos remitidos directamente por servicios
de neurologia y oftalmologia con patologia previa, para evitar sesgo en la seleccién. En nuestra serie, sélo
el 14,3% de los pacientes presentaba manifestaciones extracutaneas, y algunas de estas manifestaciones
pueden ser consideradas ‘frecuentes’ en la poblacién por otra parte sana (pie valgo, sindactilia, hidrocele,
etc.). Con estos datos, parece probable que haya existido un sobrediagnéstico en algunas series y asi, la
existencia de lesiones hipopigmentadas lineales sin ninguna otra anomalia asociada no es un hecho demasiado
infrecuente en la practica clinica diaria.

Entre las manifestaciones extracutaneas que se han asociado destacan las del SNC y las oculares,
aunque hay una pléyade de manifestaciones asociadas. Es posible que, dado que algunas de ellas no aparecen
de forma consistente en un nimero suficiente de pacientes, puedan constituir asociaciones casuales, aunque
este hecho no puede demostrarse ya que es imposible demostrar la existencia de un mosaicismo en la mayoria
de los érganos internos.

Afectacion del SNC. En una revisién que recopilaba datos de las series mas amplias se concluia que
el 65% de los casos presentaban retraso mental y el 43% convulsiones o alteraciones electroencefalograficas,
aunque nosotros nunca encontramos estas alteraciones en los 21 pacientes estudiados. Esto se debe a que
en nuestros casos excluimos a los pacientes con lesiones hipopigmentadas lineales que habian sido remitidos
por los neurélogos, y no a que dichas anomalias cerebrales no sean reales. Probablemente la alta frecuencia
encontrada en la literatura se deba, como se ha comentado antes, a un sobrediagnéstico, ya que esta clinica
neurologica suele ser precoz y muy obvia. Ademas podemos encontrar otras anomalias de menor importancia
que pueden ser asociaciones casuales, como alteraciones del comportamiento, del lenguaje, hipotonia muscular,
ataxia, etc. No existe un patron de electroencefalograma constante en la hipomelanosis de Ito, ni en las pruebas
de imagen neuroldgicas, pero son frecuentes alteraciones especificas de la sustancia blanca consistentes en
afectacién multifocal y sistémica de la sustancia blanca periventricular y subcortical en T2 con resonancia
nuclear magnética. Otras alteraciones que se han descrito en casos aislados detectadas con tomografia axial
computerizada y resonancia nuclear magnética son atrofia generalizada o localizada y/o dilatacién de los
ventriculos cerebrales, asimetria hemisférica (hemiatrofia y hemimegalencefalia), hipoplasia cerebelosa,
agenesia del cuerpo calloso, heterotopias en la sustancia gris y lesiones quisticas periventriculares entre otras.
Una anomalia bastante consistente en esta entidad es una alteracion en la migracién neuronal de unas células
mientras otras migran de manera normal y esto manifiesta en la neuropatologia como neuronas anormales
en la sustancia blanca y periventricular con una reaccion astrocitica importante; este dato de zonas normales
y anormales de migracion puede indicar la presencia de mosaicismo en el SNC. También se han encontrado
morfogénesis anormal de la corteza cerebral, areas heterotopicas, atrofia o hipoplasia.

Afectacion oftalmolégica. Se han recogido en el 24% de los casos. Las anomalias mas frecuentes
son el hipertelorismo y el estrabismo. También podemos encontrar nistagmus, hipopigmentaciones retinianas
(en algun caso con patrén lineal radial), microftalmia, etc.

Afectacion craneofacial y dental. Se han descrito macrocefalia, hipertelorismo, alteraciones en el
numero, tamafo o espaciamiento de dientes, etc.

Alteraciones de los miembros y del esqueleto. De forma aislada pueden presentarse hipertrofia

localizada, deformidad de los dedos, asimetria de miembros, etc. Las alteraciones craneofaciales y
musculoesqueléticas son comunes en pacientes con mosaicismo cromosomico.
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Tumores. Hay casos aislados de hipomelanosis de Ito asociada a teratoma quistico, tumor disembrionario
sacrococcigeo, tumor de los plexos papilares, hamartoma dentario, leucemia linfoblastica aguda, meduloblastoma,
neuroblastoma y rabdomiosarcoma. En las series publicadas, sin embargo, no se observa una mayor frecuencia
de tumores respecto a la poblacién general. Probablemente se trate de asociaciones casuales, aunque también
es posible que la asociaciéon entre hipomelanosis de Ito y algunos tumores sea debida a alteraciones
cromosomicas.

Otras anomalias. Se han descrito también en estos pacientes alteraciones cardiacas, genitourinarias y otras.

omo ya hemos sefalado, la distincién entre lesiones aisladas en estos casos o lesiones multiples
es probablemente semantica. La incidencia de manifestaciones extracutaneas en pacientes con lesiones
Unicas es muy baja. Di Lernia describi6é 13 pacientes con lesiones Unicas de nevus acrémico lineal, y ninguno
de ellos presentaba manifestaciones extracutaneas. Nehal et al describieron 9 pacientes con nevus acromico
lineal solitario, de los cuales s6lo uno presentaba manifestaciones extracutaneas. Estas frecuencias son
menores que las publicadas en las series de pacientes con la mal llamada hipomelanosis de Ito. Por otra parte,
parece que en la hipomelanosis de Ito, la extension y severidad de las lesiones cutaneas no se correlacionan
con la afectacion sistémica, dado que hay pacientes con clinica cutdnea muy extensa sin ninguna alteracion
mas, y pacientes con minima alteracién cutanea con manifestaciones extracutaneas muy severas. Esta
heterogeneidad se debe probablemente a la gran variedad de alteraciones genéticas y al momento del
desarrollo embrionario en el que se produce la mutacién postzigotica.

En nuestra experiencia, con mas de 100 casos estudiados de nevus acromicos lineales solitarios, las
anomalias extracutaneas consistentes son extremadamente inusuales. Sin embargo, no olvidemos que
debemos considerar que los pacientes con una sola lesién hipopigmentada lineal tienen la misma enfermedad
de que tienen decenas de lesiones lineales.

n la practica diaria, lo mas importante es decidir qué estudios debemos realizar en estos pacientes
y si se deben pedir estudios profundos de manera rutinaria. En primer lugar, se debe explorar cuidadosamente
a todos los pacientes con hipopigmentacién a lo largo de las lineas de Blaschko para detectar las manifestaciones
extracutdneas comentadas anteriormente. Probablemente, una exploracion neuroldgica y oftalmologica
exhaustivas sean suficientes para despistar las anomalias descritas con mayor frecuencia, que habitualmente
son de comienzo precoz, son habitualmente severas y se manifiestan clinicamente sin necesidad de excesivas
pruebas complementarias. Hay que recalcar que la extension o severidad de las lesiones cutaneas no predice
la existencia de alteraciones a otros niveles. No consideramos indicado realizar pruebas de imagen o de
laboratorio de rutina porque son de poca ayuda si se piden en todos los casos, son costosas, no exentas de
riesgos y producen gran ansiedad en los pacientes y en sus familiares. Las pruebas complementarias deben
siempre ser guiadas por la exploracion clinica y bajo la supervision e indicacion del pediatra o del neuropediatra.
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Respecto a cuando realizar el estudio de un paciente con lesiones hipopigmentadas lineales, no hay una
respuesta definitiva. Aunque probablemente no aporte nada en nifios mayores de 3 afios, es necesario realizar
las exploraciones mencionadas al menos en la primera visita. Nunca olvidemos que la mayoria de las lesiones
neurolégicas, que son las mas potencialmente dafiinas en estos pacientes, suelen ser precoces y obvias, por lo
que a menudo suscitan la asistencia clinica mucho antes que las lesiones cutaneas, que pueden incluso haber
pasado desapercibidas en el momento de aparecer las lesiones neurolégicas. Debemos realizar revisiones anuales
o con mayor frecuencia en funcién de los signos o sintomas y se debe tranquilizar a los padres e insistir en que
cuando existe afectacion severa extracutanea, suele ponerse de manifiesto clinicamente en la infancia temprana.

En cuanto al estudio genético, se puede realizar un cariotipo de sangre periférica inicialmente, y si este es
negativo podriamos realizar un estudio sobre biopsias de piel para apoyar el diagnéstico, a la busqueda del
mosaicismo en queratinocitos o melanocitos. Estas pruebas estan restringidas a laboratorios muy especializados.
La mayoria de las veces se han usado fibroblastos, aunque el mosaicismo se detecta con mas frecuencia si se
usan cultivos de queratinocitos. Lo ideal seria buscar el mosaicismo en queratinocitos y/o melanocitos, ya que
éstas son las células implicadas en la hipomelanosis.

No esta indicado ningun tratamiento para las lesiones cutaneas, puesto que ellas s6lo representan un signo
y no una enfermedad en si, y porque tampoco existe ningun tratamiento que pueda ser de utilidad. Se aconseja
evitar la sobreexposicion solar, para evitar quemaduras solares en unas zonas de piel mas desprotegidas frente
a la agresion solar. En cuanto a las manifestaciones extracutaneas, el tratamiento estara dirigido por las anomalias
existentes y debemos remitir en cada caso al especialista correspondiente. Muchas de las anomalias extracutaneas,
como el retraso mental severo o la epilepsia severa, no tienen en algunos casos un tratamiento 6ptimo.

s necesario tranquilizar a los padres respecto a la muy baja probabilidad de transmisién de la hipomelanosis
de Ito a la descendencia, como ya hemos resaltado previamente al discutir sobre la etiopatogenia. Se aconseja
realizar un estudio del cariotipo en sangre periférica en el nifio afecto y los padres antes de considerar embarazos
siguientes. En general, debemos informar a los padres de que el defecto no es hereditario, aunque puede aparecer,
por azar, en uno 0 mas miembros de una misma familia. Los eventuales casos familiares deben ser evaluados con
cautela, pues puede resultar que se trate de alguna otra enfermedad distinta a la que hemos venido tratando en
esta unidad.

omo conclusiones mas importantes, resaltaremos las siguientes:

1. La mal llamada hipomelanosis de Ito no es una unica enfermedad, sino el resultado de diferentes
MOsaicismos cromosomicos.

2. Las lesiones hipopigmentadas lineales aisladas, aunque probablemente relacionadas, generalmente
no suelen asociar anomalias extracutaneas severas.

3. La incidencia exacta de dichas anomalias es desconocida, incluso en pacientes con multiples
lesiones lineales hipopigmentadas.

4. Estas anomalias extracutdneas son generalmente obvias desde muy pronto.

5. Una exploracién neurolégica y oftalmologica son las mejores pruebas diagnésticas para detectar
las anomalias extracutaneas de la enfermedad.
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Una nifia de 5 afios es traida a consulta por presentar multiples lesiones lineales hipopigmentadas en el tronco
y miembros (véase figura). El resto de la exploracion fisica es normal, y la nifia muestra un desarrollo psicomotor
adecuado a su edad.

1. ¢ Cual es el diagnostico mas probable?

A. Vitiligo segmentario

B. Liquen estriado

C. Piebaldismo

D. Hipopigmentacion a lo largo de las lineas de Blaschko
E. Esclerosis tuberosa

Respuesta correcta: D. Obsérvese la inconfundible distribucion de las lineas de Blaschko en la piel, con
forma de V o fuente en el tronco y completamente lineales en los mimebros. Las lesiones hipopigmentadas
del tronco se detienen en la linea media, y pueden ser bilaterales.

2.;Qué exploraciones es aconsejable realizar de forma rutinaria en esta nina?

A. Exploracion neurolégica fina
B. Exploracion oftalmologica
C. Cariotipo

D. Ninguna de las anteriores
E. Todas las anteriores

Resuesta correcta: E. Todos los nifios con hipopigmentacion lineal a lo largo de las lineas de Blaschko deben
pasar, independientemente de la edad que tengan, una exploracion neurolégica y oftalmolégica, y es muy
aconsejable tomar un cariotipo. Sin embargo, es cierto que las manifestaciones extracutaneas de la enfermedad
suelen ser obvias y manifiestas desde muy pronto.
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3.Las probabilidades de que esta nifna pueda transmitir estas lesiones a su descendencia son:

A. Muy altas, casi del 80 %

B. Exactamente del 50 %

C.Un25%

D. Un 25 % solo si la pareja tiene las mismas lesiones
E. Practicamente nulas

Respuesta correcta: E. La herencia de los mosaicismos desarrollados a partir de mutaciones somaticas
postzigoéticas es practicamente imposible. Sin embargo, nunca se debe excluir esta posibilidad ante un eventual
consejo genético. Si se conoce el trastorno genético en un paciente, éste puede ser rastreado en muestras
fetales de sus hijos, aunque el riesgo de padecer la enfermedad es mucho mas bajo que el riesgo de eventos
adversos por los procedimientos de obtencién de muestras fetales.
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11 Hipopigmentaciones cutaneas

Caso clinico 2

Un nifio de 18 meses de edad presenta una Unica lesion lineal, hipopigmentada, en un miembro, que no se
ha precedido de ninguna otra lesion (véase figura adjunta). El niflo no presenta ninguna otra anomalia visible.

¢Cual es el diagnéstico mas probable?

1.

A. Nevus acrémico lineal

B. Hipopigmentacion lineal a lo largo de lineas de Blaschko
C. Vitiligo lineal

D. Liquen estriado

E. Ay B son ciertas

Respuesta correcta: E. El nevus acromico lineal consiste en una lesion hipopigmentada solitaria, que puede
seguir una linea de Blaschko. Su mecanismo fisiopatoldgico es el mismo que en el caso de lesiones pigmentarias
multiples.

2. La probabilidad de afectacion neurolégica y oftalmoldégica en este paciente es:

A. Casinula
B. Del 25 %
C. Del 50 %
D. Muy elevada
E. Desconocida

Respuesta correcta: A. Las lesiones solitarias de hipopigmentacién lineal muy raramente se asocian a
manifestaciones extracutaneas, pero no es imposible que éstas estén presentes.
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3. ¢Qué exploraciones son aconsejables realizar en este paciente?

A. Exploracion neurolégica fina
B. Exploracion oftalmoldgica
C. Cariotipo

D. Ninguna de las anteriores
E. Todas las anteriores

Respuesta correcta: E. Todos los nifios con hipopigmentacion lineal a lo largo de una sola linea de Blaschko

deben manejarse de forma idéntica a los que presentan mas de una linea, aunque se sabe que las posibilidades
de afectacion extracutanea son muy escasas.
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Angel Vera

as proliferaciones vasculares constituyen una patologia muy comun en la edad infantil, pero sigue
existiendo cierta confusién terminolégica en torno a las mismas y aun hoy se sigue usando el término
hemangioma para hablar de algunas malformaciones vasculares. En 1982, Mulliken y Glowacki clarificaron
los conceptos clasificando las proliferaciones vasculares en hemangiomas y malformaciones vasculares, en
base a los datos anatomoclinicos e historia natural de las mismas. En la tabla se resumen las diferencias
entre ambas entidades.

Los hemangiomas no suelen estar presentes en el nacimiento o son de pequefo tamafio, y crecen
rapidamente durante los primeros meses de la vida, para después involucionar lentamente. Histolégicamente
presentan una proliferacion de células endoteliales prominentes. En contraste, las malformaciones vasculares
estan siempre presentes al nacimiento, crecen de forma proporcional al crecimiento del nifio y presentan
histolégicamente un endotelio aplanado.

as malformaciones vasculares son anomalias de los vasos debidas a una alteracion del desarrollo
embriolégico.

A diferencia de los hemangiomas, estan siempre presentes en el nacimiento y aumentan de tamafno
proporcionalmente al crecimiento del nifio. No involucionan y, por tanto, siempre van a estar presentes a lo
largo de la vida del paciente.

Desde el punto de vista histolégico se clasifican en: capilares, venosas, arteriovenosas, linfaticas y
mixtas o combinadas. Desde un punto de vista clinico se clasifican en malformaciones de alto y bajo flujo. Las
que tienen componente arterial se consideran de alto flujo y las que carecen de dicho componente son
consideradas de bajo flujo.

Proliferaciones vasculares
Malformaciones vasculares Hemangiomas
Presentes al nacimiento (100%) Habitualmente postnatales (40% RN)
Crecimiento proporcional al corporal. Fase proliferativa (crecimiento rapido)
No involucionan y fase involutiva
Igual por sexos Mas frecuentes en nifias 4/1

Malformaciones vasculares

- De bajo flujo
- Malformaciones capilares
- Malformaciones venosas
- Malformaciones linfaticas

- De alto flujo
- Malformaciones arteriovenosas
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La clasificacion de los distintos tipos de malformaciones capilares se detalla en

Nevus anémico

Malformacién poco comun de tipo funcional, ya que anatémicamente los vasos son normales. Es debida
a una reactividad aumentada de los vasos a las catecolaminas, que provoca una vasoconstriccion permanente.

Clinicamente consiste en una macula blanquecina de margenes irregulares y frecuentemente acompafada
de lesiones satélites. Es mas frecuente en el sexo femenino y puede aparecer en cualquier localizacién, aunque
la parte superior del tronco es la mas comun. Al friccionar enérgicamente la lesién, ésta permanece blanca y
la zona periférica se enrojece (a diferencia de los nevus acromicos, que si se enrojecen al friccionarlos). El
examen con luz de Wood no acentua la lesion, al contrario de lo que ocurre con las lesiones debidas a falta
de melanina.

El nevus anémico no requiere tratamiento.

Cutis marmorata telangiectasica congénita

Esta malformacién se caracteriza clinicamente por maculas de color rojo-violaceo que se disponen
formando un reticulado que recuerda el veteado del marmol, de ahi su nombre

Clasificacion de las malformaciones capilares

- Nevus anémico

- Cutis marmorata telangiectasica congénita

- Nevus flameo o mancha de vino de Oporto

- Mancha salmén

- Marca vascular hiperqueratosica (hemangioma verrucoso)

Cutis marmorata telangiectasica congénita
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Puede ser localizada (generalmente afecta a un miembro) o generalizada. Hay que diferenciarla del
cutis marmorata fisiolégico del RN que aparece como respuesta al frio y que desaparece cuando el nifio entra
en calor.

La cutis marmorata telangiectasica congénita (CMTC) permanece durante la infancia y suele regresar
en la adolescencia, aunque un porcentaje de casos no regresan.

Las lesiones se hacen mas evidentes con el llanto y el frio.

La piel de la CMTC suele ser normal, pero en ocasiones puede ser atrofica e incluso presentar
ulceraciones.

En un 50% de los casos pueden asociarse otras anomalias congénitas como: atrofia o hipertrofia del
miembro afecto, retraso mental, persistencia del ductus arterioso, paladar ojival, fisura palatina, sindactilias,
espina bifida y glaucoma (si la CMTC afecta a la cara).

La CMTC no requiere tratamiento, ya que suele remitir con la edad y lo mas importante es estudiar a
estos pacientes para descartar otras anomalias asociadas.

Nevus flameo o mancha en vino de Oporto

El nevus flameo, llamado también angioma plano (nombre inadecuado ya que se trata de una
malformacién), se presenta en forma de maculas de color rosado que pueden aparecer en cualquier parte del
cuerpo, aunque la cara es la localizacién mas frecuente . Las lesiones suelen ser unilaterales.

Las manchas, con la edad, toman un color rojo mas intenso y terminan de color violaceo. Es frecuente
que en la edad adulta desarrollen tuberosidades.

Nevus flameo
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Angiomas y malformaciones vasculares

La mancha en vino de Oporto puede asociarse a diferentes anomalias congénitas. Cuando afecta a
la cara hay que descartar un glaucoma, el 10% de los nevus flameos faciales pueden presentar esta complicacion,
especialmente frecuente si se afecta el territorio de las ramas oftalmica y maxilar del trigémino.

Otra posible asociacion es el sindrome de Klippel-Trenaunay , que consiste en el aumento de
tamafio de un miembro (con o sin hipertrofia 6sea).

El sindrome de Sturge-Weber consiste en la presencia de un nevus flameo facial generalmente extenso
que afecta la frente, zona periocular y area maxilar. Aunque la lesién suele ser unilateral, un 50% pueden
presentar afectacion bilateral de la cara . El sindrome también presenta afectacion vascular leptomeningea
y en un 30-60% afectacion ocular.

Las manifestaciones neurolégicas mas comunes son epilepsia y retraso mental, aunque también pueden
presentarse hemiplejia, hemianopsia y defectos sensoriales. Glaucoma y ceguera son las complicaciones
oculares que pueden aparecer.

Sindrome de Klippel-Trenaunay

Sindrome de Sturge-Weber
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Angiomas y malformaciones vasculares

Otros sindromes que pueden presentar mancha en vino de Oporto son el sindrome de Von Hippel-
Lindau, el sindrome de Cobb y el sindrome Proteus.

El tratamiento de la mancha en vino de Oporto se realiza con laseres vasculares como el de colorante
pulsado (Candela) o el neodimio-yag (Vascu-light), o mediante luz intensa pulsada (Photoderm). Los resultados
son mejores si el tratamiento se realiza en la infancia que si se espera a la edad adulta.

Mancha salmoén
Se trata de una lesién macular de color rojo claro (salmén) que se localiza en los parpados, region

glabelar y nuca.

Es muy frecuente, afectando al 25-40% de los recién nacidos y tiende a desaparecer durante los
primeros afios de vida.

La mancha salmén localizada en la nuca (conocida coloquialmente como picadura de la cigiiefia), suele
ser mas persistente y a menudo se mantiene durante la edad adulta.

Marcas vasculares hiperqueratésicas

Patologia poco frecuente a la que también se ha denominado hemangioma verrucoso, y ain se emplea
éste término, pero es inadecuado ya que se trata de una verdadera malformacioén y no de un hemangioma
(neoplasia).

Como todas las malformaciones vasculares, esta presente al nacimiento.
Se trata de placas de color rojo purpura o azulado, que crecen lentamente y van desarrollando una

franca hiperqueratosis en su superficie que les dan un aspecto verrucoso . Suelen afectar a las extremidades,
sobre todo a las inferiores.

Las lesiones no involucionan nunca, como corresponde a una malformacién. En ocasiones pueden
ulcerarse y sangrar, e incluso ser dolorosas. La presencia de lesiones satélites en la periferia es un hecho
frecuente.

Marcas vasculares hiperqueratésicas
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Histolégicamente, existen capilares dilatados en la dermis y el tejido celular subcutéaneo. La epidermis
muestra una hiperqueratosis compacta, acantosis y papilomatosis.

El tratamiento es dificil y la Gnica opcion es la cirugia cuando las lesiones no son de gran tamafo.

Las malformaciones venosas han sido a menudo mal llamadas hemangiomas cavernosos. Se trata de
malformaciones de vasos venosos. Estan siempre presentes en el nacimiento y aumentan de tamafo
proporcionalmente al crecimiento del nifio. No involucionan y, por tanto, siempre van a estar presentes a lo
largo de la vida del paciente.

Clinicamente se presentan como nédulos de color azulado . Es frecuente encontrar venas dilatadas
en la periferia o en la propia lesion. También se pueden encontrar flebolitos calcificados en el interior de las
mismas y pueden ocurrir episodios de tromboflebitis en las lesiones o en su proximidad. Suelen ser asintomaticas,
pero pueden provocar defectos estéticos y compresiéon de estructuras vecinas.

Las malformaciones venosas pueden asociarse a otras anomalias y formar parte de sindromes mas
complejos

Sindromes asociados a malformaciones venosas

- Sindrome del nevus azul en tetina de goma
- Sindrome de Maffucci

- Sindrome de Klippel-Trenaunay Malformacién venosa en la espalda
de un nifio
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Sindrome del nevus azul en tetina de goma

Consiste en multiples malformaciones venosas en la piel y tracto gastrointestinal.
Puede ser heredado de forma autondmica dominante, aunque existen casos esporadicos.

Se trata de nédulos azulados facilmente compresibles, generalmente de pequefio tamafio y que
recuerdan a la presion a la tetina de un chupete. En ocasiones duelen durante la noche. En la piel suelen
existir pocas lesiones, pero en el tracto intestinal son a menudo multiples y es frecuente el sangrado espontaneo,
lo que provoca melenas y anemia.

Aunque es menos frecuente, también pueden existir estas malformaciones venosas en otros 6rganos
como pulmoén, corazén, higado, cerebro....

El manejo de estos pacientes depende de los casos. Si la clinica de melenas y anemia es recurrente
estaria indicada la reseccion del segmento intestinal afecto.

Sindrome de Maffucci

Se caracteriza por malformaciones venosas, encondromatosis asimétrica difusa y deformidades
esqueléticas.

Al nacimiento no suelen ser visibles las malformaciones, poniéndose de manifiesto las lesiones en la
primera infancia. Se trata de nédulos o tumores de color azulado que suelen afectar mas a las extremidades.
A esto se asocian tumores 6seos de los huesos largos, manos y pies, que corresponden a encondromas, y
pueden provocar importantes deformidades

En un 15% de los pacientes estos tumores pueden degenerar y desarrollar un condrosarcoma.

Sindrome de Maffucci
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Angiomas y malformaciones vasculares

Sindrome de Klippel-Trenaunay

Asocia malformaciones venosas con una malformacion capilar, generalmente tipo mancha en vino de
Oporto, venas varicosas e hipertrofia del miembro afecto.

Generalmente se afectan los miembros inferiores. La hipertrofia suele ser a expensas de tejidos blandos.

Malformaciones linfaticas
La clasificacion de los distintos tipos de malformaciones linfaticas se detalla en

Malformaciones linfaticas microquisticas o superficiales

Estas malformaciones, mal llamadas linfangioma circunscrito (ya que no se trata de un tumor), suelen
presentarse en el nacimiento o primera infancia. Pueden localizarse en cualquier area anatémica, pero las
axilas, zonas proximales de las extremidades y la lengua son los sitios de eleccién.

Clinicamente, se caracterizan por multiples lesiones de aspecto similar a vesiculas agrupadas en placas,
a modo de huevos de rana.

En ocasiones presentan un componente de vasos sanguineos asociado que hace que algunas lesiones
tengan color rojo

El tratamiento es quirurgico, pero son frecuentes las recidivas ya que es dificil establecer los limites
de la lesion y a veces existe un componente profundo de la malformacion que favorece las recurrencias.

La criocirugia es una técnica util para controlar las lesiones pequefias.

Clasificacion de las malformaciones linfaticas

Malformaciones linfaticas microquisticas —————% (Malformaciones linfaticas superficiales
o linfangioma circunscrito)

Malformaciones linfaticas macroquisticas ———— (Higroma quistico o linfangioma quistico)

Malformaciones linfaticas
superficiales que involucran
también vasos linfaticos
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Malformaciones linfaticas macroquisticas

También se denominan higroma quistico o linfangioma quistico.

Clinicamente se manifiestan como grandes nédulos subcutaneos de color de la piel. Se localizan con
mas frecuencia en el cuello y regiones axilar e inguinal. Suelen ser asintomaticas, pero producen importantes
deformidades estéticas , Y ocasionalmente comprometen la respiracion o la alimentacién, al comprimir
la via aereodigestiva alta.

El tratamiento puede ser quirirgico o mediante esclerosis percutanea con OK-432 o picibanilo (un
preparado con Streptococcus pyogenes liofilizados de origen humano). Esto da buenos resultados en un 80%
de los casos.

os hemangiomas son los tumores mas frecuentes en la infancia. No suelen estar presentes al
nacimiento y si lo hacen (40%) es en forma de una mancha eritematosa de pequefio tamafo. En las primeras
semanas de vida crecen rapidamente para después en la mayoria de los casos involucionar.

Existen distintos tipos de hemangiomas que se resefian en , pero hablaremos fundamentalmente
de los mas frecuentes en la infancia (hemangioma infantil) y de aquéllos que puedan provocar problemas o
complicaciones en el nifio (angioma en penacho y hemangioendotelioma kaposiforme).

Malformaciones
linfaticas macroquisticas
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Epidemiologia

El hemangioma infantil, también llamado angioma fresa, angioma capilar y angioma tuberoso, es el
tumor mas frecuente en la infancia. Se estima su frecuencia en un 10% de los nifios en el primer afio de vida.
Presente en todas las razas pero mas frecuente en la caucasica. Es mas comun en el sexo femenino (4:1).
También es mas frecuente en prematuros.

Historia natural

Los hemangiomas infantiles tienen una primera fase proliferativa en la que crecen y que acontece en
el primer afio de vida y otra fase involutiva que dura varios afos.

En el 40% de los casos el hemangioma esta presente al nacimiento y puede evidenciarse algun signo
del mismo, en forma de macula telangiectasica, lesiéon equimdtica o macula equimotica con halo palido. La
mayoria de los casos inician su fase de crecimiento en las primeras semanas de vida, aunque algunos
hemangiomas mas profundos pueden no detectarse hasta pasados varios meses. Esta fase de crecimiento
rapido puede ser mas intensa durante los primeros 3 a 6 meses y la mayoria de estos tumores terminan su
crecimiento entre los 9 y 12 meses de edad. Un pequefio porcentaje de hemangiomas apenas sufre cambios
desde el nacimiento y otra pequefia minoria continuaran creciendo durante mas de un afo.

La fase involutiva se produce a partir del primer afio de vida y el hemangioma sustituye el componente
vascular por tejido fibroadiposo, por lo que pierde en parte su color rojo, aparecen areas o bandas blanquecinas
y se hace mas blando. La involucién completa se observa con una frecuencia aproximada de un 10% por afo,
por lo que un 50% involuciona a los 5 afios, un 70% a los 7 y un 90% a los 9 afios. Al involucionar pueden
quedar secuelas, a veces minimas como telangiectasias o piel atrofica, y en ocasiones cambios mas significativos
como piel redundante con residuos fibroadiposos y cicatrices especialmente si el angioma se ulcero.

Clasificacion de los hemangiomas

- Angioma serpiginoso

- Hemangioma infantil

- Hemangioma microvenular

- Hemangioma de células en tachuela (antes hemosiderético en diana)
- Hemangioma glomeruloide

- Hemangioma arteriovenoso acro

- Hemangioma en cereza (punto rubi)

- Hemangioma en penacho

- Hemangioendotelioma kaposiforme
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Patologia

Los hemangiomas proliferantes estan formados por masas de células endoteliales prominentes que
pueden formar o no luces vasculares.

A medida que involucionan, las luces vasculares se dilatan, las células endoteliales se aplanan y se
deposita tejido fibroso, dando al hemangioma una arquitectura lobular.

Desde el punto de vista histoquimica, las células endoteliales expresan el marcador CD31 en todas
sus fases.

Mas especifico es otro marcador, el GLUT1, un transportador de la glucosa expresado normalmente
en el endotelio vascular de las barreras hematotisulares, pero no en la piel sana. El GLUT1 se expresa
intensamente en los hemangiomas infantiles en todas sus fases de desarrollo, estando ausente en otras
lesiones vasculares como las malformaciones vasculares y los granulomas piogénicos.

Clinica

El aspecto clinico de los hemangiomas varia dependiendo de la localizacién del tumor, de ahi que se
clasifiquen en hemangiomas superficiales, profundos y mixtos.

Los superficiales asientan en la dermis superficial y son de color rojo brillante, por eso se las llama
“hemangiomas en fresa”

Los hemangiomas profundos se desarrollan en la dermis reticular y tejido celular subcutaneo, y se
manifiestan como masas blandas de tonalidad azulada o del color de la piel

Los mixtos presentan como es obvio, caracteristicas de los dos anteriores.

Hemangioma infantil ("en fresa")
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La terminologia de hemangioma capilar aplicada a los superficiales y hemangioma cavernoso referida
a los profundos, es totalmente inadecuada tanto clinica como histolégicamente, por lo que éstos términos
deben ser desechados y no utilizarse.

Los hemangiomas infantiles pueden localizarse en cualquier zona del cuerpo, dandose con mas
frecuencia (60%) en cabeza y cuello. Generalmente son Unicos pero no es raro encontrar dos o tres hemangiomas.

Desde el punto de vista del area que afectan también se clasifican en focales, cuando afectan a una
zona pequefa, o en segmentarios (similares a placas) cuando afectan a un segmento anatémico mas amplio
. Estos ultimos suelen asociarse con mayor frecuencia a complicaciones, como veremos mas adelante.

Complicaciones

El 10% de los hemangiomas presentan complicaciones que pueden ser debidas al propio tumor o bien
derivadas de su localizacion.

1. Complicaciones debidas al propio tumor

- Ulceracion. Es la complicacion mas frecuente. Habitualmente se produce durante la fase proliferativa
y suele ocurrir en hemangiomas situados en zonas de friccion o maceraciéon, como la boca y el area
anogenital. Las ulceraciones son dolorosas y por eso si se localizan en los labios pueden dificultar la
alimentacion y en la zona anogenital la defecacion o miccion.

Hemangioma profundo
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Angiomas y malformaciones vasculares

Las ulceras, a su vez, pueden complicarse y sobreinfectarse secundariamente o bien provocar
cicatrices.

- Infeccidén. Generalmente ocurre en hemangiomas que se han ulcerado. Se caracterizan por la presencia
de un exudado purulento y aumento del calor y el dolor. Se deben realizar cultivos del exudado y tratar
la infeccion con antibiéticos por via topica y sistémica.

- Hemorragia. Suele ser un sangrado leve o moderado en angiomas ulcerados y que se resuelve faciimente
con compresion directa. Mas raro es una hemorragia profusa que puede ocurrir por un fenbmeno de
Kasabach-Merritt (coagulopatia de consumo), lo cual es muy raro en hemangiomas infantiles clasicos,
siendo mas comun en hemangioendoteliomas kaposiformes y angiomas en penacho.

- Cicatrices, atrofia cutanea y telangiectasias residuales . Estas secuelas pueden ocurrir con la
propia involucion del tumor y son mas frecuentes en aquellos de gran tamaiio.

2. Complicaciones debidas a la localizaciéon del hemangioma

Como comentadbamos los hemangiomas segmentarios de ciertas localizaciones pueden dar lugar a ciertas
complicaciones , que describimos a continuacion.

-Hemangiomas periorbitarios . Esta presentacién requiere un control y estudio muy estricto ya que
pueden provocar importantes problemas.

La complicacién mas importante es la ambliopia o visién reducida del ojo afecto, debida a la deprivacion
de estimulo visual en los hemangiomas que por su tamario obstruyen el eje visual.

Otra complicacion frecuente es la deformacion de la cornea inducida por la presion local directa del tumor,
lo cual provoca astigmatismo.

Sobreinfeccion de un hemangioma ulcerado
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Complicaciones de los hemangiomas secundarios

- Hemangiomas periorbitarios

- Hemangiomas segmentarios faciales (sindrome PHACES)
- Hemangiomas segmentarios mandibulares

- Hemangiomas segmentarios lumbosacros

Secuelas de la involucion
de un hemangioma

Hemangioma periorbitario
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Otras complicaciones potenciales de los hemangiomas periorbitarios incluyen el estrabismo, la miopia,
la obstruccién del lacrimal, la proptosis y la ptosis.

-Sindrome PHACE(S) .Se produce en hemangiomas segmentarios faciales de gran tamano.
PHACE(S) es un acrénimo que incluye las siguientes alteraciones:

-P: Malformaciones de la fosa posterior, la mas comun es la malformacién de Dandy-Walker (dilatacion
del cuarto ventriculo) que suele ocasionar una hidrocefalia.

-H: Hemangioma segmentario facial.

-A: Anomalias arteriales.

-C: Coartacion aértica y anomalias cardiacas.

-E (Eye): Alteraciones oculares.

-S: Anomalias esternales y rafe abdominal supraumbilical.

Aunque este sindrome es raro todo hemangioma facial segmentario requiere un estudio con RMN cerebral
y una exploracion cardiaca cuidadosa.

-Hemangiomas segmentarios mandibulares. Estos tumores pueden provocar obstruccion de la via aérea
superior y provocar sintomas de tos, disfonia e insuficiencia respiratoria , por lo que precisan de un estudio
otorrinolaringolégico detallado.

-Hemangiomas lumbosacros. La presencia de un hemangioma en region lumbosacra debe alertar sobre
la posibilidad de un disrafismo espinal oculto o de alteraciones genitourinarias. La complicaciéon mas
importante es la presencia de una médula espinal enclavada, por lo que estos nifios requieren un estudio
con RMN de la médula espinal de esta zona.

Sindrome PHACES
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-Hemangiomatosis neonatal difusa. El término hemangiomatosis se utiliza para describir la presencia de
hemangiomas generalizados de pequefio tamafio, pudiendo existir entre pocos elementos y centenares.
Puede existir solo afectacion cutanea, utilizandose el término hemangiomatosis neonatal benigna, pero
puede haber afectacion visceral, especialmente afectacion hepatica, en este caso se utiliza el término
de hemangiomatosis neonatal diseminada.

La afectacion hepatica puede representar un mal pronéstico y estos casos deben ser tratados con
corticoides sistémicos.

Tratamiento

La mayoria de los hemangiomas no requieren tratamiento, ya que involucionan espontaneamente.
Deberan ser tratados aquellos que provoquen complicaciones. No existen unos criterios protocolizados de
tratamiento, debiéndose valorar cada caso individualmente.

Corticoides. Los corticoides sistémicos son la primera herramienta en el tratamiento de los hemangiomas.
La dosis recomendada es generalmente de entre 2 y 3 mg/kg de prednisona en una dosis Unica matinal. Dosis
mas elevada de hasta 5 mg/kg/dia se pueden utilizar en casos graves.
El tratamiento se realiza de 4 a 6 semanas y luego se reduce gradualmente la dosificacion. Se deben utilizar
en la fase proliferativa, que es cuando se consiguen mejores resultados.

Interferén alfa. Se administra por via subcutanea a dosis de 1 a 3 millones U/m2 y dia. Los efectos
secundarios mas frecuentes son fiebre y sindrome seudogripal que pueden tratarse con paracetamol. Una
complicacién mas preocupante es la diaplejia espastica. Este efecto secundario puede ser transitorio o
irreversible. Por ello, hoy dia se recomienda usar este farmaco solo en casos de angiomas con complicaciones
graves que no han respondido a esteroides.

Vincristina. Se emplea en hemangiomas de gran tamafio y en casos asociados a fendmeno de
Kasabach-Merritt. La dosis habitual es de 0,05 mg/kg en nifios menores de 10 kg o 1,5 mg/kg en nifios con
peso superior a 10 kg, administrados via intravenosa de forma semanal.

Laser. Esta indicado en las telangiectasias residuales que pueden permanecer tras la involucion.
También se ha utilizado en los hemangiomas ulcerados y, aunque es un tema controvertido, algunos autores

lo utilizan en angiomas de pequefio grosor durante la fase proliferativa.

Intervencion quirurgica. Puede estar indicada en hemangiomas de los parpados que no responden
a tratamiento médico.

Embolizacidon. Se emplearia en hemangiomas hepaticos con fistulas arteriovenosas, que suelen
provocar insuficiencia cardiaca.
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Tumor infrecuente, que afecta a nifios, generalmente menores de 5 afos. También existen casos de
aparicion en el nacimiento y en la edad adulta,

Suele localizarse en el cuello, hombros y zona alta del tronco, aunque puede aparecer en otras zonas
del cuerpo.

El aspecto clinico es muy variable, puede presentarse en forma de macula, placa o nédulo . El
color también es variable, puede ser rojo, violaceo o parduzco.

En ocasiones tiene aspecto inflamatorio y la lesién puede estar caliente y ser dolorosa.

Histolégicamente, presenta n6dulos de células endoteliales que se distribuyen en la dermis y el tejido
celular subcutaneo. Estos nédulos estan separados unos de otros y adoptan un aspecto en penacho o en
balas de cafion

Este tumor no suele involucionar espontaneamente, aunque hay casos que si lo hacen. Su principal
problema es que puede provocar fendmeno de Kasabach-Merritt (anemia hemolitica microangiopatica,
trombocitopenia y coagulopatia de consumo), por lo que requiere tratamiento con dosis altas de corticoides,
interferon o vincristina.

Tumor poco frecuente, que afecta a nifios generalmente menores de 5 afios. En algunos casos esta
presente en el nacimiento.

Recibe este nombre porque histolégicamente tiene caracteristicas similares al sarcoma de Kaposi. Es
un tumor benigno histolégicamente, pero localmente muy agresivo, pudiendo provocar fendmeno de Kasabach-
Merritt en un 60% de los casos.

Angioma en penacho
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La mayoria de los casos afecta a la piel, pero también puede localizarse en retroperitoneo y mediastino,
donde tiene un comportamiento mas agresivo.

El aspecto clinico es variable, pudiendo aparecer como maculas, placas o grandes tumoraciones
generalmente de un color purpura o violaceo.

Histologicamente, muestra nddulos confluentes separados por tractos fibrosos en la dermis y tejido
celular subcutaneo. Estos estan constituidos por células endoteliales y células fusiformes con espacios dilatados
a modo de hendiduras. Asimismo, existen grandes espacios dilatados de apariencia linfatica.

Como antes comentadbamos, el principal problema de estos tumores es la gran tendencia que tienen
a desarrollar fendmeno de Kasabach-Merritt, por lo que requieren tratamiento con corticoides orales a dosis
de 3 a 5 mg/kg/dia, interferdn, vincristina, embolizacién o cirugia.

Angioma en penacho
Hemangioendotelioma kaposiforme
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Angiomas y malformaciones vasculares

CASO CLINICO 1

Recién nacido, varén de 38 semanas, con gestacion y parto normales.

Desde el nacimiento presentaba una gran tumoracion en region cervicotoracica (véase figura 1). La lesion era
de color rojo violaceo, infiltrada y dura al tacto.

Alos pocos dias el nifio desarroll6 una anemia y trombocitopenia con coagulopatia

1. ¢ Qué exploraciones complementarias realizaria?

A. Biopsia cutanea

B. RMN

C. Eco-doppler

D. Estudio de coagulacién
E. Todas las anteriores

Respuesta correcta: E. La biopsia cutanea es fundamental. De esta forma diferenciariamos una malformacion
de un angioma y conoceriamos el tipo concreto de lesién.

Las técnicas de imagen (Eco-doppler y RMN) nos permitirian valorar hasta donde llega la lesion, si ésta afecta
solo a la piel o también a otros tejidos mas profundos; asimismo, si existen vasos aferentes a la lesion.

El estudio de coagulacion serviria para valorar el grado de severidad de la coagulopatia.

2. La histologia de una biopsia cutanea realizada mostré un tumor constituido por nédulos
separados por tractos fibrosos, que infiltraba dermis y tejido celular subcutaneo. Estos
estaban constituidos por células endoteliales y células fusiformes con espacios dilatados a
modo de hendidura. Asimismo, existian grandes espacios dilatados de apariencia linfatica
(véase figura 2). Con estos datos, ¢cual seria su diagnéstico?
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A. Hemangioma en penacho

B. Angioma infantil segmentario con fendmeno de Kasabach-Merritt
C. Hemangioendotelioma kaposiforme

D. Hemangioma verrucoso

E. Hemangioma cavernoso

Respuesta correcta: C. La histologia del hemangioendotelioma kaposiforme se caracteriza por todo lo que
viene en el enunciado de la pregunta.

3. ¢Qué tratamiento indicaria de entrada?

A. Corticoides intralesionales

B. Interferon alfa-2b

C. Corticoides sistémicos (1 mg/kg/dia)
D. No necesita tratamiento

E. Corticoides sistémicos (3 mg/kg/dia)

Respuesta correcta: E. La dosis correcta de corticoides para tratar un hemangioma complicado es de 3-5
mg/kg/dia. Una dosis de 1 mg/kg/dia no conseguiria ningun beneficio.

Los corticoides intralesionales no estarian indicados en una lesion de gran tamafio como la de nuestro caso.
El interferon alfa-2b nunca seria un tratamiento de entrada por sus efectos secundarios, especialmente por
la posibilidad de provocar diplejia espastica
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Nifia de 3 meses, que presenta una lesion en forma de placa de color rojo (véase figura), localizada en la
region lumbosacra. La lesion al nacimiento era una pequefia macula de aspecto equimético y a las 2 semanas
de vida comenzo a desarrollarse.

1. ¢ Cual es su diagnéstico clinico?

A. Angioma serpiginoso

B. Angioma en penacho

C. Angioma infantil segmentario
D. Angioma cavernoso

E. Angioma plano

Respuesta correcta: C. Se trata de un angioma infantil, presente al nacimiento como una pequefia mancha,
pero que se desarrolla en pocas semanas tomando el aspecto rojo fresa que se ve en la foto. Es un angioma
segmentario porque ocupa un segmento anatdmico amplio y bien definido (la regién lumbosacra).

El angioma serpiginoso esta constituido por pequefas lesiones puntiformes, tiene una distribucién lineal y
ondulada (serpiginoso). Puede observarse en la infancia pero es mas frecuente en mujeres jovenes.

El angioma cavernoso es un mal término antes usado para designar los angiomas profundos.

El angioma plano esta presente en el nacimiento, pero no crece rapidamente en 2 semanas ni se sobreeleva.

2. ;Cree indicada realizar alguna de estas pruebas?

A. Resonancia magnética de la columna lumbar
B. Ecografia renal

C. Ay B son correctas

D. Ecografia hepética

E. Ninguna exploracion es necesaria
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Respuesta correcta: C. Los angiomas segmentarios lumbosacros pueden asociar malformaciones en médula
espinal y rifiones de ahi que esté indicado realizar RMN de la columna lumbar y ecografia renal.

La ecografia hepatica no es necesaria ya que no asocia angiomas hepaticos, que son mas comunes en la
angiomatosis neonatal difusa.

3. ¢ Qué complicaciones pueden aparecer en este caso?

A. Hipertrofia de un miembro
B. Disrrafismo espinal

C. Alteraciones renales

D. Ninguna de las anteriores
E. B y C son correctas

Respuesta correcta: E. El disrrafismo espinal y las malformaciones renales son las complicaciones mas
comunes en los angiomas de este tipo.

La hipertrofia de un miembro no se da en estos angiomas y es mas propia de ciertas malformaciones como
el cutis marmorata telangiectasico congénito, la mancha en vino de Oporto o las malformaciones venosas.
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Pablo Lazaro

os melanocitos son células dendriticas con capacidad de sintetizar melanina. Se originan en la cresta
neural. Desde ella, durante el desarrollo embrionario, migran hacia la epidermis pasando por la dermis. La
migracion se realiza de forma cefalocaudal. Al finalizar el primer trimestre del desarrollo fetal ya estan presentes
en la unién dermoepidérmica y en los foliculos pilosos. Sintetizan melanina desde el cuarto mes del embarazo.
A partir del sexto mes transfieren a los queratinocitos los granulos de pigmento sintetizados.

Su localizacion normal es la piel aunque, fisiologicamente, también se distribuyen por el ojo (tracto
uveal), leptomeninges y, en muy pequefio numero, en las mucosas. En la piel se distribuyen entre los
queratinocitos de la capa basal epidérmica y de la matriz del pelo . No forman uniones con los
queratinocitos. El numero de melanocitos por mm?2 de epidermis varia segun las zonas del cuerpo. Es mayor
en la cara (2.900+£249) y los genitales (1.900+£178), menor en el tronco (1.100£215) y no estan presentes en
las palmas de las manos ni en las plantas de los pies. También estan presentes en la matriz ungueal, pero
en condiciones fisiolégicas estan en reposo y la uiia no esta pigmentada.

Habitualmente, los melanocitos no se multiplican, salvo cuando son estimulados especificamente, como
ocurre con la luz ultravioleta. No hay diferencias significativas en el nimero o distribucion en funcion del sexo
o la raza, pero su densidad disminuye con la edad, a raz6n de un 6-8% por década. Las diferencias de color
de la poblacion se deben a variaciones en la cantidad y tamafio de los melanosomas, y a la forma en que se
agrupan, distribuyen y degradan dentro de los queratinocitos.

La principal funcién de los melanocitos es sintetizar la melanina. La melanina es un pigmento basico
para la vida por su capacidad de absorber los rayos ultravioleta (UV). La sintesis de la melanina se realiza
en los melanosomas, que son unas organelas especificas presentes en el citoplasma de los melanocitos
procedentes del aparato de Golgi . Los melanosomas contienen una serie de laminillas concéntricas, con
multiples enzimas ordenadas para sintetizar en su interior la melanina. La enzima limitante es la tirosinasa.

Es una enzima sintetizada en el reticulo endoplasmico que produce oxidacion enzimatica del aminoacido
tirosina, primer paso para la formacion de la melanina.

Membrana basal de la epidermis (tefiida
con PAS para hacerla mas evidente), en la que
se observan los melanocitos (células con
citoplasma claro localizadas entre los
queratinocitos de la capa basal)
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Una vez plenos de melanina, los melanosomas migran a la parte distal de las dendritas, donde son
fagocitados por los queratinocitos en un proceso Unico en biologia denominado citocrinia. La unidad
melanoepidérmica es una unidad funcional constituida por un melanocito y los aproximadamente 36 queratinocitos
de la capa basal y suprabasal a los que transfiere sus melanosomas.

stos tumores son neoformaciones circunscritas de la piel derivadas de los melanocitos. Pueden
estar situados en la epidermis, en la dermis o en ambas estructuras. Es excepcional la persona que en su
tegumento no presenta algun tipo de tumor pigmentado, congénito o adquirido, que carece de trascendencia.
Un numero limitado de variedades clinicas pueden tener importancia por:

* Plantear problemas estéticos importantes por la extensién o por localizarse en zonas visibles.
 Ser indicadores de importantes anomalias asociadas.
* Evolucionar a un melanoma.

Los tumores cutaneos benignos de origen melanico tienen una gran diversidad de formas clinicas e
histolégicas. Se han intentado clasificaciones de base morfologica, histolégica y cinética. El término nevus
se utiliza clasicamente para designar a lesiones, por lo general pigmentadas, de tipo tumoral, hamartomatoso
o hiperplasico que pueden estar presentes desde el nacimiento o aparecer a lo largo de la vida. Como se
muestra en , Los nevus se agrupan en dos grandes apartados:

Bulbo piloso incluyendo la papila dérmica y la matriz, en la
que se pueden observar multiples melanocitos

La sintesis de la melanina se realiza en los melanosomas
que son unas organelas especificas presentes en el citoplasma
de los melanocitos procedentes del aparato de Golgi
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1. Nevus de células melanicas maduras. Son lesiones constituidas por células con caracteristicas similares
a los melanocitos maduras. Son de naturaleza hiperplasica y hamartomatosa, siendo muy improbable su
caracter tumoral. A su vez se subdividen, en funcién de la localizacién de las células, en epidérmicos y dérmicos

2. Nevus de células melanicas transformadas. Comprenden una serie de tumores que estan constituidos por
la proliferacién de células melanicas modificadas denominadas clasicamente células névicas o nevocitos.

n todas estas lesiones hay so6lo un aumento del nimero de melanocitos en su localizacion habitual
o un aumento en la produccién de melanina.

Clasificacion de los tumores cutaneos benignos de origen melanico

Nevus con células melanicas maduras

- Localizacion epidérmica (maculas melanaéticas)
- Pecas o efélides
- Manchas café con leche
- Nevus de Becker
- Lentigo (lunar)
- Simple
- Mdltiples (lentiginosis)
- De mucosas
- Lentigo solar o actinico
- Nevus spilus

- Localizacién dérmica (melanosis dérmicas circunscritas)
- Melanocitosis dérmica congénita (mancha mongdlica)
 Nevus de Ota (nevus fuscocaeruleus oftalmomaxillaris)
- Nevus azul
- Nevus azul celular

Nevus con células melanicas transformadas (antiguos nevocitos)

- Nevus melanociticos congénitos

- Nevus melanociticos adquiridos comunes

- Nevus displasicos

- Nevus de células epitelioides y/o fusiformes
- Nevus de Spitz
- Nevus de Reed

Modificada de AN Crowson
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Son maculas pequefias, de menos de 4 mm de diametro, con bordes netos y forma redondeada, de
color marrén claro uniforme, mas evidentes tras la exposicion al sol. Se localizan en zonas descubiertas.
Suelen tener caracter familiar. Se asocian a piel clara, poco resistente a los rayos UV, y cabellos rubios o
pelirrojos. Hay mayor actividad de la tirosinasa en los melanocitos de las maculas. Carecen de importancia
salvo el posible problema estético.

Se trata de maculas hiperpigmentadas cuyo color oscila del marrén claro (manchas café con leche) al
marrén oscuro (manchas hepaticas por recordar al color del higado crudo). Son de limites precisos, forma
oval o redondeada y tamafio variable, desde una moneda a la palma de la mano. Aparecen en el nacimiento
y no remiten con la edad. Traducen un aumento de pigmentacién por producirse melanosomas de mayor
tamafio.

Pueden presentarse:

» Como macula Unica o en pequefio numero: carecen de importancia. Se observan en el 10% de la poblacién.
» Como indicador de anomalias en otros érganos:

1. Multiples en la neurofibromatosis de von Recklinghausen. Es una enfermedad hereditaria de caracter
autosomico dominante no ligada al sexo y de escasa frecuencia. Afecta a piel, tejidos blandos, sistema
nervioso, huesos y sistema endocrino. Fue descrita por von Recklinghausen en 1882. Su clinica es el
resultado de la multiplicacién focal de elementos celulares, que derivan de la cresta neural: melanocitos,
células de Schwann y fibroblastos endoneurales, siendo las células de Schwann las predominantes. Se
han descrito ocho subtipos de neurofibromatosis, siendo la tipo 1 la mas frecuente. La N2 se asocia a
neuromas del acustico con escasa sintomatologia cutanea y la alteracién genética esta localizada en el
cromosoma 22. La N5 corresponde a la forma clinica segmentaria. Entre sus signos cutaneos destacan
en la infancia las manchas café con leche, que pueden ser durante afios la Unica sintomatologia. Son
maculas hiperpigmentadas, de color café con leche, que aparecen desde el nacimiento. Su tamafio oscila
entre escasos milimetros y varios centimetros, con forma ovalada y superficie lisa . La presencia de
seis 0 mas maculas mayores de 1,5 cm. hace muy probable que el sujeto esta afectado por la enfermedad.

2. De gran tamano y forma geografica en el sindrome de McCune-Albright (displasia fibrosa poliostética).
Es un sindrome que, en su forma completa, se caracteriza por displasia fibrosa poliostética, manchas
cutaneas pigmentadas y diversos trastornos endocrinos: tumores hipofisarios secretores de GH, adenomas
suprarrenales y funcion ovarica autbnoma. Es debido a la produccion de diferentes mutaciones en el gen
GNASI que codifica la proteina Gsa. La proteina Gsa forma parte de los receptores hormonales de
membrana acoplados a la proteina G, cuya activacion, al producirse la unién con la hormona, va a generar
dentro de la célula el segundo mensajero, el AMP ciclico, inductor de la activacion de la proteincinasa A.

') NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

La alteracion produce un aumento de la respuesta a las hormonas que utilizan esta via metabdlica. Por
ello, los tejidos en los que el control del crecimiento y la funcion estan regulados por receptores acoplados
a la proteina Gsa son particularmente sensibles a estas mutaciones: receptor de la PTH en el hueso, de
la MSH en la piel, de la FSH en el ovario, de la TSH en tiroides, de la ACTH en las suprarrenales y de la
hormona liberadora de la hormona del crecimiento en la hipéfisis. Las lesiones cutaneas son maculas
hiperpigmentadas de tipo café con leche. Aparecen en el nacimiento o se desarrollan en la infancia. Los
sitios de predileccién incluyen la cabeza, el tronco, zonas sacras y nalgas. Pueden variar en tamafio y
numero pero suelen ser grandes, con contornos irregulares, y no mas de 6 maculas. Tienden a producirse
en el mismo lado que las lesiones éseas, superponiéndose a ellas. La alteracion 6sea caracteristica es
la displasia fibrosa poliostotica. Las lesiones suelen ser focales. Afectan los huesos largos y se manifiestan
con dolores 6seos y deformidades y fracturas patologicas. La extension es muy variable. Radiologicamente
hay zonas radiotransparentes de aspecto quistico, asociadas a adelgazamiento de la cortical 6sea. Los
trastornos endocrinos asociados pueden ser multiples, pero todos ellos, por aumento de la actividad de
las glandulas afectadas. Los mas frecuentes son precocidad sexual en nifias e hipertiroidismo. De incidencia
menor acromegalia y sindrome de Cushing. La precocidad sexual puede ser el primer sintoma de la
enfermedad. Hay desarrollo de las mamas, aparicion del vello pubiano y axilar y sangrado vaginal. Es una
seudopubertad precoz debida a una actividad gonadal mayor, pero sin disfuncion hipotalamica o hipofisaria
(aumento de estrégenos y disminucion de gonadotropinas).

3. Mas raramente, en otros sindromes: ataxia telangiectasia (20%), sindrome de Watson, etc.

Fue descrito por Becker en 1949. Aparece mas frecuentemente en hombres, iniciandose en la pubertad.
Es una lesion unica en forma de placa discretamente hiperpigmentada de amplio tamafio (como la palma de
la mano) y contornos irregulares. En la periferia hay pequefios islotes que progresivamente confluyen con la
zona central. Al principio es s6lo una macula color café con leche pero, en su evolucion, tras varios afios, van
aumentando el niumero de pelos terminales y la dermis se engrosa por la proliferacion de las fibras de musculo

Neurofibromatosis de von Recklinghausen. Maculas
café con leche multiples mas intensas en la zona de la
axila. También se aprecia algin neurofibroma
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liso. La localizacion electiva es la region deltoidea y la zona alta de térax . Se distribuyen de forma
zoniforme sin sobrepasar la linea media. Histolégicamente presenta aumento de pigmento en la capa basal,
sin proliferacion de melanocitos, y un engrosamiento dérmico con proliferacion irregular de fibras musculares
lisas. Se han descrito algunas asociaciones patolégicas, como lesiones de columna vertebral, hipoplasia
mamaria unilateral, siringomas, acortamiento de miembros superiores, etc. La lesién carece de importancia
y no requiere tratamiento salvo por motivos estéticos.

Son pequefias maculas muy pigmentadas, de forma redondeada u oval, con bordes precisos y de
tamafo menor de 5 mm de diametro. Suelen aparecer en la infancia y, en ocasiones, en forma de brote al
llegar a la pubertad. A diferencia de las efélides, no varian el color tras la exposicidn al sol. A diferencia de
los nevus melanociticos adquiridos se mantienen estables a lo largo de toda la vida. Histolégicamente hay
un aumento en el nimero de melanocitos, sin formacion de tecas, en la zona distal de las crestas interpapilares
que estan elongadas.

En pequefio numero los presenta el 100% de la poblacion. Cuando el numero de lentigos es considerable
se denomina lentiginosis. Pueden aparecer solos o asociarse con alteraciones extracutdneas. Entre ellas
destacan:

Lentiginosis periorificial con poliposis intestinal (sindrome de Peutz-Jeghers)

Enfermedad con herencia autosémica dominante caracterizada por pigmentacién mucocutanea, poliposis
intestinal y neoplasias hamartomatosas y malignas en localizaciones extraintestinales. Hay numerosos lentigos
en el momento del nacimiento o desde la infancia. Las lesiones se localizan preferentemente en los labios

, la mucosa oral, el ano y las palmas de las manos y plantas de los pies. De aparicion mas tardia son los
polipos intestinales; asientan preferentemente en intestino delgado, en particular en el yeyuno. También pueden
presentar tumores de ovario en la mujer y tumor testicular de células de Sertoli en el hombre.

| Nevus de Becker en zona alta de
4 toérax, localizacion muy habitual

Lentiginosis periorificial (sindrome
de Peutz-Jeghers)
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Lentiginosis centrofacial neurodisrrafica (sindrome de Touraine)

Sindrome de herencia autosbmica dominante. Asocia lentigos multiples localizados en la cara y
distribuidos en “alas de mariposa”, con retraso mental, epilepsia y frecuentes anomalias del rafe anterior (frente
olimpica, paladar ojival), lateral (asimetria mamaria) y posterior (espina bifida, hipertricosis lumbar).

Sindrome de Moynahan (LEOPARD)

Lentiginosis profusa generalizada que se hereda de forma autosémica dominante. Asocia multiples
alteraciones: L (lentiginosis), E (alteraciones electrocardiograficas), O (hipertelorismo ocular), P (estenosis
pulmonar), A (anormalidades genitales), R (retraso del crecimiento) y D (sordera).

Sindrome de LAMB (sindrome del mixoma)

Asocia lentiginosis, mixomas papulosos cutaneos, nevus azul y mixomas atriales cardiacos.

Los lentigos pueden aparecer también en las mucosas; en ellas, clinicamente son maculas pero con
frecuencia de mucho mayor tamario y formas irregulares. Quedan incluidas en este grupo la macula melanética
labial y las melanosis de la vulva y del pene.

Aparecen en personas de edad avanzada en forma de maculas de color castafio uniforme, de 0,5 a 1
cm de diametro. Se localizan en zonas fotoexpuestas, asociandose con frecuencia a otros signos de
fotoenvejecimiento cutaneo. Histoldgicamente hay una papilomatosis discreta con aumento del nUmero de
melanocitos y del numero de melanosomas en los queratinocitos proximos a la capa basal.

Son lesiones de evolucion benigna. A veces se tratan por estética mediante crioterapia o con laser.
Pueden plantear dificultades de diferenciacion clinica con los lentigos malignos.

Macula melanética labial en la zona del bermellén,
que es la localizacion mas habitual

') NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

Es una lesién presente desde el nacimiento. Es una macula grande, bien circunscrita, de color marrén
claro, que esta salpicada en su superficie por multiples pequefias maculas o papulas mas hiperpigmentadas
. Suele ser una lesion Unica localizada en el tronco o extremidades; en ocasiones, es de gran tamafio
adoptando una distribucién segmentaria, siguiendo una metamera. Histolégicamente la macula base es
indistinguible de un lentigo simple y los puntos mas hiperpigmentados suelen ser nevus melanociticos adquiridos,
aunque hay casos descritos en los que eran nevus de Spitz y en otros nevus azules (nevus azul agminado).
Habitualmente la macula se mantiene estable, pero con los afios el moteado va siendo cada vez mas evidente.
Hay publicados algunos casos de malignizacion.

e piensa que se producen porque en ellas hay una detencién en la migracion embrioldgica de los
melanocitos, quedando estos “atrapados” en la dermis.

Denominada clasicamente mancha mongolica, hoy se prefiere el término de melanocitosis dérmica
congénita para evitar la posible confusién con la enfermedad de Down, con la que no tiene ninguna relacion.
Es muy frecuente entre los lactantes de raza asiatica, pero en los de raza blanca no supera el 3 por 1.000
de recién nacidos.

Se caracteriza por la presencia de una macula de color gris pizarra, de limites imprecisos y tamario
variable, localizada en la region lumbosacra, o en zonas proximas . Esta producida por la presencia de
cumulos de melanocitos, con dendritas y gran actividad melanosintetizante, distribuidos entre los haces de
colageno de la dermis media y profunda.

Se presenta en el nacimiento y desaparece espontaneamente a los tres o cuatro afios de edad, aunque en
Japon persiste en el 3% de los adultos jovenes. Carece de importancia y no requiere tratamiento.

Nevus spilus. Macula bien
circunscrita de color marrén
claro, que esta salpicada en su
superficie por multiples
pequefias maculas mas
hiperpigmentadas

Melanocitosis dérmica
congénita (mancha mongdlica)
muy extensa en un nifio de raza
oriental. A los 4-5 afios
desaparece
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Este nevus, descrito en 1939 por Ota y Tanino en Japén, donde es muy frecuente, consiste en una
macula gris azulada de limites imprecisos. Se localiza de forma unilateral en la cara, a nivel del territorio de
la primera y segunda rama del trigémino. Con frecuencia, la pigmentacion se extiende al globo ocular afectando
la esclerdtica, conjuntiva, tracto uveal, papila y nervio 6ptico.

De acuerdo con la extension y distribucion de la macula, Tanino ha establecido cuatro grupos: forma
minima (25%), con afectacion orbitaria y cigomatica; forma media (50%), con pigmentaciéon en los parpados,
nariz y mejilla; forma extensa (15%), llegando a la frente, pabellon auricular y cuero cabelludo , y forma
bilateral (10%), con afectacion a ambos lados de la cara.

Histol6gicamente es muy similar a la melanocitosis dérmica congénita: hay melanocitos de aspecto
fusiforme con su eje paralelo a la superficie cutanea. Estan distribuidos de forma dispersa entre los haces de
colageno.

Es mas frecuente en mujeres apareciendo en el nacimiento en el 50% de los casos y el resto en la
pubertad. Persiste indefinidamente, planteando un problema estético serio. Excepcionalmente la lesion ocular
puede evolucionar a un melanoma, por lo que es recomendable el control peridédico oftalmoldgico.

Aparece en mujeres jovenes, creciendo de forma muy rapida hasta llegar a su periodo de estado. Es
una lesion generalmente Unica, sobreelevada, de limites netos y tamafio no mayor de 1 cm de didmetro. Es
de color azul muy oscuro y se aprecia cubierta por una epidermis normal. Aunque puede aparecer en cualquier
localizacion, incluidos genitales, se localiza casi siempre en los antebrazos y el dorso de las manos y de los
pies

Nevus de Ota extenso que
llega hasta la frente y afecta globo
ocular

Nevus azul comun (nevus
de Jadassohn-Tieche) en el dorso
del pie. Es una lesion frecuente
que no se maligniza
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Histologicamente, en la dermis reticular y profunda hay gran nimero de melanocitos fusiformes con
prolongaciones dendriticas y gran cantidad de melanina, que incluso dificulta la visién del nucleo. La epidermis
y dermis papilar no presentan alteraciones.

Tiende a persistir indefinidamente pero sin aumentar de tamafio. Su transformaciéon a un melanoma,
si es que existe, es excepcional. El principal problema que plantean es el diagnéstico diferencial clinico con
un melanoma nodular, por lo que la mayoria son tratados mediante extirpacién quirurgica.

Es una lesion excepcional. Aparece en la infancia en forma de un nédulo de un tamafio no muy grande,
con escaso relieve y tono azulado, pero como en su evolucion sigue creciendo llega a tener dimensiones de
hasta 5 cm. de diametro. Se localiza con preferencia en la region glutea, sacrocoxigea y en cuero cabelludo

, siendo excepcional en las extremidades.

Histolégicamente, llegan muy profundas, hasta la grasa subcutanea. Hay un patrén bifasico con zonas
similares al nevus azul y otras formando nédulos o fasciculos constituidas por cumulos de células ovales o
fusiformes con gran citoplasma claro.

Puede presentar agresividad local y, en algunos casos, presencia de las células tumorales en los
ganglios linfaticos regionales. Las células estan localizadas en la capsula del ganglio sin desestructurarlo y
sin tener significacién maligna. Algunos autores las han denominado “metastasis benignas”. Ocasionalmente,
se han descrito casos de transformacion a un melanoma auténtico. Por todos estos motivos la actitud terapéutica
indicada en el nevus azul celular es la extirpacién quirurgica.

Son malformaciones circunscritas producidas por la presencia de células melanicas transformadas
(células névicas). Pueden estar presentes ya en el nacimiento (nevus melanociticos congénitos) o desarrollarse
posteriormente (nevus melanociticos adquiridos). Sigue en discusién el origen exacto de las células névicas
y su relacion con los melanocitos normales de la epidermis: para unos, son melanocitos que varian en su
aspecto y que al quedar incluidos en la dermis mantienen la capacidad de sintetizar melanina pero no la

Nevus azul celular en cuero cabelludo
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secretan; para otros, son células que se originan, como los melanocitos, en la cresta neural pero de otro
precursor, el nevomelanoblasto. Las técnicas inmunohistoquimicas son similares para las células melanicas
maduras como para las transformadas. Los avances en genética y el conocimiento del mosaicismo genético
(mutacién acontecida durante el desarrollo embrioldgico que produce la presencia de dos o mas lineas celulares
genéticamente distintas en los tejidos de una persona) puede que aporten la solucion al problema.

Los nevus melanociticos congénitos (NMC) son neoformaciones pigmentadas melanicas aparentes ya
en el nacimiento aunque hay casos de aparicion hasta los 2 afios (NMC tardios). Hay ciertas caracteristicas
clinicas y evolutivas que son importantes: el gran compromiso estético de las formas gigantes, la asociacion
con melanocitosis meningea y, sobre todo, en los extensos localizados en cabeza y cuello, su frecuente
evolucién a un melanoma.

Los presentan casi el 1% de los recién nacidos, siendo unicamente el 10% lesiones graves por su
extension o numero.

on maculas, casi siempre Unicas, de limites netos. Inicialmente tienen un color marrén oscuro y con
la edad llegan al negro oscuro. La superficie se va haciendo progresivamente irregular, cubierta con frecuencia
por pelos gruesos de color negro intenso. No tienen clara preferencia en la distribucion.

Se han clasificado por el tamafio en pequefios (<1,5 cm) , medianos (1,5 a 19,9 cm) y
grandes (>20 cm) . Otros autores consideran mas util dividirlos en pequefios, cuando se extirpan con
facilidad y el defecto se cierra sin injerto; medianos, cuando es necesario realizar varias intervenciones e
injertos; y gigantes, cuando son de superficie superior a los 20 cm de didmetro, aunque, a veces, llegan a
cubrir grandes extensiones. Los NMC gigantes también se denominan vestimentarios por su semejanza en
la distribucién con la ropa de vestir: en “bafiador”, en “chaleco”, en “esclavina”, en “calcetin”, etc.

En las melanosis neurocutaneas se asocian NMC extensos, o multitud de menor tamafio, y gran
infiltracion de melanocitos en el sistema nervioso central, fundamentalmente en la piamadre. El cuadro clinico
mas habitual esta onstituido por epilepsia, retraso mental e hidrocefalia secundaria (por extension a las cisternas
cerebrales). La gravedad viene determinada por la extension y localizacion de los melanocitos en meninges,
cerebro y médula. En el 50% de los casos, los pacientes fallecen antes del primer afio de vida. Presentan un
riesgo muy elevado de degeneracién maligna tanto en la piel como en el SNC.

Todos ellos, con independencia de su tamafio, tienen una estructura histolégica comun y diferente a
la de los adquiridos. Hay infiltracién de células névicas en la dermis profunda, situadas entre los haces de
colageno, de forma individual o en “fila india”, llegando, a veces, hasta la grasa subcutanea. Se localizan con
cierta predileccion alrededor de los foliculos pilosebaceos, las glandulas sudoriparas, los vasos y los nervios.
Algunos autores encuentran con frecuencia displasia melanocitica en la epidermis suprayacente.

La capacidad de evolucionar a un melanoma tiene picos de edad diferentes segun la forma clinica. Los

NMC gigantes tienen una incidencia maxima en los primeros cinco afios de vida y otra justo después de la
pubertad. El 2% de los melanomas aparecen en la infancia y, de éstos, hasta el 40% se originan sobre un
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Nevus melanocitico congénito de pequefo tamarfio. A pesar de
ser pequefos suelen ser mucho mayores que los adquiridos y suelen
tener hipertricosis en su superficie

Nevus melanocitico congénito de mediano tamafio

Nevus melanocitico congénito gigante de distribucion vestimentaria
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NMC gigante. Incluso algunos autores encuentran que el riesgo de desarrollar un melanoma es proporcional
al tamafo del NMC: va decreciendo conforme disminuye su tamafio. Los NMC pequefios no se malignizan
antes de los 20 afios, apareciendo el riesgo después de la pubertad para ir aumentando con la edad. Lo que
no esta claro es el porcentaje de NMC pequefos que terminaran trasformandose en un melanoma. Las cifras
son muy variables segun los autores pero lo que nadie pone en duda es que existe esa posibilidad.

En opinién del autor, en todos el tratamiento debe ser la extirpacion quirirgica completa, siempre que
sea posible técnicamente. No somos partidarios de la vigilancia periddica de los NMC pequefios como primera
alternativa terapéutica. Habitualmente, la extirpacion es técnicamente sencilla y cuando aparece un melanoma
sobre un NMC pequefio el diagnostico se realiza en fases avanzadas, ya que los criterios clinicos de diagnéstico
precoz son dificiles de aplicar en estas lesiones . La extirpacién de los NMC pequefios no es necesario
hacerla antes de los 20 afos. Los NMC gigantes plantean verdaderos problemas terapéuticos, debiendo
recurrirse a resecciones parciales e injertos multiples. La extirpacion debe ser profunda, hasta la hipodermis,
donde llegan los melanocitos. Sélo con finalidad cosmética hay posibilidades de tratamiento con laseres que
destruyen las células névicas en la dermis alta, donde se fabrica la mayor cantidad de pigmento, pero esto
no eliminara las localizadas en profundidad ni la posible malignizacion.

Son los nevus melanociticos de apariciéon posterior al nacimiento. Hay multiples datos para pensar en
cierto caracter hereditario. El 100% de las personas de raza blanca tiene algun NMA en su piel. Existe una
clara relacién entre el numero de NMA presentes en una persona y la cantidad de exposicion al sol. Este
podria ser el motivo por el que el nimero de NMA normales es un factor de riesgo independiente para desarrollar
un melanoma.

La evolucion cronolégica de los NMA ha sido muy bien estudiada por Clark (1984), encontrando una
correlacion clinicohistolégica. El inicio es a partir de los 6-12 meses.

Melanoma sobre nevus melanocitico congénito
de pequefio tamafio en una paciente de 40 afios en el
momento que consulté. Fallecié por esta lesion
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Se multiplican progresivamente durante la infancia, y méas rapidamente durante la adolescencia, habiendo
una clara influencia del tiempo de exposicion al sol en el numero de NMA. Por término medio, un adulto joven
tiene entre 20 y 30 nevus. A los 30-45 afios hay otro pico de aparicion y después el nimero disminuye conforme
la persona envejece. Son maculas muy oscuras, puntiformes, que se extienden hasta tener un diametro de
4-6 mm y entonces detienen su crecimiento periférico . Después lentamente se sobreelevan y pierden
progresivamente la pigmentacion . A'los cincuenta o sesenta afios de edad muchos desaparecen.
Histolégicamente, en la fase de macula plana hay células névicas activas en la unién dermoepidérmica
formando agrupaciones mayores en la punta de las crestas interpapilares denominadas “tecas” (hiperplasia
melanocitica lentiginosa o nevus juntural). Las lesiones con mayor evolucion, sobreelevadas, van presentando
células névicas en la dermis, por lo que primero hay componente epidérmico y dérmico (nevus mixtos) y
finalmente so6lo dérmico (nevus dérmico). Cuando las células névicas estan en la dermis disminuyen mucho
la fabricacion de pigmento y, por eso, clinicamente las lesiones son mucho menos o nada pigmentadas.

Algunos persisten indefinidamente en la fase de macula, sin crecer ni sobreelevarse, persistiendo
histolégicamente una hiperplasia melanocitica lentiginosa. Otros, en un numero todavia no identificado,
contindan creciendo periféricamente, ademas de sobreelevarse o no. Con frecuencia, en ellos el componente
epidérmico de la periferia presenta atipias celulares constituyendo los nevus displasicos.

Teniendo en cuenta la historia natural es facil comprender la variabilidad clinica que pueden ofrecer
en cuanto a su forma, color, numero, distribucién, etc. Pueden ser planos, en cupula, en forma de pélipo,
verrugosos, papilomatosos (nevus de Unna), sesiles, etc. Los NMA intradérmicos localizados en la cara (nevus
de Miescher) suelen ser cupuliformes, duros al tacto y poco pigmentados, haciendo dificil su diferenciacion
con los carcinomas basocelulares nodulares. En general, los junturales son de pequefio tamafio, mas
pigmentados y poco sobreelevados; los compuestos son mas elevados, con superficie lisa o papilomatosa y
pigmentacion menos intensa; los intradérmicos, propios de la edad madura, tienen forma hemiesférica, carentes
de pigmento melanico y con hipertricosis en su superficie.

Hay algunas formas clinicas especiales de NMA que resumimos a continuacion.

Varios nevus melanociticos adquiridos en fases iniciales. Son maculas
hiperpigmentadas planas de menos de 6 mm. Corresponden histolégicamente
a nevus junturales

Nevus melanociticos adquiridos en fases tardias. Son papulas casi
sin pigmento y corresponden histolégicamente a nevus intradérmicos
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Halo nevus (nevus de Sutton)

Se trata de un NMA sobre el que aparece un halo acromico que, progresivamente, destruye y hace
desaparecer el nevus preexistente . Tiene predileccién por personas jovenes, con una prevalencia del
0,9%, y coincide con el vitiligo en muchos casos. Los nevus afectados se localizan en la cara, cuello y parte
alta del tronco en nimero Unico o multiple. Cuando ha desaparecido totalmente el nevus, queda una macula
acrémica, ovalada, que puede persistir indefinidamente o repigmentarse pasados varios afios.

Histolégicamente, se aprecia en la zona central el nevus, habitualmente con componente dérmico, que
en la fase activa se encuentra rodeado por linfocitos, histiocitos y células cebadas; en fases ulteriores las
células névicas desaparecen por un proceso de citélisis vacuolar y son fagocitadas por macrofagos. Finalmente
s6lo queda zona de fibrosis y desaparicion de los melanocitos de la epidermis de forma similar al vitiligo.

La etiopatogenia es desconocida. En la fase de destruccién se han demostrado en el suero de estos
enfermos anticuerpos circulantes que reaccionan frente al citoplasma de células de melanoma y en la orina
una proteina especifica, similar a la detectada en enfermos con melanoma, que es indicativa de destruccion
activa de melanocitos por mecanismos inmunolégicos. Todos estos datos se interpretan actualmente como
indicativos de una reaccién defensiva inmunolégica, tanto celular como humoral, frente a las células névicas.
De cualquier forma, las lesiones tienen un comportamiento benigno.

La despigmentacion perilesional ha sido descrita en otras lesiones pigmentadas benignas y también
en melanomas o sus metastasis, de forma espontanea o tras tratamiento. Esto hace que seamos muy cautos
en el diagnostico clinico de un nevus de Sutton, sobre todo, cuando el halo se inicia en un paciente adulto.

NMA de la matriz ungueal

Clinicamente producen una melanoniquia: banda longitudinal, fuertemente pigmentada, a lo largo de
la tabla ungueal . Los melanocitos tienen gran actividad y estan localizados en la capa basal de la matriz
ungueal. Gran parte de los melanomas subungueales comienzan con el mismo aspecto clinico, por lo que es
aconsejable una vigilancia estricta y, ante la menor duda, realizar extirpacion quirdrgica.

Nevus de Sutton con su halo acrémico caracteristico

Nevus de la matriz ungueal. Producen una melanoniquia:
banda longitudinal, fuertemente pigmentada, a lo largo de la
tabla ungueal. Los melanocitos estan en la matriz ungueal por
lo que se produce una pigmentacion de la queratina de la tabla
ungueal, siguiendo una linea desde el pliegue posterior a la
parte distal de la ufia
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NMA recidivante postextirpacion (seudomelanoma)

Consiste en la apariciéon de una lesion pigmentada plana sobre la cicatriz de un nevus previamente
tratado incompletamente mediante cirugia o electrocoagulacion. Clinica e histolégicamente recuerdan a un
melanoma de extension superficial. Siempre se debe realizar extirpacion quirtirgica amplia desbordando los
limites en superficie y profundidad.

El que algun tipo de lesion pigmentada benigna podia evolucionar a un melanoma era un hecho
demostrado clinica (asociacion espacial entre un nevus y melanoma) e histolégicamente (contigliidad histoldgica
entre un melanoma y un nevus preexistente). Pero era necesario diferenciar las que tienen esta capacidad
para su control y extirpacion profilactica. La respuesta se inicié en 1978 con Clark y el “B-K mole syndrome”.
Este autor observo que:

» Hay familias que, de forma hereditaria, tienen multiples nevus con tendencia a malignizarse, produciendo
melanomas en varios de sus miembros.

* El estudio y control clinico, histolégico y evolutivo de estos nevus familiares llevé a comprobar el paso de
alguno de ellos a un melanoma, disipando todas las dudas en cuanto a su potencial malignizacion. Fueron
bien caracterizados clinica e histolégicamente, denominandose nevus displasicos (ND).

+ La busqueda de ND en personas con melanoma pero sin antecedentes familiares, y en la poblacion general,
demostro que el 30% de los enfermos con melanoma tienen ND y que el 25% de la poblacion tiene este tipo
de nevus.

Para evitar confusiones Green (1980) propuso la diferenciaciéon del sindrome de los nevus displasicos
en dos subgrupos:

1. Tipo familiar: enfermo con antecedentes familiares de nevus displasicos y melanomas.
2. Tipo esporadico: persona que presenta multiples nevus displasicos sin antecedentes familiares de nevus
displasicos ni melanomas.

Se excluyeron del sindrome de los nevus displasicos aquellos enfermos con un pequefio numero de
ND, casi siempre en zonas fotoexpuestas. En ellos no esta nada claro el significado preneoplasico de las
lesiones.

Morfologicamente, los ND son nevus atipicos de diametro mayor de 5 mm, bordes irregulares, superficie
poco elevada y color variable, con tonos marrén claro, tostado, negro e incluso rojizo en algunas zonas
. En su evolucion, tienen tendencia a extenderse periféricamente hasta adquirir tamafios de 10-12 mm. El
numero de lesiones oscila dentro de limites amplios. Por regla general hay mas de 10 (en el tipo familiar hasta
un centenar) y siguen apareciendo nuevas a lo largo de toda la vida. La localizacién es general, aunque afectan
con preferencia espalda y zonas cubiertas, como la region glutea, los genitales y las mamas
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En la epidermis hay pleomorfismo de los melanocitos localizados en la capa basal con variaciones en
el tamafo y forma del nacleo; el citoplasma se retrae alrededor del nucleo dejando un espacio claro hasta la
membrana celular (displasia melanocitica). En dermis papilar hay un infiltrado inflamatorio linfocitario, fibroplasia
que puede ser laminar o concéntrica, y, en algun caso, si se localizan en zonas descubiertas, neoformacion
vascular y elastosis.

Desde que Clark introdujo el concepto y la denominacién de ND, ha habido y hay una voluminosa
discusion bibliografica a favor y en contra del concepto. Los principales puntos esgrimidos por los detractores
son: 1) el término displasia tiene unas connotaciones anatomopatolégicas precancerosas que no cumple el
ND, 2) la mayoria de los melanomas no se producen sobre un ND, y 3) practicamente todo el mundo tienen
algun ND, por lo que el concepto no es util para diferenciar pacientes con mayor o menor riesgo de melanoma.

En resumen, en estos momentos se puede decir del ND que:

1. EI ND es un NMA de aspecto y evolucion atipica con displasia melanocitica intraepidérmica en su histologia.
2. Tener un numero pequefio de ND, sin antecedentes familiares ni personales de melanoma, no es trascendente.
3. En las familias con sindrome de los nevus displasicos se ha demostrado que tiene capacidad de transformarse
en un melanoma, aunque el riesgo de progresiéon es desconocido.

4. Se considera un claro marcador de mayor riesgo para padecer un melanoma: hay una relacion directa entre
el numero de ND y la posibilidad de padecer un melanoma, que no tiene por qué ser sobre el ND.

5. Todo enfermo diagnosticado de melanoma y sus parientes proximos, deben ser explorados minuciosamente,
incluidas las zonas cubiertas, tratando de descubrir la presencia de multiples ND y comprobar si son enfermos
que padecen el sindrome de los nevus displasicos.

6. Los enfermos con sindrome de los nevus displasicos tienen gran numero de lesiones y les siguen saliendo,
por lo que no es aconsejable la extirpacion profilactica de todas ellas, pero si la vigilancia periédica con control
fotografico y epiluminiscencia. Deben extirparse solamente aquellos seleccionados por sus variaciones.

Nevus displasico o atipico: diametro mayor de 5 mm, bordes
irregulares, superficie poco elevada y color variable, con tonos marrén
claro, tostado y negro en diferentes zonas

Sindrome de los nevus displasicos esporadico. Hay multiples
nevus atipicos y siguen apareciendo nuevos
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Tumor de Spitz (melanoma benigno juvenil)

El tumor de Spitz, inicialmente llamado melanoma benigno juvenil, ha recibido después varias
denominaciones: nevus de Spitz, tumor de Spitz, nevus de células fusiformes y epitelioides.

Es una neoformacion no hereditaria poco frecuente que afecta, casi exclusivamente, a nifios de ambos sexos
antes de la pubertad. Suele ser una lesidn Unica, localizada en la cara, con una fase de crecimiento inicial
rapido hasta llegar a su tamafo habitual, nunca mayor de 2 cm de diametro . Es redondeada, cupuliforme,
de superficie lisa y tono eritemato-pigmentado por su gran componente vascular. Su evolucion es totalmente
benigna. El principal problema que plantean es el gran parecido histolégico con un melanoma. Spitz y
posteriormente Kopf y Andrade han establecido los criterios diferenciadores mas sobresalientes. También se
han demostrado en el 60% de los nevus de Spitz corpusculos eosindfilos en la capa basal que se tifien con
PAS (cuerpos de Kamino) y son excepcionales en los melanomas y en otras lesiones pigmentarias. En caso
necesario se tratan mediante extirpacion quirurgica.

Nevus de Reed

Para unos, el nevus de Reed es una entidad independiente, aunque para la gran mayoria es una
variante de nevus de Spitz en la que predominan las células fusiformes que son productoras muy activas de
melanina. Clinicamente son lesiones redondeadas, de tamafio menor de 1 cm, casi siempre Unicas. Lo mas
caracteristico es su crecimiento rapido, en unos meses, y la gran pigmentacion

La dermatoscopia es tipica con una imagen denominada “en estallido de estrellas”. La evolucién es
benigna.

Nevus de Spitz localizado en la cara en un nifio. Su coloracion
es eritemato-pardusca por el gran componente vascular que suelen
tener. Histolégicamente plantean grandes confusiones con el
melanoma

Nevus de Reed. Lesiéon unica, redondeada, de 6 mm. de
diametro. Lo mas caracteristico es su crecimiento rapido, en unos
meses, y la gran pigmentacion
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ndependientemente de que el melanoma aparezca sobre una lesién previa o sobre piel normal, todo
melanoma comienza como una macula pequefia que puede confundirse con cualquier otra lesion pigmentada.
Debemos sospechar que una lesién pigmentada es un melanoma cuando en su evolucion presente variaciones
en: el color, el tamanfo, la consistencia y la forma (sobreelevacion), las caracteristicas de la superficie (erosion,
sangrado), la aparicion de una reaccion perilesional de tipo inflamatorio y produccion de sintomas como prurito,
dolor, escozor, es decir, que el enfermo nota que existe una lesién.

Los motivos mas habituales por lo que los enfermos se deciden a consultar al médico ante una lesion
pigmentada son: picor, sangrado, presencia de erosiones y aumento de tamafo. Todos ellos son cambios de
fases muy avanzadas.

Debido a que el diagndstico precoz es facil y fundamental para curar el melanoma, hay que ensefar
a la poblacién a reconocer los cambios mas iniciales indicadores de que una lesién pigmentada puede ser
maligna. Es el denominado ABCD del diagnéstico precoz del melanoma: A de asimetria, B de bordes irregulares,
C de color con irregularidades y D de diametro mayor de 6 mm . Por tanto, todo enfermo que presenta
una lesion pigmentaria que en su evolucion rebasa el diametro de 6 mm y sigue creciendo de forma asimétrica,
con los contornos irregulares, y el color no uniforme, debe ser enviado a un dermatoélogo para su valoracion.
Al ser un test clinico muy sensible, pero poco especifico, no tiene sentido extirpar todas las lesiones que lo
cumplan. Actualmente, la epiluminiscencia (dermatoscopia) nos esta permitiendo llegar al diagnéstico mucho
Mas precoz y preciso.

Melanoma de extension superficial
que cumple todos los criterios clinicos del
ABCD del diagnostico precoz del
melanoma: A de asimetria, B de bordes
irregulares, C de color con irregularidades
y D de didmetro mayor de 6 mm
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El diagnéstico precoz del melanoma es uno de los retos mas importantes al que se enfrenta el médico
clinico. En los ultimos afios se han desarrollado nuevas técnicas diagndsticas no invasivas con el objetivo de
mejorar la sensibilidad y especificidad en el diagnoéstico clinico del melanoma y, también, de disminuir el
numero de biopsias innecesarias. De ellas, sin duda la que ha tenido mayor desarrollo y esta siendo mas
ampliamente utilizada es la dermatoscopia.

La dermatoscopia es una técnica de diagnostico por imagen, no invasiva, utilizada para la observacion
in vivo de los tumores pigmentados, que permite una mejor visualizacion de la superficie cutanea y de las
estructuras subyacentes. Es una herramienta diagnostica que posibilita el reconocimiento de estructuras no
visibles con el ojo humano, abriendo una nueva dimensién en las caracteristicas clinicomorfologicas de las
lesiones cutaneas pigmentadas. Al hacer translucida la interfase entre la capa cérnea y el aire, podemos
visualizar desde la superficie cutanea la epidermis y la dermis papilar. Los parametros descritos y reconocidos
mediante esta técnica se corresponden con estructuras histolégicas concretas.

La dermatoscopia se realiza con aparatos especificamente disefiados para ello que se denominan
dermatoscopios. Son instrumentos que en esencia estan equipados con una fuente de iluminacion y un sistema
oOptico de amplificaciéon de la imagen. Conforme ha ido avanzando el conocimiento de los diferentes parametros
dermatoscépicos y su capacidad de mejorar el diagnéstico de las lesiones pigmentadas, se ha visto la necesidad
de realizar fotografias para analizar cuidadosamente, y con tiempo, las imagenes dermatoscopicas obtenidas
del enfermo y poder intercambiar opiniones con otros especialistas. Otro motivo importante para almacenar
las imagenes visualizadas es poder comparar el aspecto de las lesiones tras un tiempo de evolucion y valorar
sus posibles variaciones. Actualmente, casi todos los dermatoscopios se pueden acoplar a una maquina de
fotos digital, obteniendo asi las imagenes correspondientes. Es lo que se denomina dermatoscopia digital.
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Mujer de 63 afios. Acude a la consulta de su Centro de Salud por padecer un proceso gripal agudo que
le produce mucha tos y molestias respiratorias. Al observar su médico de Atencion Primaria la lesion pigmentada
de la mejilla izquierda (véase figura 1), le pregunta desde cuando la tiene. Ella refiere que no tiene importancia,
ya que la recuerda como minimo desde el bautizo de su nieto hace mas de 10 afios y le ensefa la foto (véase
figura 2)

1. ¢ Cual es la primera exploracion complementaria que realizaria en este paciente?

a) Aplicar el ABCD del diagnostico precoz del melanoma

b) Biopsia

c) Dermatoscopia

d) Mirarla con una lupa para ver la base

e) Ninguna, dado que es una lesion de muchos afios de evolucion

Respuesta correcta: A. Ante toda lesion pigmentada, lo primero que hay que hacer es la inspeccion clinica
valorando los parametros del ABCD del diagnoéstico precoz: A de asimetria, B de bordes irregulares, C de color
con irregularidades y D de diametro mayor de 6 mm.

2. Una vez realizado el ABCD del diagnéstico precoz del melanoma, ¢ cual es el diagnéstico
mas probable?

a) Nevus melanocitico adquirido

b) Nevus azul

c) Nevus de Sutton

d) Nevus de Reed

e) Melanoma de extensién superficial

Respuesta correcta: E. Cumple los 4 criterios del ABCD. El hecho de presentar una lesion desde 12 afos
antes y crecer ésta lentamente no excluye el diagnostico de melanoma, ya que podia tratarse de una lesion
precursora o de la fase de crecimiento radial de un melanoma de extension superficial.
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3. Ante la sospecha clinica (ABCD) de melanoma, ¢ qué actitud es la mas adecuada?

a) Extirpacién con margen de 1 mm

b) Dermatoscopia

c) Biopsia parcial con sacabocados (punch) de 3 mm para confirmacién histologica
d) Extirpaciéon con un margen de seguridad de 1 cm llegando hasta la fascia

e) Extirpacion con un margen de seguridad de 2 cm llegando hasta la fascia

Respuesta correcta: B. En la actualidad la dermatoscopia es la técnica no cruenta mas Util para descartar la
presencia de un melanoma. Aporta informacion basica que permite con mucha frecuencia saber con una
especificidad cercana al 100% si una lesion pigmentada es benigna o maligna. En caso de que la dermatoscopia
sea positiva, se realiza extirpacion de la lesion completa con margen de 1 mm para confirmar el diagnéstico
de melanoma y saber la profundidad de invasion (Breslow), que indicara si es necesario realizar el estudio
del ganglio centinela. En éste la dermatoscopia fue claramente caracteristica de melanoma y el estudio
histolégico confirmé que se trataba de un melanoma de extension superficial de 0,4 mm de profundidad.
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Vardn de 50 afios. Consulta porque nota que tiene multiples “lunares”, tanto en el pecho como en la
espalda (véase figura), que se van haciendo mas grandes y le siguen saliendo nuevos. En su juventud trabajé
como socorrista y estaba todo el verano en la piscina tomando el sol. No hay nadie en su familia que presente
tal cantidad de “lunares”.

1. Morfolégicamente, ¢ cual es la lesion elemental que presenta este paciente?

a) Vesicula
b) Tumor
c) Erosién
d) Papula
e) Macula

Respuesta correcta: E. Es una erupcion monomorfa constituida por maculas hiperpigmentadas (macula es
una lesion elemental primitiva consistente en un cambio de la coloracion normal de la piel; como no modifica
el relieve ni la consistencia del tegumento es inapreciable al tacto).

2. ¢ Cual es el diagnéstico mas probable?

a) Neurofibromatosis de von Recklinghausen

b) Sindrome de los nevus displasicos de tipo familiar

c) Metastasis de melanoma

d) Sindrome de los nevus displasicos de tipo esporadico
e) Lentiginosis profusa generalizada

Respuesta correcta: D. Eel enfermo presenta multiples nevus displasicos (nevus atipicos de diametro mayor
de 5 mm, irregulares, que en su evolucidn tienen tendencia a extenderse periféricamente) sin antecedentes
familiares de nevus displasicos ni melanomas.
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3. En el interrogatorio, el enfermo confirma que previamente ya le han extirpado varias lesiones
y se ha confirmado histolégicamente el diagnéstico de nevus displasicos. ;Qué debe hacer
con este paciente?

a) Extirpar toda lesion que crezca

b) Revisar periédicamente al paciente

c¢) Indicarle que sélo presenta un problema de tipo estético
d) Eliminar con crioterapia las lesiones mas antiguas

e) Enviar al enfermo a un dermatélogo

Respuesta correcta: E. El sindrome de los nevus displasicos es un claro marcador de mayor riesgo para
padecer un melanoma: hay una relacion directa entre el nUmero de nevus displasicos y la posibilidad de
padecer un melanoma, que no tiene por qué ser sobre el nevus displasico. Por eso no tiene capacidad
profilactica el extirpar todas las lesiones ni deben ser tratados con métodos sin confirmacién histolégica. Lo
l6gico es derivar el enfermo a un especialista para poder seguir al enfermo con dermatoscopia digital y controles
evolutivos periédicos.
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Isabel Longo

a dermatitis atopica afecta alrededor de un 10-20% de la poblacién pediatrica. En los nifios pequefios
suele comenzar antes de los 6 meses de edad. Aunque en la mayor parte de los casos se trata de formas
leves que remiten antes de la pubertad, el 80% de los nifios con dermatitis atopica grave continuaran con
brotes durante la adolescencia, incluso en la edad adulta. La remision global esta en torno al 50-60% de los
casos. Existen diversas herramientas para cuantificar la severidad de la dermatitis atépica pero hasta hace
pocos afos no se disponian de instrumentos especificos para evaluar el impacto de la enfermedad en la
calidad de vida del paciente. Esta valoracion es fundamental para adecuar los recursos sanitarios y evaluar
la efectividad de las estrategias terapéuticas llevadas a cabo.

a herramienta mas comunmente utilizada para cuantificar la gravedad de la dermatitis atopica es el
indice SCORAD (SCOring Atopic Dermatitis) o sistema de puntuacion para la dermatitis atopica. Esta herramienta
tiene en cuenta la extension y la intensidad de las lesiones, asi como los sintomas (prurito y pérdida de suefio)
que provocan.

El modelo de recogida de datos y la formula para calcular la puntuacioén es la siguiente:

a) Extension. La superficie corporal se divide en 4 segmentos (cabeza y cuello, tronco, extremidades
superiores, extremidades inferiores) a los cuales se les asigna un porcentaje en funcion de la superficie que
representen. Siguiendo el esquema abajo indicado se realiza el calculo de la superficie afecta. Los valores
entre paréntesis indicados en corresponden a los porcentajes en nifios menores de 2 afios, donde la
cabeza supone una superficie relativamente grande en relacién con otras zonas como las extremidades
inferiores.

b) Intensidad. Los signos clincos que se evaluan son eritema, edema/papulas, exudacién/costras,
excoriacion, liquenificacion y xerosis. En funcién de la intensidad de cada uno de los factores se le asigna un
valor: 0 (ausencia), 1 (leve), 2 (moderado) y 3 (grave).

A continuacion se ilustran los hallazgos clinicos tipicos . En determinadas lesiones predominan
uno o varios signos, dependiendo entre otros factores de la evolucién. La exudacién es caracteristica de formas
agudas mientras que la liquenificacion aparece en formas cronicas. Las papulas pueden confluir en lesiones

mas extensas que se denominan placas.

c) Sintomas subjetivos. Basandose en una escala visual (0-10) se valora la presencia de prurito y de
pérdida de suefio.

La puntuacién se obtiene siguiendo la formula:

SCORAD=A/5+7B/2+C
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Calidad de vida del paciente pediatrico con dermatitis atépica

Porcentajes asignados a cada uno de los segmentos de la superficie
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Calidad de vida del paciente pediatrico con dermatitis atopica

Ejemplos de lesiones dermatoldgicas elementales

Eritema

Papulas

Exudacion

Excoriaciéon
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Existen programas informaticos que calculan la puntuacién después de introducir los valores para los
apartados A, B y C. Una puntuaciéon SCORAD <15 se considera un eccema leve, entre 15-40 eccema moderado
y >40 eccema grave.

El indice SCORAD ha demostrado una buena correlacion en la variabilidad intra e interobservador pero
al combinar parametros subjetivos puede complicar la interpretacion de la puntuacion. Ademas se puede
perder informacién valiosa en lo que respecta al impacto en la calidad de vida por la valoracion conjunta de
los datos objetivos y subjetivos. Por este motivo algunos autores han sugerido que se elimine la valoracion
subjetiva del indice SCORAD vy a este nuevo indice se le conoce como SCORAD-D'.

Otros indices que han demostrado una buena precision en la valoracién de la gravedad de la enfermedad
son el indice EASI y el indice Six-Areas Six-Signs Atopic Dermatitis Severity Index (SASSAD).

El indice EASI (Eczema Area and Severity Index), cuya traduccién al castellano seria Indice de la
extension y gravedad de la dermatitis atopica ha sido validado recientemente en una cohorte de 1550 pacientes?.
Esta escala se desarrolld a partir del indice PASI (Psoriasis Area and Severity Index), que es un sistema de
puntuacién ampliamente utilizado para valorar la gravedad de la psoriasis. Tiene en cuenta el porcentaje de
superficie corporal total afecta dividida en 4 regiones corporales (cabeza y cuello, tronco, extremidades
superiores y extremidades inferiores) y la gravedad de 4 signos de la dermatitis atopica (eritema, edema,
excoriacion y liquenificacion). El célculo del porcentaje de la superficie afecta se realiza en funcién de la edad
y del segmento corporal como se especifica en

La valoracién del eritema, edema, excoriacion y liquenificacién se basa en una escala de 0-3, siendo
0 ausencia, 1 leve, 2 moderado y 3 grave. El algoritmo para calcular la puntuacion utiliza, para cada region
corporal, la suma de las puntuaciones de los signos clinicos multiplicado por el area y multiplicado por un
factor proporcional.

El indice EASI tiene una puntuaciéon minima de 0 y una maxima de 72.
El indice Six-Areas Six-Signs Atopic Dermatitis Severity Index (SASSAD), cuya traduccion seria Indice

de 6 areas y 6 signos de la dermatitis atdpica, no cuantifica la superficie corporal afecta, lo cual es un
componente muy importante para la valoracion de la respuesta al tratamiento.

Calculo del porcentaje de la superficie corporal afecta

Ninos menores de 7 aiios | Nifios mayores de 7 afos
Cabeza y cuello 20% 10%
Tronco 30% 30%
Extermidades superiores 20% 20%
Extremidades inferiores 30% 40%

') NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

a dermatitis atdpica es una enfermedad muy frecuente durante la infancia y provoca alteraciones
en la calidad de vida tanto del niflo como de sus cuidadores.

La mayor parte de los estudios que han evaluado la calidad de vida de los pacientes dermatoldgicos
proceden de paises anglosajones. Los cuestionarios sobre calidad de vida deben ser traducidos y validados
para cada pais debido a las diferencias culturales. En la actualidad disponemos de dos cuestionarios validados
para su utilizacién en lengua castellana que son el indice de calidad de vida en Dermatologia (ICVD) y el
Cuestionario dermatolégico de calidad de vida Skindex-29. El primero es el mas empleado y lo reproducimos
y se trata de la traduccién del cuestionario Dermatology Life Quality Index (DLQI)3 del cual existe una version
para pediatria (Children’s Dermatology Life Quality Index, CDLQIY* pero que aun no esta validada en lengua
castellana.

El indice de calidad de vida en Dermatologia (ICVD) comprende 10 cuestiones que valoran el curso
de la enfermedad en la Ultima semana.

De las 10 cuestiones que se plantean, la version para la poblacion pediatrica (CDLQI) presenta algunas
modificaciones, ya que suprime la pregunta sobre actividad sexual y hace referencia a las alteraciones del
suefo.

El problema de la escala CDLQI es que no es valida para nifios de edad preescolar y es precisamente
en este grupo de edad donde la dermatitis atopica se inicia. Aparte de esto, la escala CDQLI no es especifica
para el eccema. Es por estos motivos que se ha desarrollado un cuestionario que evalule la calidad de vida
de los nifios (menores de 4 afios) con dermatitis atopica.

Este cuestionario, conocido como Infants” Dermatitis Quality of Life Index (IDQOLI)®, cuya traduccion
seria indice de calidad de vida de dermatitis en la infancia, se generé a partir de las cuestiones planteadas
por los padres de nifios con dermatitis atdpica. La escala IDQOLI, que no esta validada en Espafia, evalua
el impacto de la dermatitis atopica en el nifio segun la valoracion de los padres o cuidadores mediante 10
preguntas. Las cuestiones hacen referencia a las dificultades con el humor, el suefio (2 preguntas), el juego,
las actividades familiares, las comidas, los tratamientos, el vestido y el bafio, asi como la presencia de prurito
en la ultima semana. La maxima puntuacion para cada una de estas cuestiones es de 3 puntos (0-3). Existe
una pregunta adicional que se puntua de forma separada y requiere una valoracion de la gravedad de la
dermatitis atépica por parte de los padres con una escala de 0 a 4.

También estan disponibles otras escalas que evallan especificamente el impacto en la calidad de vida
de los padres con nifios que padecen dermatitis atépica, aunque no estan validadas en Espafia. Las mas
comUnmente empleadas son la escala Family Dermatitis Index (FDI)8 y la escala Parents Index of Quality of
Life-Atopic Dermatitis (PIQOL-AD).
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En resumen, existen varias escalas o indices para cuantificar el impacto de las enfermedades
dermatoldgicas en la calidad de vida tanto del nifio como de los padres. En se recogen los principales
cuestionarios. Conviene recordar que actualmente en Espafia no esta validado ningun cuestionario especifico
sobre enfermedades dermatol6gicas para la poblacion pediatrica.

En reproducimos el cuestionario del indice de calidad de vida en Dermatologia (ICVD).

Diversos estudios realizados en nifios mayores de 4 afios han demostrado que la dermatitis atdpica,
la psoriasis y la escabiosis son las afecciones que mayor impacto provocan en la calidad de vida.

Las principales quejas de los nifios y los padres son el intenso prurito, las alteraciones del suefio y las
alteraciones del humor. Ben-Gashir et al® analizaron el impacto en la calidad de vida de nifios con dermatitis
atopica con edades comprendidas ente los 5-10 afios utilizando el indice CDLQI y demostraron que el 92%
presentaba alguna alteracidén durante la primera visita y un 77% durante la segunda visita a los 6 meses.

En se recogen los factores que mas influyeron en la valoracion de la calidad de vida de los pacientes
incluidos en este estudio8.

Como se puede observar, el prurito fue el factor que mas impacto tuvo en la calidad de vida del nifio
seguido de las alteraciones del suefio. Agrupando las respuestas en 3 apartados: sintomas y sentimientos,
actividades ludicas y relaciones personales se comprob6 que durante la visita inicial la alteracion principal
correspondia al apartado de los sintomas y sentimientos (83%) y lo que menos afectado estaba eran las
relaciones personales (25%).

Este mismo patrén se observé durante la segunda visita.

Principales cuestionarios para cuantificar el impacto de las enfermedades
dermatoldégicas topicas en la calidad de vida

Periodo de Numero

Cuestionario Abreviatura Edad evaluacion de cuestiones Referencia
Children Dermatology cbDLQl 4-16 afos | Ultima semana 10 Lewis-Jones
Life Quality Index y Finlay, 1995
Dermatitis Family DFI 5 meses- NE* NE Fooy
Impact Questionnaire 14 afos Schofield, 2000
Infants Dermatitis IDQOLI Menores | Ultima semana 10 Lewis-Jones
Quality of Life Index de 4 anos et al. 2001
Parents Index of Quality | PIQOL-AD Menores NE 28 Whalley,
of Life-Atopic Dermatitis de 8 afios et al. 2001

*NE: no especificado

') NOVARTIS



Avances en Dermatologia Pediatrica

T | Durante los ditimos 7 dias, el

1 |Durante log ditimos 7 dias, pha Mucho O
zentida picor, dolor o escozor en la Bastante O
piel? Unpoco O
Mada O
2 |Durante los ditimos 7 dias, Lse ha Mucho O
sentido incdmodosa o cohibidola Bastante O
dehido a sus problemas de piel? Unpoco O
Mada O
3 | Durante los ditirmos 7 dias, Ale han Mucho O
molestado sus problemas de piel Bastante O
para hacer la compra u acuparse de Un poco O
la casa (0 del jarding? Mada O | gin relacidn O
4 |Durante log ditimos 7 dias, phan Mucho O
influido sus problemas de piel en la Bastante O
eleccidn de la ropa que lleva? Unpoco O
Mada O [ Sin relacidn O
5 | Durante los dtirmos 7 dias, Ghan Mucho O
influido sus problemas de piel en Bastante O
cualguier actividad social o Un paco O
recreativa? Mada O | Sin relacidn O
6 | Durante los ditimos 7 dias, Lhe Mucko O
tenidao dificultades para hacer Bastante O
deporte dehido a sus problemas de Un poco O
piel? Mada O [ sin relacidn O
T |Durante los ditirmos 7 dias, L50s T 0O
problemas de piel le han impedido MO O | 5in relacian O
totalmente trabajar o estudiar’?
Sila respuesta es "Mao"; Durante los Bastante O
atirnos 7 dias, Ale han molestado Un poc 0
sUs prablemas de pigl en su trabajo Mada O
o en sus estudios”?
& |Durante los ditimos 7 dias, isUs Mucho O
problemas de piel le han ocasionado Bastante O
dificultades con su pareja, amigos Un poco O
intimos o familiares? Mada O | ginrelacion O
9 |Durante los dtimos 7 dias, ple han Mucho O
molestado sus problemas de piel en Bastante O
= vida sexual? Unpoco O
Mada O [ Sin relacidn O
O
O
O
O

tratamiento de su pigl le ha Mucho
ocasionado problernas, por ejemplo Bastante
ocupandole dermasiado tiermpo o Hndpcu:o Sin relacién O
ehsuciando su domicilio? ada Inrelacion Cuestionario del indice de calidad
de vida en Dermatologia
Componente del CDLQI Visita 1 Visita 2
Rascado 79% 65%
Autoconciencia 30% 16%
Amigos 15% 6%
Vestido 29% 12%
Juegos 29% 16%
Deportes 26% 10%
Periodo escolar 36% 29%
Periodo vacacional 22% 20%
Bromear 17% 19%
Suefo 39% 48%
Tratamiento 31% 25% Factores mas influyentes en la valoracion
de la calidad de vida de los pacientes
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En los nifios menores de 4 afos son también el prurito y el rascado los factores que mas afectan a su
calidad de vida. Asi lo demuestra un estudio realizado en nifios de edad preescolar en los que se evalud la
calidad de vida mediante un cuestionario que fue completado por los padres o cuidadores (IDQOLI)°. En este
estudio, las cuestiones que obtuvieron la puntuacién mas alta fueron las relacionadas con el prurito y el rascado,
las alteraciones del humor y las alteraciones del suefo. Estas Ultimas son relativamente frecuentes en los
nifos menores de 4 afos sin eccema ya que aparecen hasta en un 39%, pero su incidencia es mucho mayor
(hasta el 90%) en los nifios con dermatitis atépica. Es habitual que los nifios con dermatitis atopica se despierten
varias veces durante la noche y que tengan dificultades para conciliar el suefio. Esto condiciona un aumento
de irritabilidad con apatia, alteraciones del apetito y disminucién del rendimiento escolar, entre otros.

iversos estudios han demostrado que no siempre existe una correlacién entre la valoracion objetiva
por parte del médico y la valoracion subjetiva del paciente en cuanto a la gravedad de la enfermedad. Este
hallazgo es previsible, ya que la gravedad de la enfermedad es s6lo uno de los muchos factores que influencian
la calidad de vida. Algunos autores si que han encontrado una correlacién positiva entre la gravedad de la
dermatitis atopica (evaluada mediante el indice SCORAD) y algunos aspectos de la calidad de vida del nifo.
En este sentido Ben-Gashir et al® demostraron que las respuestas a las cuestiones sobre sintomas y sentimientos
tenian una correlacion positiva con la valoracion objetiva de la gravedad de la enfermedad. Sin embargo no
existia una correlacion consistente en el caso de cuestiones sobre actividades ludicas y relaciones personales.
Resulta significativo que, en este mismo estudio, un 92% de nifios con dermatitis atdpica referian una afectacion
de su calidad de vida a pesar de que un 42% de los mismos no presentaban lesiones de eccema durante ese
periodo de evaluacion. Este hallazgo tampoco es sorprendente teniendo en cuenta el curso crénico y recurrente
de la dermatitis atépica. También pone de manifiesto las diferencias que existen en cuanto a la valoracién por
parte del médico y del paciente, que no soélo se ha demostrado en enfermedades inflamatorias sino también
en pacientes oncologicos®.

xiste una notable falta de inclusién de herramientas para medir la calidad de vida en respuesta al
tratamiento en la mayor parte de los estudios publicados. En adultos, este tipo de herramientas se han empleado
para valorar la respuesta al tratamiento con esteroides topicos, ciclosporina y fototerapia.

En la poblacién pediatrica unicamente se ha valorado el impacto en la calidad de vida en estudios
controlados con los inmunomoduladores tépicos no esteroideos (pimecrolimus y tacrolimus). Drake et al'0
demostraron una mejoria 2 veces superior en la calidad de vida de los nifios que recibieron tratamiento con
tacrolimus 0,1% pomada comparado con el grupo que recibi6 placebo. Asimismo, Whalley et al” demostraron
una mejoria del 20% en la calidad de vida de los nifios que recibieron tratamiento con pimecrolimus 1% crema
comparado con el grupo que recibié placebo.
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En una revision de la literatura realizada por Schiffner et al'! se ha objetivado que, de forma global,
todas las modalidades terapéuticas empleadas mostraban una clara mejoria en la calidad de vida cuando se
realizaron las evaluaciones inmediatamente después de finalizar el tratamiento. Sin embargo, no se pudieron
comparar los estudios entre si por la utilizacion de diferentes escalas, la falta de homogeneidad en los criterios
de inclusién, las pautas de tratamiento y la presentacion de los resultados. Unicamente un estudio realizado
en adultos con dermatitis atépica grave que recibieron tratamiento con fototerapia evalué la calidad de vida
de los pacientes durante el periodo de seguimiento sin tratamiento!2. Este estudio demostré un claro
empeoramiento en la calidad de vida lo cual pone de manifiesto la naturaleza crénica y recurrente de la
dermatitis atdpica. Estos hallazgos subrayan la importancia de realizar una evaluacion de la calidad de vida
no so6lo inmediatamente después del tratamiento sino también durante el periodo de seguimiento.

a dermatitis atdpica es una enfermedad inflamatoria muy frecuente durante la infancia que ocasiona
gran morbilidad. El curso recurrente provoca un gran impacto en la calidad de vida del nifio y de sus padres
o cuidadores. Recientemente se han desarrollado herramientas especificas para valorar de una forma consistente
el impacto de la enfermedad en la calidad de vida del nifio. Actualmente se dispone de cuestionarios especificos
para la poblacion pediatrica aunque aun no estan validados en nuestro pais. Los factores que mas influyen
en la calidad de vida del nifio son el prurito y las alteraciones del suefio.

La gravedad de la enfermedad valorada por el médico mediante diversas escalas no se correlaciona
en todos los casos con la valoracion subjetiva realizada por el paciente. Siempre que sea posible es conveniente
que el nifio, sin ayuda de sus padres, complete los cuestionarios de calidad de vida.

Es importante que en futuros estudios sobre estrategias terapéuticas se incluya una valoracion de la
calidad de vida no sélo inmediatamente después del tratamiento sino durante un periodo de seguimiento. En
la poblacion pediatrica este tipo de valoraciones sélo se han realizado con los inmunomoduladores topicos
no esteroides. Estos farmacos han supuesto una revolucion en el manejo de la dermatitis atopica en la infancia,
ya que presentan un excelente perfil de seguridad que permite un aplicacién mas continuada. De esta forma,
disminuye la incidencia de brotes lo cual supone un gran beneficio en la calidad de vida de estos pacientes
y de sus familiares.
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Nifio de 5 meses de edad que presenta un brote de dermatitis atépica en la cara desde hace 3 semanas
(véase figura). Su pediatra recomendé aplicar un corticoide topico de baja potencia 2 veces al dia durante 10
dias. Los padres acuden nuevamente al pediatra, 2 semanas después, refiriendo que el nifio no ha presentado
mejoria alguna.

1. En este momento, el siguiente paso que el pediatria deberia tomar es:

A. Suspender el tratamiento tépico y pautar corticoides orales

B. Ingresar al nifio para estudio de dermatitis atépica resistente a tratamientos convencionales
C. Indagar sobre la correcta aplicacion del corticoide

D. Pautar un corticoide topico de mayor potencia

E. Anadir al tratamiento topico un antibiético oral

Respuesta correcta: C. Muchos de los fracasos terapéuticos con tratamientos tépicos son debidos a una
incorrecta posologia. En el caso de los corticoides tépicos existe una gran fobia por parte de los padres que
los consideran muy peligrosos para utilizarlos en sus hijos. Una correcta educacion en este tema puede disipar
los temores de los padres y familiares. Soélo después de tener la certeza de que el tratamiento se ha realizado
correctamente es cuando se valoran otras posibilidades terapéuticas. La administraciéon de un antibiético oral
se limita a los casos con sospecha de sobreinfeccion.

2. Los padres admiten haber aplicado al nifio la crema de corticoides 1 vez al dia durante 3
dias en las ultimas 2 semanas porque se alarmaron bastante al leer los posibles efectos
secundarios. La actitud del pediatra deberia ser:

A. Asegurar a los padres que el tratamiento con corticoides es para el brote y que no se prevé una aplicacion
continuada a largo plazo

B. Culpabilizar a los padres por no haber aplicado un tratamiento que es de contrastada eficacia

C. Tranquilizar a los padres explicandoles que un tratamiento correcto durante 2 semanas es seguro y muy
eficaz para su hijo

D. A, By C son correctas

E. Ay C son correctas
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Respuesta correcta: E. Para los brotes de dermatitis atdpica el tratamiento de eleccién son los corticoides
tépicos debido a su rapida accién y a la baja incidencia de efectos secundarios en pautas cortas. Hay que ser
comprensivos con los padres que tienen verdadera fobia a utilizar corticoides, en ningun caso hay que
culpabilizarlos. Un estudio en Australia revel6 que un 40% de los padres pensaba que los corticoides eran
peligrosos y un 20% pensaba que eran demasiado peligrosos como para utilizarlos en sus hijos.

3. Los padres realizaron el tratamiento seguin lo pautado por el pediatra y las lesiones remitieron
en 1 semana. Sin embargo, 3 semanas después de finalizar el tratamiento el nifio ha vuelto
a presentar otro brote. Los padres acuden nuevamente a la consulta, angustiados, preguntando
si existe alguna medida para no tener que aplicar esteroides tépicos de forma continuada.
El pediatra debera explicarles que:

A. Los brotes repetidos son un signo de una posible alergia alimentaria por lo que tendran que realizar pruebas
para confirmarlo

B. La unica alternativa es la fototerapia pero no esta indicada en nifios

C. Una vez controlado el brote con corticoides se puede administrar un inmunomodulador tépico no esteroideo,
como pimecrolimus crema al 1%, para mantener al paciente en remisién

D. A, By C son correctas

E. Ay C son correctas

Respuesta correcta: C. Es frecuente que tras suspender el tratamiento con corticoides tdpicos aparezca un
nuevo brote en pocas semanas. La evolucién de la dermatitis atopica es impredecible, y esto hay que
explicarselo a los padres. La causa de los brotes repetidos se desconoce en la mayoria de los casos y no esta
indicado realizar pruebas de alergia alimentaria basandose en este hecho de forma aislada. Debido a los
posibles riesgos a largo plazo no se recomienda la fototerapia en los nifios y, afortunadamente, no es la Unica
alternativa terapéutica. En el momento actual disponemos de inmunomoduladores topicos no esteroides que
son muy eficaces para mantener al paciente en remisién una vez controlado el brote. Su gran ventaja es que
permite una aplicacién continuada incluso en zonas muy sensibles sin riesgo de producir atrofia cutanea, lo
cual disminuye el nUmero de brotes.
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Calidad de vida del paciente pediatrico con dermatitis atopica

Caso clinico 2

Nifia de 13 afios que acude al pediatra por lesiones de dermatitis atépica de predominio en fosas antecubitales
(véase figura).

El pediatra realiza una valoracion de la gravedad de la enfermedad y obtiene una puntuaciéon de EASI de 10.
A continuacion le pide que rellene el cuestionario sobre calidad de vida y obtiene una puntuacion muy elevada.
La valoracion objetiva indica que se trata de una dermatitis atépica leve, sin embargo, la paciente refleja que
este cuadro esta afectando mucho su calidad de vida.

1. Existe una clara discordancia entre la valoracién objetiva por parte del médico y la subjetiva
por parte de la paciente, ¢ cual de las siguientes aseveraciones es cierta?

A. Ante esta discordancia es necesario repetir el cuestionario de calidad de vida ya que es posible que haya
habido un problema de precisién en este caso

B. Esta discordancia pone de manifiesto que la paciente padece un trastorno psicoldgico grave que requiere
valoracion psiquiatrica de forma preferente

C. Este hallazgo no es sorprendente ya que en muchas ocasiones la gravedad del cuadro no se correlaciona
con la valoracién obtenida en las escalas de calidad de vida

D. Ante esta discordancia debe prevalecer la valoracién objetiva realizada por el médico

E. Niguna de las anteriores

Respuesta correcta: C. Es comun encontrar discordancias entre la valoracién objetiva del médico y la
valoracion subjetiva del paciente ya que la gravedad que reflejan los hallazgos clinicos es so6lo uno de los
multiples aspectos que se incluyen en los cuestionarios de calidad de vida. Esta discordancia no se produce
por falta de precision de los cuestionarios de calidad de vida ya que todos los que se emplean estan validados.
Por otro lado, esta discordancia no es motivo suficiente para remitir a la paciente al psiquiatra. La valoracién
realizada por el médico asi como la realizada por el paciente son igualmente importantes y necesarias para
disefar una estrategia terapéutica por lo no prevalece una sobre la otra.

2. Mientras el pediatra continta realizando la historia clinica la paciente comienza a llorar de
forma desconsolada, refiere estar desesperada ya que sus lesiones son resistentes a todos
los tratamientos tépicos empleados y padece desde hace meses un intenso prurito que le
impide descansar. Ante esta situacion el pediatra debera:
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A. Tranquilizar a la paciente diciendo que la valoracién objetiva ha demostrado que se trata de un cuadro es
leve y que no debe preocuparse mas

B. Explicarle que auque no se trata de una dermatitis extensa, la localizacién y la sintomatologia requieren
una estrategia terapéutica mas agresiva para mejorar su calidad de vida

C. Solicitar una valoracién psiquiatrica de la paciente

D. Ay C son correctas

E. Ninguna de las anteriores es correcta

Respuesta correcta: B. No se debe infraestimar el impacto que produce una afeccién dermatolégica en la
calidad de vida de los pacientes. Hay ocasiones en que nos encontramos con pacientes con una afectacion
extensa y sin embargo no son muy demandantes con el tratamiento. La estrategia terapéutica debe tener en
cuenta no sélo la extension sino también el impacto psicoldgico que la enfermedad esta generando. En algunos
casos es conveniente que la paciente reciba apoyo psicologico e incluso tratamiento psiquiatrico pero como
medida complementaria, por lo que en este caso no se debe remitir directamente al psiquiatra sin antes haber
disefiado un plan de tratamiento especifico para su dermatitis a topica.

3. Durante la exploracion fisica el pediatra observa que la paciente tiene, aparte de varias
placas excoriadas, miuiltiples telangiectasias en los pliegues antecubitales. La paciente refiere
que lleva unos 2 meses aplicandose un corticoide de mediana potencia de forma continuada
porque al principio las lesiones remitian pero en las ultimas semanas ya no nota mejoria.
Ante este hallazgo el médico debera:

A. Explicar que la aplicacion continuada del corticoide topico ha provocado la aparicién de las telangiectasias
B. Recomendar fotoproteccién solar y continuar con el corticoide topico

C. Explicar que el hecho de que la paciente no note mejoria se debe al fendmeno de taquifilaxia que en su
caso se solucionaria aplicando un corticoide mas potente

D. A, By C son correctas

E. Ay C son correctas

Respuesta correcta: A. La aparicion de atrofia cutanea es relativamente rapida en zonas donde la epidermis
y dermis son muy finas como es el caso de la cara y los pliegues. Por este motivo, hay que ser muy cuidadosos
con la aplicacion de esteroides topicos en dichas zonas. En este caso las telangiectasias estan probablemente
inducidas por la aplicacion continuada del corticoide. Realizar fotoproteccion en zonas expuestas es adecuado
para evitar mayor atrofia pero lo fundamental en este caso es suspender la aplicacién de esteroides tépicos.
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