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Advertencia


La medicina es un área en constante evolución. Aunque deben seguirse unas precauciones de seguridad estándar, a medida que aumenten nuestros conocimientos gracias a la investigación básica y clínica habrá que introducir cambios en los tratamientos y en los fármacos. En consecuencia, se recomienda a los lectores que analicen los últimos datos aportados por los fabricantes sobre cada fármaco para comprobar la dosis recomendada, la vía y duración de la administración y las contraindicaciones. Es responsabilidad ineludible del mé dico determinar las dosis y el tratamiento más indicado para cada paciente, en función de su experiencia y del conocimiento de cada caso concreto. Ni los editores ni los directores asumen responsabilidad alguna por los daños que pudieran generarse a personas o propiedades como consecuencia del contenido de esta obra.


El editor













Dedicatoria


Este libro está dedicado a la memoria de Alvin Jacobs, MD. Hace 40 años, había menos de cinco dermatólogos pediatras en Estados Unidos. El efecto que aquellos «precursores de la dermatología pediátrica» tuvieron sobre el conocimiento de las enfermedades cutáneas de los niños ha sido exponencial. Los doctores Nancy Esterly, Sam Weinberg y el difunto Sid Hurwitz son reconocidos por sus grandes contribuciones en este campo. Los autores desean expresar su reconocimiento a todos los precursores y vuelven a dedicar este libro de texto a otro «precursor », Alvin Jacobs, MD, quien impulsó la dermatología pediátrica entre los médicos de asistencia primaria como nadie antes lo había hecho. Siempre tendrá un lugar especial en nuestra memoria. En sus años de desarrollo, la dermatología pediátrica luchaba por encontrar un lugar propio como especialidad médica. Al Jacobs siempre estaba presente para escuchar, ayudar y aconsejar. Cualquier pediatra competente conoce el nombre de Alvin Hirsch Jacobs, MD. Pronunció cientos de conferencias sobre dermatología pediátrica en congresos nacionales, regionales y locales sin emitir jamás un comentario negativo. No recordamos a nadie en este campo que haya alcanzado logros semejantes. Sus seminarios de dermatología neonatal se convirtieron en un clásico; a menudo eran las sesiones más populares en los congresos nacionales de dermatología o de pediatría. Todos los que tuvieron entonces la oportunidad de oír a Al Jacobs pueden afirmar ahora que estaban escuchando a un maestro. Hay miles de pediatras cuya primera y a menudo única enseñanza formal en dermatología pediátrica la recibieron de Al Jacobs.


Hemos decidido dedicar este libro a Al Jacobs por otro aspecto de su carrera profesional: su trabajo entre bastidores en dermatología pediátrica. Para apreciar del todo sus contribuciones debemos contemplar en primer lugar a la persona. Nació en Reno, Nevada, pasó su niñez entre los pinos Ponderosa y los amplios valles que se extienden bajo las minas de plata de Comstock lode. Aún era el salvaje Oeste, una vida estimulante para un joven ambicioso. Tras graduarse con matrícula de honor por la Universidad de Nevada en 1933, se aventuró hacia el Este, acudiendo a la famosa Johns Hopkins University School of Medicine, donde se licenció en Medicina en 1937. Tras un período como médico interno en Pittsburgh, dedicó un año a la especialidad de neurología infantil en el Neurological Institute de Nueva York. Regreso al Oeste para formarse en pediatría y enfermedades infecciosas en el San Francisco County Hospital; después fue Jefe Residente de Pediatría en Stanford University. Era junio de 1942, su país estaba en guerra y el Dr. Jacobs se alistó en la Marina; fue asignado a la unidad número 1 del Navy Medical Research. En 1946 era ya Lieutenant Commander (Capitán de Corbeta) y estaba listo para regresar a ejercer la pediatría. En su consulta privada de pediatría en San Francisco, Al se dio cuenta enseguida de que el 20% de sus pacientes padecían predominantemente enfermedades cutáneas y que él no tenía la preparación suficiente para tratarlas. Observó que sus colegas pediatras adolecían de las mismas lagunas y decidió poner remedio a la situación. Después de un año de becario en dermatología en Stanford, fue contratado por dicha universidad y creó la carrera de dermatología pediátrica, que se ha mantenido durante cinco décadas. Hasta su muerte el 9 de noviembre del 2001, fue profesor emérito (en activo) de dermatología y pediatría en Stanford University.


Al Jacobs fue uno de los fundadores de la Sociedad de Dermatología Pediátrica, de la que fue el primer presidente.


En muchos sentidos, Al Jacobs fue para la dermatología pediátrica lo que George Washington para la creación de los Estados Unidos. Es de vital importancia que los líderes fundadores tengan la sabiduría y la visión de crear una organización con posibilidades de crecimiento y lo bastante flexible para acomodarse a los cambios necesarios en futuras generaciones. La labor de Al Jacobs fue esencial para guiar el desarrollo de la dermatología pediátrica.


Fue la personalidad de Al Jacobs lo que le granjeó el afecto de tantos colegas en pediatría y dermatología pediátrica. Evitó la arrogancia que a menudo acompaña a los altos cargos en el mundo académico y siguió siendo el mismo hombre cálido, amable y considerado que siempre tenía tiempo para escuchar las necesidades o problemas de los demás. Fue su accesibilidad la que hizo que el área de la dermatología pediátrica estuviera al alcance de todos los que estuvieran interesados. ¿Quién podía resistirse a su gran sonrisa o su amable mirada? Cualquier encuentro personal con Al Jacobs te hacía sentir que estabas con tu mejor amigo. Cuando tengan un momento para reflexionar sobre sus propias carreras, recuerden aquella gran sonrisa y lo que significó para esta especialidad.


Se dice que una vida plena consiste en amar, ser amado y realizar un trabajo provechoso. Al Jacobs amó a su encantadora esposa, Opal, a sus hijos y a sus nietos, así como a la especialidad de su elección, la dermatología pediátrica. A cambio, fue querido por los cientos de médicos que se cruzaron en su vida.


Este libro también está dedicado a nuestras familias: Dra. Janet Atkinson Weston, Betsy y Kemp Weston; Maureen, Amy, Andy, Jeremy, Jordan y Matthew Lane; Laura Wilson, Reed y Stefan Morelli.




William L. Weston, MD







Alfred T. Lane, MD







Joseph G. Morelli, MD













Prefacio


Esta cuarta edición de Dermatología Pediátrica. Texto y atlas en color obedece a dos propósitos. En primer lugar, pretende ser un curso universitario práctico en dermatología pediátrica. En segundo lugar, está diseñada como una obra de consulta rápida para el clínico atareado. En cualquier caso, está escrita desde la perspectiva de lo que es mejor para el niño. En lo que concierne al curso de dermatología pediátrica, hemos actualizado toda la obra y reorganizado de forma considerable los capítulos 11, 13, 15, 17 y 20. Hemos ampliado el capítulo 2, añadiendo numerosas fotografías clínicas de lesiones primarias y secundarias. Para facilitar la interpretación, todos los dibujos son en color. Hemos añadido las referencias bibliográficas más recientes e incorporado en el texto la información a partir de las fuentes originales. Como en ediciones anteriores, los autores no desean copiar otros libros de texto. Esperamos que esta cuarta edición proporcione la estructura necesaria a aquellos educadores médicos que deseen impartir un curso en dermatología pediátrica.


Como texto de referencia, hemos reformado el índice de diagnóstico diferencial orientado al problema que puede consultarse en las guardas del libro. Gracias al conocimiento de las lesiones primarias y secundarias descritas en el capítulo 2, el clínico podrá formular con rapidez un diagnóstico diferencial con ayuda del índice. Además, hemos incrementado en un 30% el número de fotografías clínicas que estarán disponibles en el CD-ROM. Nuestros colegas pediatras deseaban más imágenes de los trastornos cutáneos descritos. Hemos creado 10 nuevos folletos de educación para el paciente y hemos revisado los existentes. Los 25 folletos de educación para el paciente están disponibles en el CD-ROM (en inglés) y pueden imprimirse para uso de los pacientes.


Esta cuarta edición está basada en gran parte en los comentarios de los médicos de atención primaria, residentes y estudiantes. Los residentes de dermatología de la Universidad de Colorado revisaron exhaustivamente la edición anterior a razón de un capítulo por semana y propusieron muchas valiosas sugerencias para su mejora. Como en las ediciones anteriores, los tres editores han leído cada capítulo revisado. En cada capítulo hemos destacado la perspectiva de los clínicos con experiencia al tomar en consideración los nuevos hallazgos y los nuevos tratamientos.


Tenemos que expresar nuestro agradecimiento a muchas personas. Como en anteriores ocasiones, el estímulo de nuestros mentores posibilitó la creación del libro. Esta obra está dedicada al difunto Dr. Alvin Jacobs, que fue una fuente de inspiración para todos nosotros. Tenemos una deuda especial con los Dres. Robert Goltz, el difunto C. Henry Kempe, W. Mitchell Sams, Jr. y Lowell Goldsmith por su asesoramiento, aliento y tutoría en nuestras carreras. También estamos agradecidos a todos nuestros colegas de la Sociedad de Dermatología Pediátrica, que han utilizado generosamente este libro de texto en sus instituciones y apoyado con entusiasmo nuestras carreras. Nunca ha habido una asociación médica con tanto calor y apoyo entre sus miembros. Estamos especialmente en deuda con Claire Bonnett, nuestra editora en Elsevier y sus colegas de las oficinas de Londres.




William L. Weston, MD, Alfred T. Lane, MD, Joseph G. Morelli, MD













Capítulo 1 Estructura y función de la piel


Es necesario un conocimiento sólido de la estructura y la función de la piel normal para el reconocimiento y el tratamiento de las enfermedades cutáneas. Aquellos que prestan atención médica a los niños deben aplicar los principios de la biología de la piel al paciente pediátrico y dominar los fundamentos de la embriología y el desarrollo.






Epidermis






Queratinización


La epidermis funciona como una barrera, evitando la penetración desde el exterior y reteniendo sustancias en el interior1,2. Más del 95% de las células epidérmicas son queratinocitos. El proceso de replicación y maduración de los queratinocitos se denomina queratinización. Las principales proteínas de los queratinocitos son las queratinas, que proporcionan el «andamiaje» para determinar la forma de los queratinocitos. Las parejas de queratina forman filamentos intermedios mediante la combinación de una queratina ácida con una queratina básica. Las queratinas 5 y 14 proporcionan la principal estructura proteica en la proliferación de los queratinocitos basales. A medida que se produce la diferenciación, las queratinas 5 y 14 son sustituidas por las queratinas 1 y 10 y las células se aplanan. El proceso de queratinización comienza con la proliferación de nuevos queratinocitos en la región de la capa de células basales, cerca de la unión dermoepidérmica (fig. 1.1). Cuando los queratinocitos se diferencian, acumulan unos gránulos denominados gránulos de queratohialina en su citoplasma y se engruesa el tipo de haces de queratina en el interior de las células. Dentro de la capa granular, las células pierden su forma cilíndrica y cuboidea y comienzan a aplanarse según avanzan mediante un proceso específico de diferenciación terminal o muerte celular programada (apoptosis) denominado cornificación o queratinización1,2. La capa final se llama capa córnea o estrato córneo. Las células del estrato córneo se apilan como los ladrillos en una pared, separados por lípidos intercelulares, que funcionan como si fueran mortero. Las gruesas membranas de los corneocitos se crean por la formación de una cubierta proteica interna compuesta por las proteínas profilagrina, involucrina y epiligrina.





[image: image]

Fig. 1.1 Epidermis normal. La capa germinativa con núcleos prominentes está en la base de la epidermis y en el mismo compartimento que las células completamente diferenciadas. A medida que estas células basales se diferencian, migran hacia la superficie cutánea, pierden sus núcleos, se aplanan y se descaman de la superficie cutánea.





Los lípidos intercelulares y de la superficie celular forman parte integral de la función de barrera de la epidermis2. Los queratinocitos individuales están unidos por los desmosomas y las uniones adherentes. Los desmosomas contienen glucoproteínas, desmocolinas y desmogleínas en la membrana; y las proteínas citoplasmáticas, desmoplaquina, periplaquina y placoglobina.


El proceso de queratinización se realiza de forma continua en la piel. Los queratinocitos recién formados en la capa basal maduran y se desprenden de la piel en un intervalo de 28 días aproximadamente. Las enfermedades cutáneas pueden estar asociadas con las variaciones en la velocidad y en el proceso de la queratinización.









Barrera epidérmica


Se dice que la piel es la interfaz entre los seres humanos y su entorno. De hecho, las funciones más importantes de la epidermis son proporcionar una barrera cutánea contra los microorganismos y las sustancias químicas irritantes e impedir el intercambio de fluidos y electrolitos entre el cuerpo y el entorno. Esta función de barrera reside en el estrato córneo, donde el queratinocito definitivamente diferenciado desarrolla una dura cubierta celular bajo la membrana plasmática3. El proceso de formación de esta cubierta consiste en el procesamiento bioquímico de la involucrina, la principal precursora de proteínas citoplasmáticas de la cubierta celular. La barrera epidérmica se completa con las capas lipídicas extracelulares que rodean a los queratinocitos totalmente diferenciados.


Aunque la piel, incluyendo la dermis y la epidermis, tiene un grosor de 1,5-4,0 mm, el grosor de la barrera epidérmica es sólo de 0,05-0,1 mm. Con la descamación diaria de una o dos capas de células del estrato córneo, la barrera epidérmica evita la excesiva colonización bacteriana de la superficie cutánea. Además de la descamación continua, las células aplanadas del estrato córneo están muy adheridas las unas a las otras, por lo que para poder entrar en la epidermis inferior y en la dermis, los compuestos químicos o los microorganismos deben pasar entre las células epidérmicas estrechamente unidas.


El contenido acuoso del entorno influye enormemente en la barrera epidérmica (v. cap. 22). Tanto un contenido acuoso excesivo como uno inadecuado en la barrera epidérmica ocasionarán roturas micro y macroscópicas en la barrera.


En respuesta a la fricción u otras formas de traumatismo repetido, como la exposición a la luz ultravioleta (LUV) o la lesión química, se forma estrato córneo en cantidades mayores de las habituales, como puede observarse en las palmas y en las plantas. El estrato córneo es más delgado en los párpados y en el escroto.









Pigmentación y luz ultravioleta


Hay cuatro biocromos en la piel responsables de la pigmentación clínica: melanina, betacaroteno, oxihemoglobina y hemoglobina reducida1. El pigmento marrón oscuro de la melanina es el pigmento dominante en la piel4,5. Es el más próximo a la vista del observador y el más oscuro de color. En los individuos de piel oscura es difícil reconocer el pigmento amarillo (betacaroteno), el pigmento rojo (oxihemoglobina) y el pigmento azul (hemoglobina reducida). La melanina la produce la célula formadora de pigmentos, el melanocito, que se localiza en la epidermis. Las distintas regiones cutáneas contienen cantidades diferentes de melanocitos. Por ejemplo, se encuentran tres veces más melanocitos en la epidermis de la frente que en la piel abdominal1. El número de melanocitos por unidad de área cutánea es el mismo a pesar de las diferencias raciales en la pigmentación.


Cada melanocito epidérmico tiene extensiones dendríticas citoplasmáticas que le ponen en contacto con entre 35 y 45 células epidérmicas. Esta unidad melanocito-queratinocito (fig. 1.2) es la responsable de la pigmentación clínica. El polímero pardusco-negro de la melanina se produce en el interior de los melanocitos en unas organelas especiales denominadas melanosomas que están unidas a la membrana. El control genético de la pigmentación es extremadamente complejo y depende de más de 150 alelos distribuidos en 90 loci. Estos loci administran productos proteicos que son proteínas estructurales, enzimas, reguladores de la transcripción, transportadores, factores de crecimiento y receptores con muchas dianas y funciones celulares4. Las enzimas, incluyendo la tirosinasa, que son decisivas para la producción de melanina se encuentran dentro de la membrana del melanosoma. Los melanosomas se desarrollan por etapas. La tirosinasa y otras enzimas convierten a la tirosina química incolora en un compuesto de quinona oxidada, que a su vez se polimeriza formando el compuesto pardusco-negro de la melanina. La pigmentación clínica depende de la etapa de producción del melanosoma y del grado de dispersión de los melanosomas que haya desde los melanocitos a los queratinocitos. Los queratinocitos fagocitan activamente a los melanosomas. En la piel negra hay unidades aisladas de melanosomas en etapas avanzadas de desarrollo, mientras que en las personas con la piel más clara los melanosomas están aglomerados y en etapas más precoces. Por tanto, la principal diferencia entre las pieles blancas y negras reside en la etapa de desarrollo del melanosoma y la capacidad de transferir y dispersar el pigmento de melanina, no en la cantidad de melanocitos por unidad de área de piel4.





[image: image]

Fig. 1.2 Unidad melanocito-queratinocito. El melanocito dendrítico, mostrado aquí como una célula clara con muchas ramas, aporta pigmento melánico a muchos queratinocitos.





La función de la melanina es proteger la estructura del ácido desoxirribonucleico (ADN) del núcleo de las células epidérmicas del daño producido por la irradiación de la LUV. La melanina dispersada en el interior del citoplasma de los queratinocitos forma una capa protectora sobre el núcleo del queratinocito cuando éstos se exponen a la LUV (fig. 1.3). El pigmento de la melanina se pierde por la descamación diaria de las células del estrato córneo. La melanina dentro de la dermis, como la que se encuentra en las lesiones melanocíticas de nacimiento, no dispone de un mecanismo semejante para su eliminación.
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Fig. 1.3 Producción y transferencia de la melanina. Los melanosomas (insertados) son organelas formadas en el retículo endoplásmico rugoso y en el área de Golgi de los melanocitos. Sus membranas contienen la enzima tirosinasa, que es responsable de la formación del polímero pardusconegro de melanina. Al final de la dendrita, se muestran los melanocitos transfiriendo pigmento al queratinocito, donde la melanina se desplaza para formar una capa en el núcleo del queratinocito como protección contra la lesión ultravioleta.





La LUV del sol aumenta la pigmentación de melanina oxidando en primer lugar la melanina preformada, aumentando luego el entrecruzamiento de los polímeros de melanina y oscureciendo el color. Este efecto se produce a los pocos minutos de la exposición y se denomina oscurecimiento inmediato del pigmento. A los 4-6 días después de la exposición a la LUV se produce el bronceado, tanto por el aumento de la producción de melanina como por la transferencia de melanina a los queratinocitos.


La LUV del sol aumenta la pigmentación de melanina oxidando en primer lugar la melanina preformada, au-mentando luego el entrecruzamiento de los polímeros de melanina y oscureciendo el color. Este efecto se produce a los pocos minutos de la exposición y se denomina oscu-recimiento inmediato del pigmento. A los 4-6 días des-pués de la exposición a la LUV se produce el bronceado, tanto por el aumento de la producción de melanina como por la transferencia de melanina a los queratinocitos.









Luz solar


El sol emite LUV de diversas longitudes de onda que, según sus efectos biológicos, se dividen arbitrariamente en tres grupos: ultravioleta A (UVA), ultravioleta B (UVB) y ultravioleta C (UVC) (tabla 1.1). La LUV procedente del sol se dispersa por las pequeñas moléculas de la atmósfera y es absorbida por la capa de ozono; toda la LUV por debajo de 290 nm es absorbida, por lo que, virtualmente, la LUV no alcanza la superficie de la Tierra.


Tabla 1.1 Efectos biológicos de la luz ultravioleta






	Grupo ultravioleta (UV)

	Longitud de onda (nm)

	Efectos biológicos






	UVC

	200–290

	Citotóxicos (bactericida, lesión de la retina)






	UVB

	290–320

	Quemadura solar, bronceado solar, lupus eritematoso sistémico, cánceres de piel






	UVA

	320–400

	Fotoalergias medicamentosas, porfiria, fitofotodermatitis, psoralenos, fotoenvejecimiento, terapia con PUVA







PUVA, psoralenos + luz ultravioleta A.


La quemadura solar está producida por longitudes de onda de la luz comprendidas entre los 290 y los 320 nm. Los fotones de LUV son absorbidos por los electrones de los compuestos químicos con enlaces dobles y estructuras de anillo, tales como los ácidos nucleicos, el ADN y las proteínas, produciendo estados de excitación del electrón en esas moléculas o la formación de radicales libres. El betacaroteno y la melanina actúan estabilizando los radicales libres y son compuestos químicos fotoprotectores naturales que se encuentran en la piel. Prácticamente el 10% de la UVB atraviesa la epidermis y alcanza la dermis. El eritema y el dolor de la quemadura solar están mediados por las prostaglandinas, los radicales de oxígeno libre y otros mediadores.


Las longitudes de onda de la LUV que producen la quemadura solar quedan bloqueadas por los cristales de las ventanas. El bronceado y el engrosamiento de la barrera epidérmica, consecuencia de la exposición a la luz solar, permiten la penetración de la LUV hacia las capas inferiores de la epidermis y la dermis. Las longitudes de onda de la luz que van desde los 320 a los 400 nm (UVA) son responsables de la fotosensibilidad que se observa en muchas fotoalergias farmacológicas y en la fototoxicidad de los psoralenos. La luz de estas longitudes de onda atraviesa los cristales de las ventanas y también es emitida por las lámparas fluorescentes, como las utilizadas en muchas escuelas1.









Membrana basal epidérmica


La membrana basal epidérmica es el lugar de unión entre la epidermis y la dermis. Esta estructura está compuesta por interacciones del complejo proteínas-células y proteínas-matriz entre el queratinocito basal, la lámina lúcida, la lámina densa, la sublámina densa y el colágeno dérmico6. Las queratinas en el queratinocito basal se fijan a las placas electrón-densas asociadas con los hemidesmosomas. Los filamentos de anclaje se extienden desde el hemidesmosoma hasta las fibras de colágeno dérmico y tienen también lugares de fijación en la laminina 5. Las complejas interacciones de los anclajes de la membrana basal hacen resistente a la piel y la fortalecen contra las fuerzas de cizallamiento aplicadas sobre la piel.


El antígeno penfigoide ampolloso 1 está relacionado con la porción citoplasmática del hemidesmosoma basal celular, y el antígeno penfigoide ampolloso 2 es una porción transmembrana del hemidesmosoma7. Las lamininas 5 y 6 están relacionadas con los filamentos de anclaje. La laminina 1, la nidogen y el colágeno tipo IV están relacionados con la lámina lúcida y la lámina densa. Las largas fibrillas de anclaje de la sublámina densa están compuestas de colágeno tipo VII. Las integrinas son fijaciones extrahemidesmosomales a la lámina densa.


Los autoanticuerpos contra las estructuras de la membrana basal o los defectos genéticos de estas estructuras causan diversas enfermedades. La correlación entre la función de las estructuras específicas de la membrana basal y los defectos relacionados con las enfermedades ha contribuido a aumentar nuestro conocimiento sobre la unión dermoepidérmica.












Dermis


La dermis se compone predominantemente de fibras de colágeno y de elastina inmersas en un gel uniforme de mucopolisacáridos1,8,9. Este complejo fibroso proporciona a la dermis su gran fuerza mecánica y su elasticidad, permitiendo que la piel soporte importantes tensiones de fricción y sea, al mismo tiempo, extensible en la zona de las articulaciones. La elastina, el colágeno y el gel de mucopolisacáridos son todos ellos producidos y secretados por los fibroblastos. Los colágenos de los tipos I, III, IV y VII son los predominantes en la piel. Aunque la masa principal de la dermis está compuesta por fibras de colágeno y es acelular, hay otros muchos elementos presentes, incluyendo los mastocitos, las células inflamatorias, los vasos sanguíneos y linfáticos y los nervios cutáneos. Estos elementos son los responsables de la regulación de la pérdida de temperatura, las defensas cutáneas del huésped, la nutrición y otras funciones reguladoras.






Colágeno, elastina y propiedades mecánicas


Gran parte de la fortaleza mecánica de la piel se debe a la proteína fibrosa del colágeno, una macromolécula con un gran contenido en hidroxiprolina1,8. La estructura del colágeno maduro se vuelve rígida con el entrecruzamiento de las cadenas de proteínas adyacentes, y el joven colágeno, que no tiene entrecruzamientos significativos, no puede limitar la distensión de la piel. El colágeno defectuoso produce una amplia y excesiva distensibilidad de la piel, como se observa en el síndrome de Ehlers-Danlos, o unas ampollas graves, como se observan en la epidermólisis ampollosa distrófica recesiva. Las fibras de elastina, que están compuestas tanto por una porción fibrilar como por una amorfa, son responsables de la distensibilidad reversible que permite que la piel vuelva a su tamaño normal después del estiramiento1,9. La producción defectuosa de elastina se traduce en un arrugamiento extremo y en un exceso de piel, como se ve en el cutis laxo.









Vascularización cutánea


Las arterias cutáneas discurren a través del tejido graso subcutáneo y dan lugar a dos plexos vasculares que corren paralelos a la epidermis. Estos plexos vasculares contienen conexiones arteriovenosas que permiten transportar la sangre a la piel y aportarle nutrición, regular la pérdida de calor y participar en la defensa contra las sustancias extrañas. La epidermis no contiene vasos sanguíneos y recibe sus nutrientes a través de la difusión del plasma en los espacios epidérmicos intercelulares. El estrato córneo no dispone de tal proceso nutritivo.









Regulación del calor y el sudor


La piel es importante para el control de la temperatura corporal. El calor generado en los órganos y en los músculos se transporta rápidamente a la vasculatura cutánea1,10,11. La circulación cutánea actúa como un «radiador ». La variación del ritmo y el volumen del flujo sanguíneo a través de la piel controla la pérdida de temperatura de este «radiador». El flujo sanguíneo está controlado por el sistema nervioso autónomo. El calor de la superficie cutánea se pierde por evaporación del agua en forma de sudor ecrino. La pérdida o la ganancia de calor por convección o por radiación dependen de la temperatura ambiente. A temperaturas confortables, el calor corporal puede regularse únicamente por la vasculatura cutánea, sin sudor. En ambientes calientes y secos la temperatura corporal central puede elevarse ligeramente pero se estabiliza gracias a la pérdida de calor por medio del sudor. En ambientes calientes y húmedos la evaporación de agua de la superficie cutánea está restringida, y aumenta la temperatura en el cuerpo del niño. Si estas condiciones se prolongan, puede aparecer fiebre elevada, deshidratación y depleción de sodio. El sudor es fundamental para mantener la temperatura corporal cuando se hace ejercicio y aumenta la temperatura10,11. En los niños nacidos con un número deficitario de glándulas sudoríparas ecrinas (displasia ectodérmica hipohidrótica), el aumento de la temperatura se produce con el calor atmosférico, el sobrecalentamiento o el ejercicio, y la fiebre elevada recurrente es, a menudo, un síntoma típico de este trastorno.









Nervios cutáneos


Las terminaciones nerviosas sensoriales en la piel pueden transmitir las principales sensaciones: tacto, dolor, picor, calor y frío. La piel está inervada por ramas, tanto mielínicas como amielínicas, de los nervios espinales1,12,13. Las ramas nerviosas penetran en la dermis desde la grasa subcutánea y forman un plexo nervioso superficial y otro profundo. Las ramas amielínicas de cada plexo finalizan en terminaciones nerviosas que pueden ser simples o especializadas. Los terminales de un único axón pueden cubrir un área tan amplia como de 1 cm2 y solaparse con las terminaciones nerviosas de otros axones. El flujo aferente de la información sensorial cutánea está muy controlado y modulado por la corteza cerebral. La piel tiene una alta sensibilidad para la estimulación mecánica rápida, detectando movimientos de la posición inferiores a 1 μ. Las sensaciones de frío persisten de forma continua cuando la temperatura cutánea es inferior a los 30 °C y las de calor se mantienen cuando es superior a 37 °C1. Se pueden detectar cambios en la temperatura de 0,03 °C, sobre todo si la temperatura cutánea se modifica a una velocidad superior a los 0,007 °C/s. La sensibilidad térmica es mayor en la cara. A temperaturas por debajo de los –18 °C y por encima de los 45 °C se siente dolor. El dolor también puede inducirse por una presión superior a los 50 g/mm2 y por rotura de la piel13. Ciertos compuestos químicos inyectados en la piel también pueden desencadenar dolor. El picor es una sensación relacionada con el dolor y es mayor en las áreas próximas a las transiciones con las membranas mucosas. Se considera que la histamina es el mediador más importante del picor, pero hay otros muchos mediadores capaces de producir esta sensación. En algunos trastornos el picor puede ser exclusivamente central en vez de cutáneo, como ocurre en la colestasis14.












Defensas cutáneas del huésped


Cuando se producen roturas en la barrera epidérmica, los microorganismos invaden la epidermis superior. Las proteínas plasmáticas, tales como las proteínas del complemento y las inmunoglobulinas, que normalmente se encuentran en el espacio epidérmico intercelular, inician una respuesta inflamatoria. Además, los péptidos antimicrobianos, sintetizados en la piel, proporcionan una barrera soluble que actúa como un obstáculo a la infección. Estos péptidos, entre los que se encuentran las familias de la catelicidina y de la defensina, constituyen una defensa rápida y de amplio espectro contra la infección actuando como antibióticos naturales y participando en los procesos celulares del huésped implicados en la defensa inmunitaria15,16. La vasodilatación cutánea (eritema) se produce poco después de este proceso inicial, con difusión de más proteínas plasmáticas, seguidas por la migración de los neutrófilos, los linfocitos T, los linfocitos B y los monocitos-macrófagos a la dermis y posteriormente a la epidermis. Estas células se acumulan inicialmente alrededor de los vasos sanguíneos dérmicos pero pueden migrar hacia la epidermis a través de las uniones dermoepidérmicas y entre las células epidérmicas. Por ejemplo, en el impétigo se reúnen grandes cantidades de neutrófilos inmediatamente por debajo del estrato córneo. Los mastocitos, que contienen histamina, heparina y factores activadores de las plaquetas, se localizan alrededor de los vasos sanguíneos cutáneos y desempeñan un papel regulador en la respuesta inmunitaria de la piel por su influencia en las respuestas vasculares cutáneas.


La respuesta inicial de la piel a la invasión de los microorganismos consiste principalmente en la migración de los leucocitos neutrófilos, pero a las 18-24 h se caracteriza por la aparición de linfocitos y de monocitos-macrófagos en la dermis. Probablemente, los microorganismos o las sustancias extrañas que no hayan sido inicialmente destruidos por los neutrófilos son digeridos más tarde por los macrófagos o destruidos por linfocitotoxicidad directa. También en la dermis se encuentra un sistema linfático abundante y las sustancias extrañas son transportadas hasta los ganglios linfáticos regionales, donde los linfocitos T y los linfocitos B generan respuestas inmunitarias específicas. Parte del reconocimiento de los antígenos ocurre en la piel porque en la epidermis se encuentran células procesadoras de antígenos (células de Langerhans) y se produce un contacto directo entre los linfocitos T y las células de Langerhans que puede ser importante para el reconocimiento de los antígenos extraños.


La barrera epidérmica sigue siendo la primera defensa de la piel, pero los microorganismos que atraviesan esta barrera pueden ser destruidos en capas medias de la epidermis por las defensas cutáneas que intentan evitar que alcancen los tejidos más profundos.









Anejos epidérmicos


Los anejos epidérmicos, que son modificaciones del epitelio, comprenden las estructuras de los folículos pilosos, las glándulas sebáceas, las uñas y las glándulas sudoríparas apocrinas y ecrinas. Los folículos pilosos se forman siguiendo un complejo proceso de desarrollo17.






Crecimiento del pelo


El ciclo de crecimiento del pelo tiene tres fases: la fase de crecimiento (anágeno), la fase de regresión (catágeno), y la fase de reposo (telógeno)1. Las células de los pelos en la fase anágeno tienen una alta actividad mitótica y son de las células que más rápidamente se replican en los seres humanos. El crecimiento del pelo se origina en el bulbo piloso, que se localiza en la dermis profunda1,17. Los genes delta y notch pueden estar involucrados en la iniciación del crecimiento del pelo junto con la ectodisplasina, una proteína implicada en las displasias ectodérmicas18. El pelo del cuero cabelludo humano crece alrededor de 1,3 cm por mes1. Cuando el crecimiento del pelo cesa, se produce la fase catágeno, que origina la detención de las mitosis, la apoptosis y la migración ascendente del bulbo piloso a la dermis media. El tallo del pelo se ensancha en la raíz convirtiendo el pelo catagénico en pelo telogénico (también llamado pelo en maza). El pelo telogénico permanece en el folículo durante 2-3 meses y es empujado hacia arriba por el crecimiento del nuevo pelo.


Hay grandes diferencias en el ciclo de crecimiento entre los distintos tipos de pelo de las diversas regiones corporales. Se cree que el factor de crecimiento fibroblástico regula la duración de la fase anágena y el tamaño del pelo19,20. Los folículos de pelo ambisexual son comunes a ambos sexos y dependen de los andrógenos. En la pubertad, los andrógenos convierten los pelos del vello en pelos terminales en la axila y en el triángulo púbico inferior. Por el contrario, la conversión de los pelos terminales del cuero cabelludo en pelos vellosos se produce en el área temporal del cuero cabelludo en la pubertad. El pelo sexual masculino es sensible a los valores altos de andrógenos, que convierten los pelos vellosos en pelos terminales en el área de la barba, las orejas, el esternón y el triángulo púbico superior. En las áreas occipital y bifrontal del cuero cabelludo, los andrógenos convierten los pelos terminales en pelos vellosos, originando una alopecia androgénica.


Los ciclos del pelo son asincrónicos y varían en función de cada región corporal. En el cuero cabelludo, casi el 85% de los pelos está continuamente en crecimiento (anágeno), el 14% está en reposo (telógeno) y el 1% está en regresión (catágeno). En los recién nacidos la mayoría de sus pelos se convierten en pelos telogénicos en los 6 primeros meses de vida. A algunos recién nacidos les lleva varios meses desarrollar nuevos pelos anagénicos: son los niños «pelones». Otros lactantes desarrollan nuevos pelos anagénicos tan rápidamente que parece que no pierdan su cabello. Después de enfermedades febriles agudas, los niños o los adultos pueden haber convertido muchos pelos anagénicos en telogénicos; tras lo cual, se da un período de varios meses con un pelo marcadamente fino (efluvio telogénico). El pelo rizado está regulado en parte por el factor de transcripción DLX (distal-less) y por los factores de crecimiento fibroblástico18.









Glándulas sebáceas


Las glándulas sebáceas están presentes en todas las partes de la piel humana excepto en las palmas, las plantas y el dorso de los pies. Generalmente, están asociadas con los folículos pilosos y se vacían a través de un corto conducto en el canal del folículo piloso1. Las glándulas sebáceas son glándulas holocrinas que producen sebo, una mezcla semilíquida de desechos celulares glandulares que contienen glicéridos, ácidos grasos libres, esteres de cera, escualeno, colesterol y esteres de colesterol. Las glándulas sebáceas mayores y más numerosas se encuentran en la cara, el cuero cabelludo, el pecho y la espalda.


La producción de sebo depende de los andrógenos y comienza en la pubertad en las regiones cutáneas con abundantes folículos sebáceos1. El volumen de las glándulas sebáceas, el tamaño de las células sebáceas y la capacidad secretora dependen directamente de los andrógenos. La obstrucción de las glándulas sebáceas se asocia en los seres humanos con el acné.









Glándulas ecrinas


Los seres humanos tienen de dos a cinco millones de glándulas ecrinas. Estas glándulas sirven para enfriar el cuerpo mediante la pérdida de calor por evaporación del sudor ecrino. Además, estas glándulas pueden ayudar a humedecer las superficies de fricción de la piel.









Glándulas apocrinas


Las glándulas sudoríparas apocrinas se encuentran en la axila, el monte del pubis, la aréola de la mama, el área perianal y el cuero cabelludo. Se localizan en un nivel profundo del tejido subcutáneo y se abren por lo general en un folículo piloso. Las glándulas apocrinas secretan un líquido amarillento y pegajoso tras la pubertad. La secreción se produce en respuesta al estrés o el estímulo sexual. En los animales inferiores, estas glándulas funcionan como atrayentes sexuales y marcadores de territorio.









Uñas


Las uñas se forman hacia el quinto mes de la vida fetal1,21. La matriz ungueal contiene células epiteliales responsables de la producción de la placa ungueal. La matriz ungueal ocupa una zona situada por debajo del pliegue ungueal proximal, y una porción de ésta puede visualizarse como la lúnula. Las uñas de los dedos de las manos crecen aproximadamente 1 cm en 3 meses y las de los pies lo hacen más lentamente. Las uñas de los recién nacidos tienen forma de cuchara y son delgadas. Pueden permanecer así hasta los 2 o 3 años de edad.












Grasa subcutánea


La grasa subcutánea se sitúa justo debajo de la epidermis y se compone principalmente de lipocitos. Funciona como cojín ante los traumatismos, como aislante térmico y como fuente muy importante de energía y de metabolismo hormonal. Los lactantes prematuros tienen escasamente desarrollados los tejidos subcutáneos, lo que contribuye a la inestabilidad térmica y las dificultades metabólicas.









Desarrollo de la piel






Peridermo


El conocimiento de la estructura y función del desarrollo de la piel fetal tiene un valor incalculable para comprender las anomalías que se observan en la piel del recién nacido y el lactante. La capa única de células ectodérmicas que recubre al feto en desarrollo interacciona con el mesodermo subyacente para formar la epidermis y la dermis1,21. Mediante esta interacción se desarrollan los anejos y se dan propiedades únicas de la piel en las distintas zonas corporales.


Entre las 4 y las 5 semanas de gestación, la capa única de células ectodérmicas de la epidermis fetal se recubre con una capa de células aplanadas denominada peridermo. Las células del peridermo se extienden sobre la epidermis en desarrollo por mitosis activa, convirtiéndose en células abultadas y redondeadas cubiertas uniformemente por microvellosidades. El estrato córneo se forma bajo las células del peridermo entre el quinto y sexto mes. En este momento, las células del peridermo involucionan y se convierten en restos encogidos que se deshacen en el líquido amniótico y terminan siendo un componente de la vérnix caseosa.


Debido a sus características morfológicas se ha sugerido que las células del peridermo tienen una función de transporte. El peridermo puede transportar líquidos, electrolitos y azúcares al embrión en desarrollo.









Desarrollo epidérmico


Después de las 8 semanas de gestación, se desarrolla una capa de células intermedias entre las células basales y el peridermo1,21. Posteriormente, esta capa se estratifica y se añaden capas celulares adicionales. A las 24 semanas de gestación, hay células granulares y cornificadas en casi todas las regiones del cuerpo. Desde este momento hasta el nacimiento, el estrato córneo madura y se engruesa de forma que, en el nacimiento, la función de barrera de la piel del lactante a término es comparable a la del adulto. Cuanto más prematuro sea el recién nacido, más deficiente será la función de barrera de su piel.


Se ha catalogado la secuencia de desarrollo de las queratinas, el desarrollo de la zona de la membrana basal y el desarrollo de los desmosomas, los hemidesmosomas y los antígenos de la epidermis1,21. La epidermis sigue una secuencia de desarrollo que está siendo estudiada en profundidad para comprender las interacciones celulares del desarrollo normal y los errores que ocurren en las enfermedades de la piel.









Células que emigran a la epidermis


Aunque el origen de la epidermis es ectodérmico, hay células de otras fuentes que migran hacia ella. Las células de Langerhans están presentes en la epidermis hacia las 6 semanas de gestación, pero no serán funcionalmente maduras hasta las 12 semanas de gestación1,21. El melanocito deriva de la cresta neural y migra a la epidermis antes de la 12.ª semana gestacional. A las 16 semanas de gestación se observan melanocitos con melanosomas capaces de sintetizar melanina y a las 20 semanas de gestación la epidermis tiene su complemento de melanocitos al completo. Las células de Merkel aparecen en la epidermis de las puntas de los dedos, en la piel sin pelo y en los lechos ungueales hacia las 12 semanas de gestación y funcionan como órganos sensoriales especiales. Puede que estas células se desarrollen en la epidermis en vez de ser células inmigrantes como se creía hasta ahora.









Anejos epidérmicos


El desarrollo del folículo piloso o de las glándulas sudorí pa ras comienza antes en el cuero cabelludo, las palmas de las manos y las plantas de los pies que en otras partes del cuerpo. El germen del pelo empieza en el cuero cabelludo hacia las 12 semanas de gestación como una proliferación de los queratinocitos por encima de una colección de fibroblastos1,21. Estas células proliferan y se invaginan en la dermis formando el anclaje del pelo y el posterior folículo piloso. Las células granulosas se encuentran dentro del folículo piloso después de las 14 semanas de gestación y durante 6-10 semanas completas antes de que se observen en la piel interfolicular. El pelo crece con un ángulo oblicuo a la superficie cutánea de forma que hará su erupción caudalmente, lo que hace que el pelo apunte hacia abajo.


El precursor de las glándulas ecrinas puede aparecer en la planta de los pies a las 10 semanas de gestación. La espiral secretora de la glándula ecrina se forma en la planta de los pies hacia las 16 semanas de gestación y las células secretoras y mioepiteliales se diferencian hacia las 22 semanas. Por otra parte, el primordio de la glándula sebácea se desarrolla a partir del folículo piloso tras 16 semanas de gestación. La estimulación con hormonas esteroideas de las glándulas sebáceas es tan importante que dichas glándulas son considerablemente más grandes en el feto del 3.er trimestre que las del niño. Las glándulas apocrinas, el último de los anejos en desarrollarse, aparecen por primera vez durante el 6.° mes del desarrollo fetal.






Uñas y pulpejos


El desarrollo de las uñas, los pulpejos, las huellas y las glándulas sudoríparas fetales se produce conjuntamente durante el desarrollo del dedo1,21. Estas estructuras se forman simultáneamente a las 8 semanas de gestación, justo después de que los dedos se separen unos de otros. A las 12 semanas se están formados los pliegues proximal y distal de las uñas y los pulpejos se desarrollan a partir de montículos de mesénquima y de un aumento de la capa intermedia de la epidermis. El pliegue ungueal distal es la primera estructura epitelial que se queratiniza, y comienza a hacerlo a las 12 semanas de gestación. La placa ungueal cubre el lecho de la uña a las 17 semanas. Las crestas dérmicas primarias aparecen a las 12 semanas de gestación, y las secundarias, a las 16 semanas21. Las yemas de las glándulas sudoríparas aparecen en la punta de los dedos a las 12 semanas de gestación, pero la sudoración no se produce hasta después de las 32 semanas.












Influencia de la dermis en el crecimiento y diferenciación epidérmicos


La dermis fetal desempeña un papel predominante en la transformación del ectodermo en epidermis y en el mantenimiento del desarrollo controlado de los anejos epidérmicos. La interacción continuada entre la epidermis y la dermis permite la presencia constante de una piel engrosada en las palmas de las manos y en las plantas de los pies o una piel adelgazada en el rostro. Los anejos epidérmicos se mantienen gracias a esta interacción dermoepidérmica y, si ocurre una lesión que abarque el espesor total, el tejido cicatricial neoformado parece incapaz de regenerar nuevos anejos. Las enfermedades cutáneas asociadas con el adelgazamiento o el engrosamiento de la epidermis pueden estar relacionadas con comunicaciones anómalas dermoepidérmicas.









Dermis


La dermis primordial comienza como un mesénquima celular acuoso y sin estructura fibrosa. A las 6 semanas de edad una fina red de fibrillas de colágeno subyace a la unión dermoepidérmica y se adhiere a las superficies celulares del mesénquima dérmico1,21. El colágeno extracelular aumenta con la edad y las fibrillas se agrupan en haces de fibras de colágeno. Las células de la dermis dejan bastantes espacios entre ellas y sus ejes alargados se orientan paralelos a la superficie cutánea. La fina red del colágeno persiste en la unión dermoepidérmica y envuelve los anejos epidérmicos a medida que se proyectan hacia dentro. La dermis aumenta su grosor desde 0,1 mm a las 7 semanas hasta 0,7 mm a las 20 semanas de gestación. Dado que a las 16 semanas de gestación los anejos epidérmicos se proyectan profundamente en la dermis, ésta se organiza en dos regiones distintas: la dermis papilar, con un fino colágeno fibrilar, y la dermis reticular, con grandes haces de colágeno. A las 20 semanas de gestación, la dermis fetal es similar a la del adulto en su estructura, aunque aún es menor en su grosor total. Los estudios preliminares han demostrado que el feto de 8 semanas contiene en su dermis fibronectina y los tipos de colágeno I, III y V. A las 14 semanas son reconocibles en la dermis fetal los fibroblastos, los mastocitos, las células endoteliales, las células de Schwann y los histiocitos21. A los 60 días de gestación, los filamentos de anclaje están unidos con la lámina basal y con la unión dermoepidérmica. A las 22 semanas se forman las fibras de elastina; sin embargo, no se observan fibras de elastina bien desarrolladas hasta después de las 32 semanas, y la forma adulta de las fibras de elastina madura no se presenta hasta después de los 2 años de edad.


Se han realizado pocos estudios rigurosos sobre el resto de los componentes de la dermis, incluyendo la vasculatura, los linfáticos y los nervios. La grasa se forma inicialmente en diferentes áreas dentro de la dermis a las 16-18 semanas; después se produce la delimitación de una capa grasa distinguible que coincide con el desarrollo de los folículos pilosos, y luego se proyecta hacia la dermis inferior.


En general, la epidermis, el pelo y las estructuras sebáceas y sudoríparas del recién nacido son prácticamente idénticos a los del adulto. La dermis está menos madura que la del adulto. Es más delgada y con menor organización del colágeno y de las fibras de elastina, y también tiene menos organizada la red vascular y los nervios cutáneos21. La dermis del recién nacido parece como una transición entre las estructuras fetales y las del adulto.
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Capítulo 2 Evaluación de niños con enfermedades cutáneas


Con frecuencia, debido al lenguaje de la dermatología, los estudiantes, los médicos de guardia y los médicos que tratan a los niños se sienten cohibidos para utilizar la terminología correcta de las enfermedades cutáneas1. No resulta apropiado ni útil usar simplemente el término erupción1,2. Este capítulo describe el enfoque correcto de las características y signos presentes, así como las pruebas de laboratorio iniciales, cuando se evalúa a los niños con una enfermedad cutánea. La morfología es la clave para el diagnóstico de los problemas cutáneos y el estudiante de dermatología debe convertirse en un experto en reconocer y describir las características morfológicas. Hay que memorizar la descripción de las lesiones primarias. Se debe prestar una atención particular a la presencia de vesículas, pústulas, escamas y cambios de coloración. Estas cuatro características morfológicas permitirán la identificación de los principales grupos morfológicos, lo que es esencial para el diagnóstico y para el diagnóstico diferencial correctos3. En este capítulo incluimos un algoritmo orientado al problema que nos permitirá la determinación de los grupos morfológicos de las dermopatías por el aspecto de la piel. El dominio de esta información ayudará a la comunicación con las demás personas que prestan atención médica a los niños.






Historia clínica


La historia del trastorno cutáneo de un niño debe ser considerada de la misma forma que una historia clínica general. Hay que registrar la aparición y la duración de cada síntoma. Se deben buscar los síntomas sistémicos asociados, tales como fiebre o dolor de las articulaciones, y realizar una revisión detallada de los sistemas. También hay que preguntar sobre los antecedentes clínicos, los antecedentes familiares completos e informarse sobre medicaciones recientes.


Hay tres razones principales para buscar el consejo médico en lo que concierne a la piel de los niños: el picor (prurito), la descamación y el aspecto estético.






Prurito


El picor persistente de la piel constituye a menudo el motivo que hace buscar atención médica. El examinador debe anotar si el picor es localizado o generalizado y si está asociado con lesiones cutáneas. El picor sin lesiones cutáneas sugiere obstrucción biliar, diabetes mellitus, uremia, linfoma o hipertiroidismo. Si el prurito está asociado con lesiones cutáneas, hay que considerar la dermatofitosis, la sarna y los múltiples tipos de dermatitis.









Descamación


Normalmente, todos los días se descama una capa de células del estrato córneo compuesta de queratinocitos aplanados, no viables junto con proteína (queratina). En general, este fenómeno no es visible. La separación, como consecuencia de una agresión aguda, de unas 10-20 capas celulares del estrato córneo da lugar a láminas blancas de descamación clínicamente visibles, como las que se observan en la descamación tras una quemadura o una quemadura solar. La sobreproducción del estrato córneo por una epidermis proliferativa, como en la psoriasis, produce una acumulación visible de una descamación superficial excesiva. La descamación en la psoriasis es gruesa en contraste con una descamación fina (pitiriasis).









Aspecto estético


Los padres pueden estar preocupados sobre el aspecto de la piel del niño, sobre todo con los cambios de color. Hay que obtener los datos del momento de aparición de las lesiones cutáneas, la secuencia de los cambios de coloración y la evolución de los cambios de la piel.












Examen de la piel


La evaluación de las lesiones de la piel requiere la inspección cuidadosa de la superficie cutánea en su totalidad, pues muchas enfermedades dérmicas se diagnostican únicamente por su aspecto morfológico1-3. El examen de la piel debe comprender la identificación de la lesión primaria (la primera lesión que apareció), el tamaño o aumento de la primera lesión en milímetros, los cambios secundarios y una descripción del color, la disposición y la distribución de las lesiones. Sin embargo, a menudo se ven niños con cambios secundarios en la piel y sin lesiones primarias. Para hacer un diagnóstico correcto, hay que buscar con rigor la lesión primaria. La inspección visual y la palpación son necesarias para evaluar adecuadamente la lesión primaria. La palpación determinará si la lesión es dura o blanda y si se desplaza con la piel o la piel se desplaza sobre ella.






Lesiones primarias de la piel (morfología de la piel)






1. Una mácula (fig. 2.1A,B,C) es un cambio de coloración de la piel que se presenta plana en la superficie cutánea y no es palpable (p. ej., una mácula de color marrón, una mancha café con leche, una mancha blanca, un vitíligo).



2. Una pápula (fig. 2.2A,B,C) es una lesión elevada y sólida, con bordes distinguibles de 1 cm o menos de diámetro (p. ej., liquen plano, molusco contagioso).



3. Una placa es una lesión sólida, elevada en meseta, con bordes distinguibles y cambios epidérmicos superiores a 1 cm de diámetro (p. ej., psoriasis).



4. Un nódulo (fig. 2.3A,B,C) es una lesión sólida y elevada, con bordes indistintos y una porción palpable en profundidad. Un nódulo grande se denomina tumor (p. ej., nódulo reumatoide, neurofibroma). Si la piel se desplaza sobre el nódulo, su localización es subcutánea; si la piel se mueve con el nódulo, el nódulo es intradérmico.



5. Un habón (fig. 2.4A,B,C) es un área de edema tenso en la dermis superior que produce una lesión ligeramente elevada en meseta (p. ej., urticaria).



6. Una vesícula (fig. 2.5A,B,C) es una lesión elevada inferior a 1 cm de diámetro rellena con un líquido claro (p. ej., varicela, herpes simple).



7. Una ampolla (fig. 2.5D) es una lesión elevada mayor de 1 cm y rellena con un líquido claro.



8. Un quiste (fig. 2.6A,B,C) es una lesión elevada que contiene un saco palpable relleno con material sólido (p. ej., quiste epidérmico, quiste dermoide).



9. Una pústula (fig. 2.7A,B,C) es una lesión elevada rellena con un exudado líquido que le proporciona un aspecto amarillento (p. ej., acné, foliculitis).
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Fig. 2.1 A. Una mácula es un cambio de coloración de la piel que se presenta plana en la superficie cutánea y no es palpable (p. ej., una mácula de color marrón, una mancha café con leche, una mancha blanca, un vitíligo). B. Una mácula marrón en la espalda de un niño con neurofibromatosis I (mácula café con leche). C. Una mácula blanca en un niño con esclerosis tuberosa (mácula en hoja de fresno).
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Fig. 2.2 A. Una pápula es una lesión elevada y sólida con bordes distinguibles de 1 cm o menos de diámetro (p. ej., liquen plano, molusco contagioso). B. Pápulas del color de la piel en la frente de un niño con tricoepiteliomas. C. Una pápula roja sanguinolenta en la barbilla de un niño (granuloma piógeno).
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Fig. 2.3 A. Un nódulo es una lesión sólida y elevada con bordes indistintos y una porción profunda palpable. Un nódulo grande se denomina tumor (p. ej., nódulo reumatoide, neurofibromas). B. Nódulo rosado firme en el tronco de un niño. C. Nódulo rosado en la palma de la mano de un recién nacido (fibrosarcoma).
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Fig. 2.4 A. Un habón es un área de edema tenso en la dermis superior que produce una lesión ligeramente elevada en meseta (p. ej., urticaria). B. Habón en el antebrazo inducido por hielo en un niño con urticaria por frío. C. Habones rosados en un niño con urticaria.
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Fig. 2.5 A. Una vesícula es una lesión elevada rellena con un líquido claro (p. ej., varicela, herpes simple) que es inferior a 1 cm de diámetro. Una ampolla es una lesión elevada mayor de 1 cm y rellena con un líquido claro. B. Vesícula con una base roja en un niño con varicela. C. Vesículas agrupadas sobre una base roja en un niño con zóster. D. Ampolla en el brazo de un niño.
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Fig. 2.6 A. Un quiste es una lesión elevada que contiene un saco palpable relleno con material líquido o semisólido (p. ej., quiste epitelial). B. Quiste en el cuero cabelludo de un lactante. C. Quiste dermoide en la ceja de un niño.
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Fig. 2.7 A. Una pústula es una lesión elevada rellena con un exudado líquido que le da un aspecto amarillento (p. ej., acné, foliculitis). B. Pústulas, pápulas rojas y comedones manifiestos en un adolescente con acné vulgar. C. Pústulas por infección estafilocócica en un niño con dermatitis atópica.












Tamaño de la lesión primaria


El tamaño o extensión de la lesión o lesiones primarias debe medirse en milímetros y anotarse. Para facilitar la medición de las lesiones se puede delimitar con el dedo examinador y así calcular el tamaño de la lesión.









Cambios secundarios






1. En la atrofia (fig. 2.8A,B), la superficie cutánea está deprimida debido al adelgazamiento o a la ausencia de dermis o de grasa subcutánea (p. ej., cicatriz atrófica, necrosis grasa). Si la epidermis está adelgazada, aparece como una arruga fina. Una úlcera (fig. 2.9) con pérdida de epidermis y de dermis puede cicatrizar como una lesión atrófica (p. ej., aplasia del cutis, necrosis grasa).



2. Las erosiones y los exudados (fig. 2.10) son áreas ligeramente deprimidas, húmedas y circunscritas que representan una base de la ampolla (erosión) en la que se ha perdido el techo de la ampolla (p. ej., quemaduras, dermatitis). Ya que la acción de masticar o de succionar elimina con facilidad el delgado techo de la ampolla (la mucosa oral carece de estrato córneo), la mayoría de las ampollas orales se presentan como erosiones (p. ej., aftas, estomatitis por herpes simple).



3. La costra (fig. 2.11) es un exudado de plasma seco combinado con el techo de la ampolla, que se asienta en la superficie de la piel tras una dermatitis aguda (p. ej., impétigo, dermatitis por contacto).



4. En la descamación (fig. 2.12A,B,C) hay placas blanquecinas en la superficie cutánea (p. ej., psoriasis, ictiosis). La exfoliación se refiere al desprendimiento de láminas de escamas tras una lesión aguda en la piel (p. ej., quemadura, reacción farmacológica tóxica, escarlatina).



5. Las excoriaciones (fig. 2.13) son depresiones ovales o lineales en la piel con pérdida completa de la epidermis, que dejan expuesta una amplia sección de dermis roja. Las excoriaciones son el resultado de la eliminación de la epidermis y de la dermis superior con las uñas de los dedos (p. ej., dermatitis atópica, excoriaciones neuróticas).



6. Las fisuras (fig. 2.14) se caracterizan por grietas lineales en forma de cuña en la epidermis que se extienden hasta la dermis y se estrechan en la base (p. ej., queratodermas palmoplantares, verrugas).
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Fig. 2.8 A. En la atrofia, la superficie cutánea está deprimida debido al adelgazamiento o a la ausencia de la dermis o del tejido graso subcutáneo (p. ej., cicatriz atrófica, necrosis grasa). B. Atrofia del muslo de un niño como consecuencia de una inyección subcutánea.








[image: image]

Fig. 2.9 Úlcera con un nódulo rojo en un lactante con miofibromatosis.
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Fig. 2.10 Exudación en la fosa antecubital de un niño con dermatitis atópica.
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Fig. 2.11 Costras en la cara de un niño con dermatitis atópica.
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Fig. 2.12 A. Escamas finas en un niño con ictiosis. B. Escamas pigmentadas en un niño con ictiosis ligada al cromosoma X. C. Escamas blancas y gruesas en el oído de un niño con psoriasis.
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Fig. 2.13 Erosiones (excoriaciones) en el pie de un niño con dermatitis atópica.
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Fig. 2.14 Fisura del dedo en un niño con dermatitis por contacto.












Rotura de la superficie cutánea


La presencia de exudados, costras, grietas (fisuras) o excoriaciones es característica de la rotura de la superficie cutánea2. La rotura se observa en las lesiones eccematosas pero está ausente en las papuloescamosas y es una característica importante para la diferenciación entre ellas.









Movilidad de la piel


Cuando se pellizca la piel entre el pulgar y el dedo índice, la piel debe ser móvil (fig. 2.15A,B,C). El estiramiento excesivo indica un tipo del síndrome de Ehlers-Danlos; la inmovilidad sugiere esclerodermia (v. cap. 19).





[image: image]

Fig. 2.15 A. Piel hipermóvil estirada en un niño con Ehlers-Danlos tipo I. B. Piel arrugada y laxa en un recién nacido con cutis laxo. C. Placa inmóvil marrón y lineal en un niño con morfea.












Color


El color de la lesión cutánea debe describirse como color piel, marrón, rojo, amarillo, bronceado o azul. Hay que prestar una atención particular a si la lesión roja o marrón-rojiza se blanquea completamente (p. ej., las petequias no se blanquean). El color rojo o marrón-rojizo cutáneo depende del pigmento oxihemoglobina, que se encuentra en los hematíes de los vasos sanguíneos superficiales de la piel. Al comprimir el plexo vascular superficial con una presión directa se fuerza a los hematíes a desplazarse hacia los canales vasculares profundos y se observa un blanqueamiento de la piel. Si la piel no se blanquea con la presión, los hematíes están fuera de los canales vasculares y se localizan en la dermis adyacente.


La melanina es el pigmento dominante en la piel. Debido a su localización en la capa externa de la piel cercana a los ojos del observador, la melanina puede oscurecer al resto de los pigmentos localizados en las capas más profundas. En los lactantes y en los niños de piel oscura, hay que seguir un procedimiento riguroso para detectar el eritema, la cianosis o la ictericia. En primer lugar se determina el color de la piel normal; después se compara el área de piel afectada con la piel normal. El eritema presentará un color rojo oscuro o violeta. La cianosis puede aparecer negra. La ictericia aparecerá como difusamente oscura y hay que examinar la esclerótica para detectar la presencia de esta enfermedad. La carotinemia se presentará con un color marrón dorado. El examinador puede observar la melanina como marrón, azul oscuro o con tonos negros.









Disposición de las lesiones






1. Las lesiones separadas (fig. 2.16) son aparentes y dis-cretas, esto es, apartadas unas de otras (p. ej., psoriasis en gotas, varicela).




2. Las lesiones lineales (fig. 2.17) se encuentran en una línea recta (p. ej., líquen estriado).



3. Se debe prestar una atención especial a las lesiones lineales paralelas, curvilíneas o en forma de espiral (fig. 2.18A,B,C). Estas lesiones pueden observarse como líneas curvas paralelas que terminan abruptamente en la línea media4,5. Indican un mosaicismo genético de la epidermis y son limítrofes entre las poblaciones de células mutadas y las células normales4. Estas disposi-ciones siguen las líneas embrionarias de Blaschko tra-zadas en los nevos epidérmicos. La mutación del gen se limita únicamente al área afectada y el resto de la piel no contiene el gen anómalo (p. ej., nevo epidér-mico, nevo sebáceo, hipomelanosis, incontinencia de pigmentos, síndrome de Goltz, ictiosis de Conradi-Hunerman)4,5. La presencia de un mosaicismo genético debe obligar al examinador a evaluar las anomalías visuales y neurológicas4,5.



4. Las lesiones anulares (fig. 2.19A,B) se encuentran en una disposición circular (p. ej., granuloma anular).



5. Las vesículas, pápulas o nódulos que se encuentran adyacentes los unos a los otros en un área localizada de la piel se considera que están agrupados (fig. 2.19C) (p. ej., herpes simple, herpes zóster).






[image: image]

Fig. 2.16 Agrupación diferenciada de las vesículas en un niño con varicela.
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Fig. 2.17 Distribución lineal de la placa blanca en un niño con morfea.
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Fig. 2.18 A. Distribución curvilínea (en espiral) siguiendo las líneas de Blaschko. B. Pápulas naranja curvilíneas (en espiral) en un lactante con un nevo sebáceo. C. Pigmentación marrón curvilínea (en espiral) en la incontinencia pigmentaria.


De Bologna J, Jorrizo J, Rapini R, eds. Dermatology. Londres: Mosby; 2003: fig. 62.1A.
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Fig. 2.19 A. Distribución anular de las pápulas rojas descamativas en la tiña corporal. B. Distribución anular de los nódulos dérmicos rosados en el granuloma anular. C. Agrupación de las vesículas en el oído de un niño con herpes zóster.












Distribución de las lesiones


Resulta de utilidad anotar si una erupción es generaliza-da, acra (manos, pies, nalgas y cara) o localizada en una región específica de la piel, como un dermatoma.












Anotación de las lesiones cutáneas en el registro sanitario


Hay que describir las lesiones cutáneas de manera ordenada: distribución, disposición, color, cambios secundarios y lesión primaria (incluyendo el tamaño). Por ejem-plo, la psoriasis en gotas puede describirse como una erupción generalizada, discreta, roja y descamativa de pápulas de 3-6 mm. Además hay que registrar, si están alte-rados, la movilidad de la piel, los cambios en el pelo o los cambios en las uñas.









Algoritmo orientado al problema


Después de dominar la descripción de las lesiones cutáneas, el clínico puede seguir una serie lógica de pasos en-caminados a realizar un diagnóstico correcto, incluso si inicialmente no se reconoce la enfermedad. Lynch ha desarrollado un algoritmo orientado al problema para los no dermatólogos (fig. 2.20)7. Puede aplicarse a los lac-tantes y a los niños con enfermedades cutáneas, pacien-tes en los que ha demostrado ser más útil. El algoritmo de Lynch define grupos morfológicos de enfermedades dermatológicas, que permiten el diagnóstico diferencial y finalmente el diagnóstico correcto de un trastorno de la piel. Estos grupos y los capítulos en los que se encuentran se enumeran en la tabla 2.1 (v. también el Índice de diagnóstico diferencial orientado al problema, localizado en las guardas anterior y posterior de este libro).
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Fig. 2.20 El algoritmo orientado al problema.


De Lynch PJ. Dermatology for the house officer, 3.ª ed. Baltimore: Williams & Wilkins; 1994.





Tabla 2.1 Grupos de enfermedades dermatológicas






	Grupo morfológico

	Capítulo






	1. Enfermedades vesiculoampollosas

	
4, 5, 7, 8, 9, 11, 18







	2. Enfermedades pustulosas

	
3, 5, 6







	3. Pápulas y nódulos del color de la piel

	7






	4. Lesiones blancas

	16






	5. Lesiones marrones

	16






	6. Lesiones amarillas

	
7, 16







	7. Pápulas y nódulos inflamatorios

	
3, 5, 6, 7, 9, 18







	8. Reacciones vasculares

	13






	9. Enfermedades papuloescamosas

	9






	10. Enfermedades eccematosas

	
4, 18







	11. Cambios en el pelo

	14






	12. Cambios en las uñas

	15






	13. Piel inmóvil e hipermóvil

	19






	1. Enfermedades vesiculoampollosas

	
4,5, 7, 8, 9, 11, 18







	2. Enfermedades pustulosas

	
3, 5, 6







	3. Pápulas y nódulos del color de la piel

	7






	4. Lesiones blancas

	16






	5. Lesiones marrones

	16






	6. Lesiones amarillas

	
7, 16







	7. Pápulas y nódulos inflamatorios

	
3, 5, 6, 7, 9, 18







	8. Reacciones vasculares

	13






	9. Enfermedades papuloescamosas

	9






	10. Enfermedades eccematosas

	
4, 18







	11. Cambios en el pelo

	14






	12. Cambios en las uñas

	15






	13. Piel inmóvil e hipermóvil

	19







El algoritmo orientado al problema requiere la determinación de tres signos objetivos iniciales:



¿Hay ampollas?



¿Las lesiones son rojas?



¿Las lesiones son descamativas?


El algoritmo se completa con una serie de 10 determinaciones adicionales.


La detección de ampollas es el paso crítico inicial en este ejercicio diagnóstico5. Basta la detección de una ampolla única, sin importar el tipo de las otras lesiones cutáneas que puedan observarse, para que el clínico deba considerar en primer lugar la posibilidad de una enfermedad ampollosa y determinar si el líquido de la ampolla es claro o purulento. Si no se observan ampollas, hay que discernir si las lesiones cutáneas observadas son de color rojo. Si no son rojas, el clínico debe precisar si tienen el color de la piel u otro color como el marrón (incluyendo tonos azul oscuro o negro), el amarillo o el blanco.


El algoritmo es muy útil sobre todo si las lesiones son rojas5. Si es así, hay que determinar si las lesiones individuales son descamativas o no descamativas. Si son rojas y no descamativas, hay que ver si las superficies de las lesiones individuales son planas o son pápulas con forma de cúpula. Si las lesiones son rojas, no descamativas y planas, hay que tener en cuenta las reacciones vasculares. Si las lesiones son rojas o elevadas, hay que determinar si son firmes o comprimibles. Si son comprimibles, hay que considerar las lesiones vasculares. Si son firmes, hay que pensar en el grupo morfológico denominado pápulas y nódulos inflamatorios. Si las lesiones son rojas y descamativas, hay que investigar si hay una rotura de la superficie. Si las lesiones tienen rotura de la superficie, hay que considerar las lesiones eccematosas. Si son rojas, descamativas y con pápulas en forma de cúpula, hay que tener en cuenta las lesiones papuloescamosas.


Asimismo, se debe investigar si hay cambios en la movilidad de la piel. Aquí incluimos la piel que puede ser estirada excesivamente y la que está fija a la fascia subyacente o a estructuras más profundas y no puede desplazarse. Por último, se debe describir cualquier cambio en el pelo o en las uñas.


Comenzando con las tres determinaciones iniciales y añadiendo después 10 más, se puede situar la dermopatía observada en uno de los 13 grupos morfológicos. Agrupando de esta manera las enfermedades cutáneas, tenemos más probabilidades de realizar un diagnóstico preciso. La determinación del diagnóstico adecuado puede realizarse utilizando el Índice de diagnóstico diferencial orientado al problema (v. guardas de este libro).









Pruebas de laboratorio






Citología exfoliativa


La citología exfoliativa está indicada para detectar células acantolíticas (pénfigo) o células epidérmicas gigantes (herpes simple o herpes zóster) en cualquier enfermedad que desarrolle ampollas. En primer lugar, hay que raspar la base de la ampolla para obtener células con una hoja del bisturí del n° 15 y colocar la muestra en un portaobjetos de cristal para microscopio. Luego, se deja secar la muestra, se tiñe a continuación con Wright o con Giemsa y se examina con el objetivo de 40× del microscopio8,9.









Biopsia cutánea


Cualquier tumor cutáneo, púrpura palpable, dermatitis persistente o ampolla que no haya sido diagnosticada por su aspecto morfológico debe examinarse mediante una biopsia para su diagnóstico histopatológico9.






Biopsia en sacabocados


Hay que limpiar con alcohol el sitio de la biopsia y a continuación inyectarle intradérmicamente 0,1-0,2 ml de lidocaína al 1% utilizando una jeringa de tuberculina y una aguja de 30 G8,9. Luego se debe apretar con firmeza el sacabocados de 4 mm hacia el interior de la piel, que se estirará perpendicularmente a las líneas de las arrugas. El sacabocados se rota hasta que penetra en el blando tejido subcutáneo. El espécimen se retira con pinzas y tijeras y se coloca en formalina tamponada del 10% para su examen histológico8,9. Para las pruebas de inmunofluorescencia, hay que obtener el espécimen de la piel perilesional y congelarlo a −70 °C o en nitrógeno líquido, o colocarlo en un medio especial de transporte de inmunofluorescencia de la piel.









Biopsia por afeitado


Tras conseguir la anestesia local como se ha descrito previamente, se puede afeitar una pequeña lesión elevada con una hoja del bisturí del n°15 o con una hoja de rasurar9.












Raspado de hongos


Cualquier lesión roja y descamativa de la piel o del cuero cabelludo deberá rasparse para evaluar la posibilidad de una infección por dermatofitos, que puede imitar a una amplia variedad de trastornos cutáneos (v. cap. 6). Las escamas finas se raspan desde el borde de la lesión a un portaobjetos de cristal9. Se añade a las escamas una gota de hidróxido de potasio al 20%, lo que disolverá las células del estrato córneo pero no las hifas. Luego se coloca un cubreobjetos sobre el portaobjetos y se examinan las raspaduras con un objetivo de 10× en el microscopio en busca de hifas con ramificaciones largas y delgadas o de esporas.









Examen del pelo


Los pelos arrancados del cuero cabelludo se colocan en un portaobjetos de cristal cubiertos con un medio histológico de montaje como Histoclad o Permount y un cubreobjetos, y se examinan con el objetivo 4× del microscopio en busca de defectos del tallo del pelo o para hacer recuentos de los pelos telogénicos/anagénicos. También es de utilidad la inmersión en aceite, pero no se utilizan las soluciones acuosas a menos que se busquen hongos.
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Capítulo 3 Acné






Acné vulgar






Características clínicas


La variedad más frecuente del acné, el acné vulgar, es el trastorno cutáneo con mayor prevalencia en el grupo de edad pediátrica. Las lesiones iniciales del acné se desarrollan principalmente en la cara en el 40% de los niños entre los 8 y los 10 años. Muchos autores creen que el acné es uno de los primeros signos de la pubertad1,2. A la larga, el 85% de los adolescentes desarrollará acné. El acné vulgar tiene su pico en la adolescencia tardía y puede continuarse hasta el final de la veintena o los primeros años de la treintena.


El acné se produce en los folículos sebáceos (fig. 3.1). Hay diversos tipos de canales foliculares presentes en la piel. Los folículos sebáceos tienen glándulas sebáceas grandes y abundantes y un pequeño pelo velloso. Se localizan principalmente en el rostro, la parte superior del pecho, la espalda y el pene (fig. 3.2).





[image: image]

Fig. 3.1 Folículos sebáceos normales. Grandes glándulas sebáceas secretan sebo en canales sebáceos cilíndricos.
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Fig. 3.2 Distribución de los folículos sebáceos.





La lesión inicial del acné es el microcomedón que evoluciona hasta un comedón3,4. Un comedón es un saco folicular dilatado, recubierto de epitelio y relleno con un material queratinoso laminado, lípidos y bacterias. Un comedón abierto (espinilla) tiene un amplio orificio de apertura relleno con un tapón de células del estrato córneo (fig. 3.3). Los comedones abiertos son la lesión clínica predominante en el acné vulgar inicial. El color negro se produce por la melanina oxidada en el tapón de células del estrato córneo, no por suciedad. Con frecuencia, los comedones abiertos no evolucionan hacia lesiones inflamatorias.
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Fig. 3.3 Comedón abierto. Amplio orificio de apertura de un canal sebáceo con un tapón de células del estrato córneo en la boca del folículo.





Un comedón cerrado es una pequeña pápula blanca sin eritema circundante (fig. 3.4). Los comedones cerrados son los precursores del acné inflamatorio. Los niños de 8 a 10 años de edad tienen a menudo comedones cerrados durante muchos meses antes de que se observen pápulas rojas o pústulas (fig. 3.5). Si los comedones abiertos (fig. 3.6) y cerrados son las lesiones predominantes que se observan en un acné vulgar, éste se denomina acné comedoniano.
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Fig. 3.4 Microcomedón (comedón cerrado). Obstrucción del canal folicular justo por debajo de la apertura.
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Fig. 3.5 Acné comedoniano. Microcomedones múltiples en la frente de una niña de 8 años.
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Fig. 3.6 Acné comedoniano con docenas de comedones manifiestos (espinillas negras).





Las lesiones inflamatorias en el acné obligan al adolescente a buscar atención médica. Estas lesiones consisten en pápulas rojas firmes, pústulas, nódulos, quistes (figura 3.7) y, más raramente, tractos sinuosos de drenaje interconectados. En el momento del examen, la mayoría de los adolescentes tendrán una mezcla de comedones abiertos y cerrados, pápulas rojas superficiales y pústulas (acné papulopustuloso) (fig. 3.8). Una pequeña proporción de ellos presentará nódulos y quistes profundos (acné noduloquístico) (fig. 3.9). Es habitual la excoriación de las pápulas y de los comedones (fig. 3.10), y pueden aparecer cicatrices. Habitualmente, se encuentran múltiples erosiones profundas o costras.
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Fig. 3.7 Acné inflamatorio leve. Diversas pápulas inflamatorias y pústulas en la frente.








[image: image]

Fig. 3.8 Acné inflamatorio con pápulas rojas y pústulas en el rostro.
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Fig. 3.9 Lesión quística de acné en el rostro.
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Fig. 3.10 Acné excoriado. Cicatriz atrófica por el intento de eliminación con las uñas de la lesión acneica.





El acné inflamatorio puede clasificarse como leve, moderado o grave. El acné inflamatorio leve consiste en unas pocas pápulas y pústulas inflamatorias pero sin nódulos. Los pacientes con acné inflamatorio moderado tendrán desde unas cuantas a muchas pápulas y pústulas inflamatorias y de unos pocos a varios nódulos, mientras que los que tengan un acné inflamatorio grave presentarán numerosas o extensas pápulas y pústulas inflamatorias y muchos nódulos (figs. 3.11 y 3.12)5.
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Fig. 3.11 Acné noduloquístico. Nódulos profundos y quistes en el rostro de un adolescente.
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Fig. 3.12 Acné inflamatorio grave. Pápulas, pústulas y nódulos extensos en la espalda.





Los adolescentes con un acné quístico precisan atención médica rápida porque la rotura de los quistes o de los tractos sinuosos provoca la formación de cicatrices (fig. 3.13). Las nuevas cicatrices del acné están muy vascularizadas y tienen un tono rojo o púrpura (fig. 3.14). Tales cicatrices recuperan finalmente el color de la piel normal después de varios años. Las cicatrices pueden estar deprimidas por debajo del nivel cutáneo, elevadas o aplanadas con respecto a la piel. En los adolescentes, que tienen tendencia a la formación de queloides, se pueden producir cicatrices queloideas después de las lesiones acneicas (fig. 3.15), sobre todo encima del esternón. También pueden aparecer cicatrices hipertróficas, incluso en aquellos que no tienen queloides.
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Fig. 3.13 Lesión quística de acné curado con una cicatriz hipertrófica.
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Fig. 3.14 Cicatrices rojo-púrpura deprimidas en la mejilla de un adolescente con acné cicatricial.
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Fig. 3.15 Cicatrización queloidea en la parte posterior del cuello de un adolescente con un acné noduloquístico grave.





Diversos factores exógenos pueden afectar al acné vulgar. El acné por fricción producido por cintas en la cabeza, cascos, gorras, sujetadores apretados u otras prendas fuertemente ajustadas se produce sobre todo en el área de la piel donde se lleva la prenda. Los cosméticos oleaginosos pueden ser también responsables de un agravamiento del acné en las áreas donde se aplican. Los pulverizadores y las espumas oleaginosas para el cabello producen un agravamiento del acné a lo largo de la línea del pelo del cuero cabelludo.









Diagnóstico diferencial


En el cuadro 3.1 se enumeran los trastornos a considerar para el diagnóstico diferencial del acné. La rosácea en los niños puede confundirse con el acné vulgar. En la rosácea, además de las pápulas y pústulas acneicas, se pueden observar telangiectasias prominentes y un rubor persistente en las mejillas, la nariz o la barbilla. En muchos casos la rosácea en los niños se produce por el uso de glucocorticoides tópicos en el rostro (v. fig. 3.14).





Cuadro 3.1 Diagnóstico diferencial del acné






Vulgar






Rosácea



Rosácea esteroidea



Verrugas planas



Angiofibromas (esclerosis tuberosa)



Molusco contagioso









Neonatal






Miliaria



Nevo comedoniano








Las verrugas planas que aparecen en la cara se confunden a veces con el acné. Son papulosas y de superficie plana, y su coloración va desde el color piel a otro ligeramente más oscuro. Los angiofibromas que se observan en la esclerosis tuberosa pueden confundirse con el acné. Son pápulas blandas y eritematosas dispuestas en los pliegues nasolabiales, las mejillas y la barbilla. La aparición de estas lesiones se da, habitualmente, entre los 2 y los 4 años de edad. La ausencia de comedones es una clave importante para el diagnóstico del angiofibroma, como lo es la presencia de máculas blancas con aspecto de hoja de fresno, trastornos convulsivos y nevos del tejido conjuntivo.


El molusco contagioso puede, en ocasiones, confundirse con las lesiones acneicas; sin embargo, una inspección cuidadosa pondrá de manifiesto la umbilicación central en el techo de la pápula característica de esta enfermedad.









Patogenia


Se acepta comúnmente que lo primero que ocurre en el acné vulgar es el desarrollo de un microcomedón3,4. Hay cuatro factores primarios que contribuyen al desarrollo del acné vulgar. Consisten en: una descamación anormal de los queratinocitos en el recubrimiento de la unidad pilosebácea, un aumento en la producción de sebo, un sobrecrecimiento del Proprionibacterium acnes y una inflamación3,4. En el acné vulgar, este fenómeno depende de los andrógenos. Los folículos sebáceos contienen una enzima, la testosterona 5α-reductasa, que convierte la testosterona plasmática en dihidrotestosterona (DHT). La DHT es un potente estimulador de la diferenciación celular del folículo sebáceo y de la producción excesiva de sebo y células. Por tanto, el acné requiere la presencia tanto de andrógenos circulantes como de la enzima de conversión. Se cree que es crucial la interacción de los factores cutáneos y de los circulantes para la génesis del acné vulgar clínico. Sin embargo, la mayoría de los pacientes que sólo presentan acné vulgar no tienen anomalías endocrinas.


La patogenia del acné inflamatorio es menos conocida. Se puede producir una inflamación espontánea en los folículos obstruidos. Las lesiones del acné vulgar inflamatorio se caracterizan por un sobrecrecimiento del P. acnes. La respuesta del paciente al P. acnes controla el grado de inflamación. Los productos celulares del P. acnes estimulan la respuesta de los anticuerpos, del complemento y de la inmunidad mediada por células. La inflamación puede producir la rotura de la barrera folicular y la liberación de sebo y de P. acnes en la dermis3,4. La liberación de estos contenidos en la dermis provoca una reacción de cuerpo extraño, que puede cicatrizar con fibrosis. Indudablemente, la manipulación de un comedón cerrado puede producir la rotura del contenido de la cavidad en la dermis, con una respuesta inflamatoria posterior (v. fig. 3.5).









Tratamiento


Véase en las tablas 3.1 y 3.2 un resumen del tratamiento inicial del acné y de los productos seleccionados para realizarlo.


Tabla 3.1 Guía rápida para la terapia inicial del acné






	Aspecto clínico

	Tratamiento






	Sólo comedones (fig. 3.6)

	Un retinoide diario antes de ir a dormir






	Pápulas rojas, unas pocas pústulas (fig. 3.7)

	Un retinoide diario antes de ir a dormir más gel de peróxido de benzoilo al 5% por la mañana






	Pápulas rojas, muchas pústulas (fig. 3.8)

	Un retinoide diario antes de ir a dormir más gel de peróxido de benzoilo al 5% por la mañana o un antibiótico tópico dos veces al día o uno oral dos veces diariamente






	Pápulas rojas, pústulas, quistes y nódulos (fig. 3.11)

	Un retinoide diario antes de ir a dormir más gel de peróxido de benzoilo al 5% por la mañana y un antibiótico oral dos veces diariamente







Tabla 3.2 Selección de productos para el tratamiento del acné






	Producto

	Forma

	Tamaño






	QUERATOLÍTICO S TÓPICOS (aplicar una vez al día)






	Retinoides






	Tretinoína

	Crema al 0,4 %

	20 g






	Crema al 0,025%

	30 g






	Crema al 0,05%

	30 g






	Crema al 0,1%

	30 g






	Crema al 0,01%

	30 g






	Solución al 0,05

	50 ml






	Adapaleno

	Gel al 0,1%

	50 g






	Crema al 0,1%

	50 g






	Tazaroteno

	Gel al 0,05%

	60 g






	Gel al 0,1%

	15 g, 60 g






	ANTIBIÓTICOS TÓPICOS (aplicar una o dos veces al día)






	Peróxido de benzoilo

	Gel al 2,5 %, 5%, 10%

	30 g, 40 g, 50 g






	Solución al 10%

	150 ml






	Crema al 4%

	40 g






	Fosfato de clindamicina

	Solución al 1 %

	30 ml






	Clindamicina/BPO

	Gel al 1 %/gel al 5%

	5, 15, 25, 50,55, 60 y 70 g






	Ácido azelaico

	Crema al 20%

	30 g






	Gel al 15%

	30 g






	ANTIBIÓTICOS SISTÉMICOS (una o dos capsulas dos veces al día)






	Clorhidrato de tetraciclina

	 

	Cápsulas de 250 y 500 mg






	Eritromicina

	 

	Cápsulas de 250 y 500 mg






	Minociclina

	 

	Cápsulas de 100 mg






	Doxiciclina

	 

	Cápsulas de 50 y 100 mg y 200 mg






	
RETINOIDES ORALES (cápsulas de 40 mg dos veces al día durante 16-20 semanas)







	Isotretinoína

	 

	Cápsulas de 5, 10 y 40 mg











Retinoides tópicos


La base de la terapia del acné vulgar consiste en la utilización de retinoides tópicos aplicados a la piel para inhibir la formación de microcomedones3,4. Los retinoides normalizan la descamación del epitelio folicular y tienen también propiedades antiinflamatorias. Los retinoides incluyen la tretinoína, el adapaleno y el tazaroteno. Las formulaciones de retinoides consisten en geles, cremas y lociones. Los retinoides deben aplicarse a las áreas con acné de la piel una vez al día durante la noche. Los retinoides tópicos por sí solos controlarán la mayoría de los acnés vulgares comedonianos de los adolescentes. La sequedad y la irritación de la piel son los principales efectos secundarios de la terapia con retinoides tópicos. La sequedad y la irritación pueden motivar la interrupción de la terapia. Las estrategias diseñadas para reducir la se quedad consisten en el uso de un humidificador tras la aplicación del retinoide. A continuación, se utiliza el retinoide en días alternos en vez de a diario y en una formulación de crema en lugar de gel. Los retinoides tópicos se recomiendan como terapia principal para las formas comedonianas y papulosas leves del acné. A menudo se requiere el uso continuado durante varios meses. No se ha observado un aumento de los defectos de nacimiento en los niños cuyas madres utilizaron tretinoína tópica en el primer trimestre del embarazo6; sin embargo, el tazaroteno está clasificado como categoría X de la FDA en el embarazo y debe utilizarse con precaución en las mujeres en edad fértil.









Terapia de combinación


Todos los pacientes con acné vulgar que tengan más lesiones que una inflamación mínima deben comenzar con la terapia de combinación3,4. La terapia de combinación consiste en la utilización de un retinoide con peróxido de benzoilo, antibióticos tópicos u orales o ácido azelaico. La terapia de combinación es más eficaz que la monoterapia para la reducción de las lesiones inflamatorias3,4.


El peróxido de benzoilo (BPO) es el antimicrobiano tópico más potente. Además, los microorganismos no son capaces de desarrollar resistencia al BPO. El BPO está disponible en muchas formulaciones y potencias. En general, es suficiente un 5%. Las formulaciones en gel son superiores, pero, como los retinoides, son más desecantes. Los lavados y los productos limpiadores son útiles para cubrir grandes áreas como la espalda y el pecho. Por otra parte, como el BPO es un peróxido, blanqueará cualquier tejido de color con el que entre en contacto.


Los antibióticos tópicos están indicados en el acné inflamatorio leve. Debido a la resistencia de la mayoría de P. acnes a la eritromicina, el fosfato de clindamicina al 1 % es en la actualidad el más eficaz de todos los antibióticos tópicos. Se puede producir, raramente, alguna absorción percutánea con este fármaco, lo que producirá diarrea y colitis. Los antibióticos tópicos son menos secantes que los retinoides o que el BPO, pero su uso está restringido por el desarrollo de resistencia antimicrobiana. Se utilizan mejor en combinación con el BPO. De esta forma, se reduce el desarrollo de resistencia antimicrobiana y se potencia su eficacia.


Los antibióticos orales deben emplearse en combinación con un retinoide tópico y con el BPO tópico para el tratamiento del acné vulgar inflamatorio de moderado a grave. La tetraciclina, la minociclina, la doxiciclina y la eritromicina son muy eficaces en el acné inflamatorio; sin embargo, es habitual la resistencia bacteriana a la eritromicina. La dosis usual es de 500 mg a 1 g de tetraciclina o de eritromicina o 100-200 mg de minociclina o doxiciclina tomados diariamente repartidos en dos dosis. La tetraciclina debe tomarse con el estómago vacío para que la absorción sea fiable. La doxiciclina es la más fotosensibilizante. Los antibióticos orales deben suspenderse tan pronto como las lesiones inflamatorias estén bajo control. Se requiere mantener la terapia durante un período de al menos 6-12 semanas para obtener una mejoría clínica. El control de laboratorio de rutina no es necesario durante la terapia con antibiótico7.


Tras la suspensión de los antibióticos tópicos u orales y del BPO se debe continuar con una terapia de mantenimiento con un retinoide. Si no se hace de esta forma, es probable que rebrote el proceso primario y haya una recidiva del acné vulgar.









Retinoides orales


El retinoide oral isotretinoína (13-cis-ácido retinoico) es muy eficaz para el tratamiento del acné noduloquístico y del acné inflamatorio grave resistente a los regímenes terapéuticos habituales (v. fig. 3.11)4,8. La isotretinoína ni es eficaz ni se diseñó para el tratamiento del acné comedoniano o de otras formas leves de acné4,8. Su mecanismo preciso de acción se desconoce, pero se ha descrito una reducción en la producción de sebo, la obstrucción folicular y las bacterias cutáneas, además de las actividades generales antiinflamatorias. La dosis inicial es de 40 mg en una o dos tomas diarias (0,5-1,0 mg/kg/d) durante 4-6 meses; después se suspende el fármaco. Las dosis por debajo de los 0,5 mg/kg/24 h o una dosis acumulada inferior a los 120 mg/kg están relacionadas con una tasa significativamente mayor de fracasos de tratamiento y de recaídas4,8. Al final de una tanda de isotretinoína, el 40% de los pacientes está curado, el 45% requiere la reinstauración de la terapia estándar y el 20% necesita una tanda adicional de isotretinoína4,8. En algunos pacientes el acné vulgar empeorará durante el primer mes de tratamiento. Los efectos secundarios consisten en sequedad y descamación de la piel, labios secos y, ocasionalmente, ojos y nariz secos. Hasta el 10% de los pacientes sufre una pérdida leve de cabello, pero es reversible. Puede haber valores elevados de enzimas hepáticas y lípidos sanguíneos. Los retinoides orales son el tratamiento más eficaz para el acné quístico grave. La teratogenicidad de la isotretinoína es la principal preocupación en las mujeres en edad fértil4,8. El síndrome teratógeno de la isotretinoína se caracteriza por malformaciones del sistema nervioso central y se ha descrito en el 25% de las mujeres que se quedaron embarazadas mientras tomaban dicho fármaco. La utilización en mujeres jóvenes en edad fértil requiere de un seguimiento estricto de las recomendaciones anticonceptivas y de las directrices de las pruebas de embarazo4,8. En Estados Unidos, los médicos que prescriben isotretinoína y las pacientes que toman este fármaco deben registrarse en el programa iPLEDGE de prevención del embarazo. Los datos de casos sugieren la existencia de una relación entre la isotretinoína con la depresión y el suicidio. Aunque la incidencia de la depresión en pacientes que toman isotretinoína no es mayor en comparación con la población general, esta relación debe comentarse en la primera visita y es necesario valorar las alteraciones en el estado mental en las visitas de seguimiento4,8-10. No se recomienda el tratamiento por períodos superiores a los 6 meses. Se debe dejar un período de descanso de al menos 34 meses antes de considerar una segunda tanda de tratamiento.









Otros tratamientos para el acné


No hay una evidencia convincente de que el tratamiento dietético, los agentes suavemente secantes, las limpiezas abrasivas, la vitamina A por vía oral, la luz ultravioleta, la crioterapia o la incisión y el drenaje tengan efectos beneficiosos en el tratamiento del acné.


La crema con ácido azelaico al 20% tiene también ligeras propiedades antiinflamatorias.


Los anticonceptivos orales han demostrado ser eficaces en el tratamiento del acné vulgar en las mujeres4. Otros tipos de terapia hormonal por vía oral deben reservarse para los pacientes con anomalías endocrinas documentadas o con hirsutismo. La presencia en las mujeres de un acné inusual, hirsutismo, pubarquia precoz o alopecia androgénica, sobre todo cuando se asocia con obesidad y/o irregularidades menstruales, obliga a realizar una evaluación endocrina11,12. Las causas más habituales de hiperandrogenismo en las mujeres son el ovario funcional y el hiperandrogenismo suprarrenal funcional. La detección del hiperandrogenismo en el laboratorio se rea liza obteniendo los valores sanguíneos de la testosterona total, la testosterona libre, la ratio hormona luteinizante/hormona foliculoestimulante, la prolactina, la dehidroepiandrosterona y la 17-hidroxiprogesterona. Si alguno de ellos está elevado, se sugiere la remisión a un endocrinólogo. Las opciones de tratamiento para el hiperandrogenismo consisten en anticonceptivos orales, glucocorticoides a bajas dosis y antiandrógenos4.


También se ha utilizado la exposición a la luz azul para el tratamiento del acné inflamatorio leve o moderado. Ocho tratamientos de 10-20 minutos administrados en un período de 4 semanas reducen la inflamación a las 8 semanas, y a las 12 semanas tras comenzar la terapia. Es ligeramente más eficaz que la clindamicina al 1% sola, pero no trata las lesiones no inflamatorias13.












Factores que agravan el acné vulgar


El acné puede agravarse por diversos factores externos, dando como resultado una mayor obstrucción de los folículos sebáceos parcialmente ocluidos. Evitar los cosméticos con base de propilenglicol o de aceite, las espumas moldeadoras, las cremas faciales y los pulverizadores del cabello puede aliviar el acné a las 4-6 semanas después de que se suspenda el uso de estos cosméticos. En el cuadro 3.2 se encuentra una relación de los cosméticos y cremas humectantes no generadoras de acné. También puede ayudar modificar algunos hábitos, como no llevar ropas ajustadas.





Cuadro 3.2 Selección de cosméticos y cremas humectantes no comedogénicos






Cosméticos






Avène


Cleanance Emulsión



Cleanance Emulsión Coloreada






Clinique


Pore Minimizer Makeup, Fragrance-and Oil-Free






Lancome


Maquicontrol, Oil-Free






Expanscience


Boréade Emulsión Matizante



Boréade Emulsión Matizante Color






Leti


Hidratante Gel Oil Free






OTC


Acnoil Free Fluido



Acnoil Free Crema Hidratante



Acnoil Free Compacto






Roche Posay


Effaclar Hidratante Matificante Activa



Unificiance Creme de Poudre






Sesderma


Salises Crema Gel Hidratante






Uriage


Hyséac Emulsion Hydra Matificante












Cremas humectantes






Loción Cetaphil



Crema Cetaphil



Crema Neutrogena para piel sensible



Loción Purpose















Educación del paciente


La terapia del acné requiere un tiempo y unas explicaciones adecuadas como parte del programa de tratamiento. Es importante explicar el mecanismo del acné y el plan de tratamiento al paciente adolescente. El clínico debe explicar específicamente que no se puede esperar mucha mejoría durante 4-8 semanas. Se debe reservar el tiempo suficiente en la primera visita para responder a las preguntas del paciente sobre el acné. El clínico tiene que asegurarse de preguntar sobre las recomendaciones recibidas de los compañeros del paciente, los familiares y otras personas. Los folletos de educación al paciente (v. CD-ROM) y las listas de cosméticos y cremas humectantes útiles (v. cuadro 3.2) son muy valiosos. La presencia de excoriaciones obliga a dar una explicación de cómo los intentos de eliminar el acné con las uñas producen cicatrices permanentes (v. figs. 3.9 y 3.10). Es útil sugerir la aplicación de una crema humectante no comedogénica a las lesiones en vez de presionarlas.









Visitas de seguimiento


Las visitas de seguimiento deben realizarse inicialmente cada 8-12 semanas. La mejora en un 50% a las 8 semanas se considera una buena mejoría inicial. El criterio para el control ideal es que sólo haya unas pocas lesiones nuevas cada 2 semanas. Ni el clínico ni el paciente deben pretender evitar por completo la aparición de nuevas lesiones acneicas. El clínico debe también volver a explicar el propósito de los medicamentos prescritos y preguntar al paciente para asegurarse de que está utilizando correctamente los medicamentos. En la primera visita se debe hacer una exploración inicial para evaluar los comedones, las pápulas, las pústulas y los quistes en cada región de piel afectada, e introducir los datos en la ficha del paciente para tener unas mediciones objetivas (tablas 3.3 y 3.4). En cada visita posterior se debe utilizar el mismo sistema de valoración para las comparaciones. Es probable que las evaluaciones objetivas y subjetivas difieran, en vez de correlacionarse, en los pacientes con acné, y el clínico debe basarse en los hallazgos objetivos para evaluar adecuadamente la respuesta a la terapia. La mayoría de los autores recomiendan el tratamiento con antibióticos orales durante al menos 23 meses. En las visitas de seguimiento, se tomará la decisión de suspender los antibióticos orales cuando se observe y se documente, según el sistema de valoración enumerado en las tablas 3.3 y 43.4, una mejoría del 90% en las pápulas rojas y en las pústulas. Al suspender los antibióticos orales, se puede mantener la mejoría con el uso continuado de un retinoide tópico junto con BPO sólo o en combinación con un antibiótico tópico. En cada visita de seguimiento, el clínico debe hacer hincapié en que la respuesta terapéutica es lenta en el acné y se evalúa en semanas o meses, no en días. También debe estar seguro de que no son las cicatrices rojo púrpura, que requieren de 6 a 12 meses para decolorarse, las lesiones que determinarán las modificaciones en la estrategia de tratamiento. Asimismo, ni los antibióticos ni los queratolíticos influyen en las cicatrices. Habrá que remitir al paciente a un dermatólogo si no responde al plan de tratamiento inicial.




Tabla 3.3Sistema de graduación del acné
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Tabla 3.4Evaluación de los pacientes con acné (ejemplo)
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Acné conglobata/acné fulminans






Características clínicas


El acné conglobata es un acné noduloquístico eruptivo, grave y de aparición aguda sin síntomas sistémicos. Casi siempre se observa en los hombres. Puede presentarse como parte de la tríada de oclusión folicular (acné conglobata, celulitis disecante del cuero cabelludo, hidradenitis supurativa).


El acné fulminans es un acné ulcerativo y hemorrágico de aparición súbita asociado con síntomas sistémicos. Puede verse como parte del síndrome SAPHO (sinovitis-acné-pustulosis-hiperostosis-osteítis). También se observa casi siempre en hombres.









Diagnóstico diferencial


La aparición aguda y la gravedad de estos problemas hacen que su diagnóstico sea relativamente sencillo.









Patogenia


La patogenia de estas entidades se desconoce.









Tratamiento


El tratamiento del acné conglobata consiste en la administración de isotretinoína, como se ha descrito. El tratamiento del acné fulminans consiste en la combinación de isotretinoína y glucocorticoides sistémicos14. Recientemente, se ha utilizado un agente anti-TNF en el síndrome SAPHO en un paciente que no respondía a la isotretinoína y a los glucocorticoides sistémicos15.









Educación del paciente


Se debe comentar la naturaleza grave de estas enfermedades con el paciente. Los protocolos de tratamiento necesitan revisarse cuidadosamente.









Visitas de seguimiento


Las visitas de seguimiento deben ser bisemanales hasta que la enfermedad esté bajo control y después mensuales hasta que se finalice la tanda de tratamiento.












Acné neonatal






Características clínicas


El acné neonatal (fig. 3.16) se caracteriza por lesiones que aparecen principalmente en la cara, en la parte superior del pecho y en la espalda con una distribución similar a la del acné adolescente. Las mejillas también suelen estar afectadas. Las lesiones individuales observadas son las mismas que las descritas para el acné vulgar. Las lesiones inflamatorias son más corrientes que los comedones. La edad media de aparición es a las 3 semanas y la duración media de la enfermedad es de 4 meses, resolviéndose la mayoría de los casos a los 6 meses16.
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Fig. 3.16 Acné neonatal en el rostro de un lactante de 3 meses.












Diagnóstico diferencial


El nevo comedoniano, que puede confundirse con el acné neonatal, es una marca de nacimiento consistente en una disposición lineal de comedones manifiestos (fig. 3.17). Está presente desde el nacimiento y suele ser unilateral, aunque se han descrito lesiones bilaterales. La anomalía anatómica del nevo comedoniano también puede producir la obstrucción del folículo sebáceo, con el resultado de pápulas rojas, pústulas o quistes, restringiéndose las lesiones inflamatorias a la marca de nacimiento (figuras 3.18 y 3.19)17. También la miliaria puede imitar al acné neonatal, aunque las lesiones son transitorias y con una duración inferior a las 48 horas, en contraste con las lesiones del acné neonatal, que persisten durante semanas. La pustulosis cefálica neonatal comienza en las primeras semanas de vida e incluso puede estar presente inmediatamente después del nacimiento. Es una lesión sobre todo pustulosa con algunas pápulas, pero sin comedones. Se resuelve en cuestión de unos cuantos días o unas pocas semanas con o sin tratamiento con antifúngicos.
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Fig. 3.17 Comedones lineales en un nevo comedoniano.
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Fig. 3.18 Nódulos inflamatorios, comedones manifiestos y cicatrices hipertróficas en un nevo comedoniano lineal.
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Fig. 3.19 Cicatrices deprimidas en un nevo comedoniano lineal previamente inflamatorio.












Patogenia


Es probable que el acné neonatal esté relacionado con los efectos de los andrógenos sobre las glándulas sebáceas. La función de la glándula sebácea neonatal está relacionada con la función de la glándula sebácea materna, pero después declina rápidamente18. Este hecho se correlaciona con una mejoría espontánea en cuestión de meses. El papel de la especie Malassezia en el acné neonatal y el hecho de si el acné neonatal y la pustulosis cefálica neonatal son entidades relacionadas siguen siendo objeto de debate19,20.









Tratamiento


En la mayoría de los casos, no es necesario el tratamiento. Se han utilizado retinoides tópicos, BPO y eritromicina tópica.









Educación del paciente


Hay que informar a los padres de la naturaleza benigna de la enfermedad y de la probable resolución espontánea en cuestión de 4-6 meses.









Visitas de seguimiento


Las visitas de seguimiento serán mensuales cuando el lactante requiera tratamiento. Por otra parte, las visitas de seguimiento son necesarias únicamente en aquellos lactantes que no hayan mejorado a los 6 meses de edad.












Acné del lactante






Características clínicas


El acné del lactante comienza entre los 6 y los 16 meses de edad, y la edad media de presentación inicial es de 9 meses21. Igual que en el acné vulgar, se pueden observar comedones, pápulas inflamatorias, pústulas, nódulos y quistes. La enfermedad es más habitual en los hombres (5:1). El acné del lactante siempre afecta al rostro, siendo las mejillas el área más gravemente afectada. El tiempo medio de desaparición es de 18 meses, aunque algunos pacientes requieren más de 3 años para su resolución.









Diagnóstico diferencial


El diagnóstico diferencial es el mismo que el del acné vulgar.









Patogenia


La patogenia del acné del lactante sigue siendo desconocida, aunque el aspecto clínico es bastante similar al del acné vulgar. Se recomienda la detección de anomalías endocrinas mediante la determinación de testosterona y DHEAS libres, pero en ausencia de otros signos y síntomas clínicos es habitualmente negativa.









Tratamiento


El tratamiento tiene el mismo espectro que el del acné vulgar21. La enfermedad leve requiere únicamente terapia tópica. La enfermedad más grave precisará antibióticos orales y en este grupo de edad se utiliza más la eritromicina que la tetraciclina o sus derivados. La isotretinoína se ha utilizado en los casos graves21,22.









Educación del paciente


Se debe informar a los padres de que este tipo de acné puede tener grados variables de gravedad y que, como en el acné vulgar, el tratamiento se basa en el nivel de actividad de la enfermedad. Se cree que los niños afectados tienen más probabilidad de presentar acné vulgar durante la adolescencia.









Visitas de seguimiento


Las visitas de seguimiento serán las mismas que para el acné vulgar.












Acné inducido por fármacos






Características clínicas


El acné inducido por fármacos debe sospecharse ante la aparición súbita de una erupción monomorfa papular y pustulosa con afectación del abdomen, parte inferior de la espalda, brazos y piernas (figs. 3.20 y 3.21) además de las zonas habituales de acné23.
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Fig. 3.20 Acné esteroideo. Todas las pústulas están en el mismo estadio en el pecho de un adolescente tratado con corticoides sistémicos.
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Fig. 3.21 Acné esteroideo en el brazo de un adolescente.












Diagnóstico diferencial


Las pápulas y pústulas monomorfas en localizaciones atípicas, junto con antecedentes de la utilización de un fármaco conocido por causar erupciones acneiformes, distinguirán este trastorno del acné vulgar.









Patogenia


Hay numerosos fármacos de los que se ha notificado que producen una erupción acneiforme; entre ellos se encuentran la hormona adrenocorticotropa (ACTH), las hormonas androgénicas, los anticonvulsivantes, los corticoides24, el danazol, el disulfiran, los halógenos, el litio, los anticonceptivos orales, los tuberculostáticos y las vitaminas B2, B6 y B12. No hay una teoría consolidada sobre el mecanismo de acción de este amplio grupo de fármacos.









Tratamiento


El tratamiento de elección es la retirada del fármaco causante. Si no es posible, se debe iniciar una terapia como si se tratara de acné vulgar, pero la respuesta es variable.









Educación del paciente


Hay que informar a los pacientes de que la erupción está causada por uno de sus medicamentos y que el mejor tratamiento para el trastorno consiste, si es posible, en suspender la medicación.









Visitas de seguimiento


Es recomendable una visita de seguimiento a las 6-8 semanas después de haber suspendido el fármaco causante para ver si la erupción va desapareciendo.












Dermatitis perioral y rosácea esteroidea






Características clínicas


El eritema, la descamación ligera y las pápulas rojas caracterizan a estos trastornos, que están estrechamente relacionados25,26. En la dermatitis perioral y en la rosácea esteroidea, las lesiones se encuentran en los pliegues nasolabiales, justo por debajo de la nariz, y en la barbilla (figs. 3.22 y 3.23). A menudo, las lesiones comienzan como máculas rojas con una descamación ligera y son diagnosticadas erróneamente como dermatitis. Con la utilización de un esteroide tópico, las lesiones se agravan de forma progresiva, y se observa una piel talangiectásica, más roja aún, con pápulas rojas o con pústulas. Frecuentemente, al niño se le aplicó el esteroide de un familiar o se utilizó un esteroide de venta sin receta. Los corticoides tópicos superpotentes se asocian a menudo con la rosácea esteroidea después de unas pocas semanas de uso, pero los corticoides de baja potencia también pueden inducir el trastorno en los niños susceptibles. Este trastorno es más habitual en la edad preescolar.
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Fig. 3.22 Dermatitis perioral agravada por el uso de corticoides tópicos. Niño con pápulas rojas y pústulas periorales por una terapia diaria prolongada con corticoides tópicos.
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Fig. 3.23 Dermatitis perioral en un niño de 6 años. Obsérvese cómo recuerda a una dermatitis.





En ocasiones, se encuentran pústulas y pápulas rojas en los párpados inferiores además de en la piel perioral (fig. 3.24). Es muy raro que las lesiones periorales tengan una histología granulomatosa y revelen micronódulos rojo-marrones muy juntos con una distribución perioral27,28.
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Fig. 3.24 Lesiones en el párpado inferior en un niño con dermatitis perioral.












Diagnóstico diferencial


En el comienzo de la enfermedad, se puede sospechar de una dermatitis seborreica o por contacto, aunque el examen cuidadoso no detectará ninguna rotura de la superficie cutánea. Este error diagnóstico conduce a una terapia que agrava el trastorno. El acné vulgar también puede restringirse a la piel perioral, pero la presencia de comedones, habitualmente ausentes en la rosácea, ayudarán a diferenciarlo. De manera más infrecuente, la tiña facial (v. cap. 6) puede afectar a la piel perioral. El raspado para la identificación microscópica de hongos y el cultivo de los mismos establecerán la diferencia.









Patogenia


Aunque muchos autores creen que la dermatitis perioral y la rosácea esteroidea están relacionadas con el acné, la patogenia no está clara. La hiperplasia de las glándulas sebáceas, los folículos sebáceos obstruidos y las telangiectasias prominentes son características patológicas. En la rosácea esteroidea el papel de los corticoides aplicados tópicamente está bien establecido, aunque el mecanismo exacto se desconoce. No se ha demostrado el papel de las levaduras, a pesar de las especulaciones al respecto.









Tratamiento


Hay que suspender las preparaciones de corticoides tópicos, aun a sabiendas de que inicialmente el trastorno se agravará. En los casos leves, los antibióticos tópicos por sí solos serán suficientes. Cuando haya muchas pápulas rojas y pústulas presentes, puede ser necesaria la eritromicina oral durante 4-6 semanas25. El gel de metronidazol tópico al 0,75% ha demostrado también su eficacia26. La forma granulomatosa puede tardar 6 meses en desaparecer.









Educación del paciente


Muchos pacientes son reacios a suspender los corticoides tópicos, porque su piel mejora durante 2 o 3 horas después de cada aplicación. El clínico debe insistir en la suspensión de los corticoides tópicos y advertir que la piel del niño empeorará antes de que comience a mejorar. Se debe aconsejar a los pacientes que no utilicen corticoides para tratar el agravamiento previsto. Es importante recalcar que el niño responderá a un tratamiento que es similar al tratamiento del acné. Resulta de utilidad avisar que sólo ciertos niños son susceptibles. Véase (v. CD-ROM, Patient Education Sheets, Perioral Dermatitis).









Visitas de seguimiento


Se recomienda una visita a las 4 semanas para evaluar la respuesta a la terapia.
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Capítulo 4 Dermatitis


La dermatitis es la inflamación de la dermis superficial y de la epidermis, que provoca la pérdida de la integridad de la superficie cutánea. Esta pérdida se reconoce como una costra, una supuración, una excoriación y un agrietamiento (fisuras). Los términos dermatitis y eccema se usan de forma indistinta, aunque eccema (término derivado del griego que significa hervir) se utilizó inicialmente para referirse a la dermatitis con ampollas. La dermatitis puede variar en intensidad desde un trastorno agudo, con formación de vesículas, exudación y formación de costras hasta una forma crónica con engrosamiento epidérmico, una superficie epidérmica aplanada y brillante y unas arrugas cutáneas exageradas. En la forma intermedia, denominada dermatitis subaguda, se encuentran tanto la vesiculación como el engrosamiento de la epidermis. La dermatitis aguda se corresponde con la presencia de un estímulo intenso, mientras que la dermatitis crónica sugiere un estímulo de baja potencia que se produce de forma repetida en el tiempo. Todas las formas de dermatitis afectan de manera característica a la epidermis, con inflamación y rotura de la integridad epidérmica.


Las categorías de dermatitis son tradicionales e imprecisas. La patogenia se desconoce, a excepción de la patogenia de la dermatitis de piel seca, la irritativa y la de contacto alérgico. Por tanto, puede que lo mejor sea simplemente describir las lesiones como dermatitis en vez de aplicar adjetivos, tales como atópica, cuando la etiología no está clara. En esta sección se utilizan algunos términos tradicionales para evitar la confusión con la literatura médica existente.






Dermatitis atópica






Características clínicas


La dermatitis atópica es un trastorno hereditario caracterizado por piel seca, presencia de eccema y aparición antes de los 2 años (cuadro 4.1)1,2. El término atopia fue utilizado por primera vez en 1923 por Coca y Cooke para denotar la hipersensibilidad humana heredada ejemplificada en el asma y la fiebre del heno. En la literatura médica se han utilizado diversos términos para designar este trastorno. Eccema atópico, eccema alérgico, prurigo de Besnier, eccema y neurodermatitis circunscrita son términos menos aceptables y menos ampliamente utilizados que el de dermatitis atópica. Los niños con una dermatitis atópica más grave tienen más probabilidad de presentar manifestaciones respiratorias, como la rinitis alérgica o el asma extrínseca2. Es muy raro que el paciente presente las tres manifestaciones.





Cuadro 4.1 Características diagnósticas principales de la dermatitis atópica en los niños


Presencia de una dermatitis


Piel seca


Aparición antes de los 2 años de edad


Antecedentes de dermatitis en los pliegues de flexión





El diagnóstico de la dermatitis atópica es clínico. El aspecto clínico de la dermatitis atópica puede representar un fenotipo que es el resultado de diferentes mecanismos. No hay un único criterio diagnóstico para el fenotipo que valoramos como dermatitis atópica; más bien se debe considerar una combinación de características. Las principales características, enumeradas en el cuadro 4.1, son útiles para el diagnóstico. Aunque se pueden observar muchas otras características, como la palidez facial, las líneas de Denny bajo los ojos, la intolerancia a la lana o a la vestimenta cerrada, la ictiosis asociada, las cataratas, los valores elevados de inmunoglobulina E sérica y la eosinofilia, no se consideran diagnóstic os de la enfermedad o necesarios para el diagnóstico1,2.


La dermatitis atópica comienza habitualmente antes de los 2 años y por lo general antes de de la edad de 6 meses. La distribución inicial se asienta en el cuero cabelludo, el rostro, el tronco y las superficies extensoras de los brazos y de las piernas (fig. 4.1). Las lesiones más precoces aparecen en el cuero cabelludo (figs. 4.2 y 4.3) y en el rostro (figs. 4.4 y 4.5). Con frecuencia, la dermatitis que se observa en los primeros meses de vida es una dermatitis subaguda caracterizada por un engrosamiento de la piel y una exudación (fig. 4.6). No se conoce la prevalencia exacta, pero la mayoría de los autores coinciden en que afecta aproximadamente al 20% de los niños2. Es la dermatitis más habitual de la infancia.
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Fig. 4.1 Distribución de la dermatitis atópica según la edad. En los lactantes: afectación de la cara, el cuero cabelludo, el tronco y las superficies extensoras de las extremidades; en los niños: piel de los pliegues de flexión, y en los preadolescentes y adolescentes: manos y pies.
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Fig. 4.2 La aparición de la afectación cutánea en los lactantes ocurre frecuentemente en el cuero cabelludo.
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Fig. 4.3 Afectación del cuero cabelludo con una «alopecia por frotamiento» con pérdida acelerada del cabello en el área del cuero cabelludo inflamada por el rozamiento.
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Fig. 4.4 Enrojecimiento precoz, descamación y desecación de las mejillas en un lactante en la fase inicial de una dermatitis atópica.
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Fig. 4.5 Dermatitis aguda de las mejillas con exudación y formación de costras en un lactante con dermatitis atópica.
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Fig. 4.6 Costras húmedas sobre las mejillas enrojecidas en una dermatitis atópica del lactante.





Hace tiempo que se admite al picor como una característica significativa de la dermatitis atópica (fig. 4.7). Con frecuencia se produce de forma paroxística y puede ser grave. En la mayoría de los pacientes, el picor es más grave por la noche y el rascado continúa cuando el niño está durmiendo. El umbral para el picor en los pacientes con dermatitis atópica es más bajo y su picor se prolonga más que en las otras personas. El rascado puede llegar a ser frenético. La propensión al picor y el traumatismo resultante del rascado son pieza clave para el aspecto clíni-co de la dermatitis atópica (fig. 4.8).
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Fig. 4.7 Los ataques frenéticos de picor pueden ser graves.








[image: image]

Fig. 4.8 Picor grave en una dermatitis atópica de la infancia.





La distribución de la dermatitis depende mucho de la edad (v. fig. 4.1)2. La dermatitis atópica del lactante, distribuida en gran medida sobre el rostro, el tronco y las superficies extensoras de las extremidades, evoluciona hasta la fase de la infancia, con dermatitis en los pies y en las áreas de flexión, tales como la fosa antecubital, la fosa poplítea (figs. 4.9 y 4.10) y el cuello. En la adolescencia la distribución se iguala a la observada en los adultos, con afectación bilateral de las áreas de flexión y dermatitis en las manos (fig. 4.11). Es habitual la afectación de los párpados en todas las fases de la dermatitis atópica, lo que puede ayudar al diagnóstico. La dermatitis de los pies es corriente en los niños en edad escolar y en los adolescentes, y puede estar relacionada con la dermatitis atópica o con la dermatosis plantar juvenil (DPJ).
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Fig. 4.9 Liquenificación de la fosa poplítea por frotamiento crónico de la piel en una dermatitis atópica.
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Fig. 4.10 Afectación de los pliegues de flexión en la fosa poplítea en una dermatitis atópica.
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Fig. 4.11 Dermatitis de la mano y la palma en un adolescente con dermatitis atópica.





No se ha descrito la lesión clínica primaria de la dermatitis atópica. La mayoría de las lesiones cutáneas visibles en la dermatitis atópica son secundarias al rascado; sin embargo, los lactantes pueden desarrollar dermatitis en las áreas donde no pueden rascarse ni frotarse. La piel de las nalgas del lactante protegida por el pañal a menudo está limpia, posiblemente porque sea inaccesible al rascado o porque está humidificada por el pañal oclusivo (figura 4.12). En la lactancia se observa un intenso eritema y exudación en la cara y el cuero cabelludo, que están ausentes en las demás formas, excepto en los pacientes con infección bacteriana secundaria. Durante la exacerbación, los pacientes con piel oscura pueden mostrar pápulas foliculares (fig. 4.13), sobre todo en el tronco. En la piel negra, se encuentran a menudo nódulos liquenificados e hiperpigmentados en la parte baja de los brazos y de las piernas, además de estar afectadas las áreas de flexión (v. fig. 4.9).
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Fig. 4.12 Preservación del área del pañal en un lactante con dermatitis atópica.
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Fig. 4.13 Hiperqueratosis folicular observada en el abdomen de un adolescente con dermatitis atópica.





La piel seca es una característica constante en la dermatitis atópica1,2 y puede observarse enseguida tras el nacimiento, antes de que la dermatitis haga su aparición (v. fig. 4.13). Los pacientes con dermatitis atópica tienen un contenido reducido de agua en el estrato córneo a pesar de las may ores pérdidas de agua que se producen a través de la piel y de la reducción de las ceramidas fijadoras de agua en la superficie cutánea. La piel seca y las pápulas foliculares cornificadas (queratosis pilar) son hallazgos habituales, sobre todo en las superficies extensoras (figura 4.14). La secreción de sebo y de sudor puede estar suprimida en algunos pacientes con dermatitis atópica. Las fracturas microscópicas del estrato córneo durante la desecación dan como resultado la pérdida de la barrera epidérmica y un aumento de la susceptibilidad a los irritantes y la infección. Hay pocas dudas de que la sequedad de la piel durante los meses de invierno en los climas fríos es un factor significativo para la exacerbación de la dermatitis atópica. Las placas de piel seca, hipopigmentadas y ligeramente descamativas que se observan en la dermatitis atópica leve se denominan pitiriasis alba (fig. 4.15) En la pitiriasis alba, la histología muestra una ligera inflamación en las áreas hipopigmentadas.
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Fig. 4.14 Pápulas puntiformes rojas y blancas, secas y aisladas, en la superficie extensora del brazo y queratosis pilar.
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Fig. 4.15 Los parches hipopigmentados, ligeramente escamosos, de una dermatitis leve en las extremidades son conocidos como pitiriasis alba.





Existen diversos factores que agravan la dermatitis atópica (cuadro 4.2). Los niños con dermatitis atópica pueden ser extremadamente sensibles a ciertos irritantes por contacto. Pueden sufrir ataques de picor y la consiguiente exacerbación de la dermatitis cuando la lana o un irritante químico se ponen en contacto con su piel. El enjabonado frecuente de la piel a menudo produce un picor prolongado. La sensibilidad a este tipo de irritantes puede explicar parcialmente la localización de la dermatitis en ciertas áreas, sobre todo en las manos y los pies.





Cuadro 4.2 Factores que agravan la dermatitis atópica


Secado de la piel


Enjabonado de la piel


Sudor


Sensibilidad al contacto


Estrés y ansiedad


Infección bacteriana secundaria


Infección secundaria por el virus del herpes simple





Es indiscutible que el estrés emocional aumenta el rascado. Esto ocurre con frecuencia en los niños, ya sea por una mayor conciencia del picor o por el hábito de rascarse. El niño experimenta un alivio transitorio después de un rascado frenético. La dermatitis atópica se agrava durante tales episodios.


La infección secundaria de la piel con bacterias tales como el Staphylococcus aureus puede empeorar la dermatitis (figs. 4.16 a 4.18) y agravar el rascado. Puede haber un eccema herpético con fiebre y pápulas y vesículas monomorfas que pueden convertirse en áreas erosionadas (fig. 4.19)3.
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Fig. 4.16 Dermatitis atópica infectada secundariamente con múltiples pústulas y áreas de costras.
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Fig. 4.17 Múltiples fisuras de la piel en la dermatitis atópica, con infección bacteriana secundaria.
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Fig. 4.18 Absceso estafilocócico del dedo en un niño con dermatitis atópica.
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Fig. 4.19 Numerosas vesículas y erosiones por infección por virus del herpes simple en una dermatitis atópica (eccema herpético).












Diagnóstico diferencial


El diagnóstico diferencial debe hacerse con cualquier trastorno que se manifieste por una dermatitis. Por tanto, la dermatitis de contacto por irritantes primarios y la del tipo alérgico, la dermatitis seborreica, el eccema numular, la sarna, la dermatitis por molusco contagioso, la DPJ, la erupción polimorfa lumínica, la dermatitis de la infección por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) o las inmunodeficiencias hereditarias y la tiña representan las principales consideraciones a la hora de hacer el diagnóstico diferencial de la dermatitis atópica en la infancia. En los lactantes, la dermatitis seborreica puede ser imposible de diferenciar de una dermatitis atópica.









Patogenia


Aunque hay bastantes hipótesis sobre el mecanismo de la etiopatogenia de la dermatitis atópica en los niños, la patogenia exacta se desconoce. No hay evidencia que señale a los alimentos o a otras alergias como la causa de la dermatitis atópica4,5. En la patogenia se han implicado sustancias involucradas tanto en la disfunción de la barrera epidérmica como en la inmunidad, tales como el inhibidor de la serinproteasa SPINK-5 y las mutaciones de la interleucina-46. La filagrina es una proteína que facilita la diferenciación terminal de la epidermis y la formación de la barrera cutánea. Los datos recientes sugieren que la pérdida de función de las variantes genéticas en el gen de la filagrina está relacionada con la dermatitis atópica7. La dermatitis atópica se ha relacionado con diversas formas de inmunodeficiencia tanto celular como humoral, con receptores β-adrenérgicos y respuestas anómalas, con alergias alimentarias y con alérgenos aéreos como los ácaros del polvo doméstico, pero no hay ninguna evidencia convincente que sustente cualquiera de estas hipótesis4. También pueden estar implicados los defectos en la respuesta inmunitaria innata y la producción de péptidos antimicrobianos8. La dermatitis puede exacerbarse por el secado o el enjabonado de la piel, el sudor, la irritación por fricción de la piel o la aplicación epicutánea de un irritante por contacto o de un alérgeno.









Tratamiento


La dermatitis atópica es una enfermedad crónica que es muy frustrante tanto para los niños como para los padres. Puede romper la dinámica familiar y representa una carga económica para la familia9,10. Las semanas de control eficaz pueden seguirse de una recaída grave y repentina. Es tentador para el clínico centrarse en uno o en varios factores como causas y pretender que su eliminación sea curativa. Hay que decir al paciente o a la familia que no hay una cura inmediata para la dermatitis atópica, pero que hay remisiones espontáneas y que este trastorno puede ser controlado con el tratamiento.


La terapia inicial debe ser sencilla. Las bases de la terapia inicial son las cremas o las pomadas de corticoides tópicos y la hidratación. Dependiendo del clima y la humedad, el médico que prescribe el tratamiento puede preferir pomadas con corticoides tópicos más grasas o cremas menos grasas cubiertas con una pomada, crema o loción hidratante. La adición de un antihistamínico tomado antes de ir a dormir durante un período de 2 semanas puede ser también de ayuda (cuadro 4.3). Inicialmente, se deben aplicar los corticoides tópicos (cuadro 4.4) dos veces diarias seguidos por un hidratante si se utiliza una crema con corticoides tópicos. A medida que el paciente mejora, se debe mantener la hidratación al menos dos veces diarias y aplicar los corticoides tópicos una sola vez al día (cuadro 4.5). Si la dermatitis es grave, se pueden utilizar apósitos húmedos durante la noche (cuadro 4.6). Los padres pueden tener miedo a los corticoides tópicos, pero los estudios detallados del uso diario a largo plazo con esteroides moderados y potentes no muestran efectos adversos11,12. Si aparece liquenificación, puede ser necesario utilizar los corticoides tópicos diariamente durante 4-6 semanas en las áreas engrosadas.





Cuadro 4.3 Tratamiento sistémico de la dermatitis atópica






1. La utilización de hidroxizina (1 mg/kg en una sola dosis diaria) puede reducir la sensación de prurito. Una dosis administrada 1 hora antes de ir a dormir puede ser más eficaz. Para el prurito grave es útil la adición de 2,5 mg de cetirizina para los niños menores de 6 años o de 5 mg para los niños mayores de 6 años por la mañana.



2. En las lesiones con aspecto de estar infectadas, exudativas y con costras, los antibióticos orales antiestafilocócicos pueden ser beneficiosos (p. ej., dicloxacilina, 12-25 mg/kg/d o cefalexina, 25-50 mg/kg/d) administrados tres a cuatro veces al día durante 10-14 días.



3. En el eccema herpético, puede ser necesario el aciclovir v.o. o i.v. durante 5-10 días.








Cuadro 4.4 Corticoides tópicos para utilización en la dermatitis atópica de la infancia






Potencia baja






Hidrocortisona 2,5%



Desonida 0,05%


Potencia moderada (comenzar con potencia moderada) Acetónido de fluocinolona 0,025% (Fluonid®, Synalar®)


Furoato de mometasona 0,1 % (Elocom®)


Triamcinolona 0,1 % (Kenalog®)











Cuadro 4.5 Instrucciones para los cuidados de mantenimiento tópico de la dermatitis atópica






1. Humedecer la piel durante 5-10 min una vez al día.



2. Secar con una toalla las gotas de agua y aplicar rápidamente la preparación de corticoides a la piel húmeda. Aplicar el corticoide únicamente sobre el área de la dermatitis. Repetir la aplicación del corticoide una segunda vez de 8 a 16 h más tarde.



3. Aplicar un hidratante a la totalidad del cuerpo inmediatamente después de que se haya aplicado el corticoide tópico. El hidratante puede aplicarse sobre el corticoide si éste es una crema. El hidratante debe aplicarse dos veces al día sobre el corticoide tópico.



4. Volver a aplicar el hidratante durante el día si la piel aparece seca.



5. A medida que la piel mejore, seguir aplicando el hidratante dos veces al día o con mayor frecuencia. Reducir el corticoide tópico a una vez al día o con menor frecuencia según se necesite. También se puede reducir la potencia del corticoide tópico.



6. Si continúa la mejoría, se puede reducir la frecuencia de la hidratación.








Cuadro 4.6 Instrucciones para los apósitos húmedos






Material necesario






1. Prescripción de una crema o pomada de corticoides de potencia moderada.



2. Dos o más pares de pijamas de algodón o con un porcentaje alto de algodón o calzones largos.



3. Agua caliente en un lavabo o en una palangana.









Técnica






1. Aplicar la pomada del corticoide al área afectada.



2. Humedecer un par de pijamas de algodón en agua caliente.



3. Retorcerlos fuertemente hasta que estén apenas húmedos.



4. Poner el pijama húmedo al niño y después poner el pijama seco sobre el húmedo.



5. Confirmar que la habitación esté lo suficientemente caliente (no demasiado caliente) y que el niño no tiene frío.









Duración del tratamiento (utilizar 1 o 2)






1. Dejarlo toda la noche durante 5-10 noches.



2. Cambiar cada 6 horas durante 24-72 h (p. ej., volver a aplicar los corticoides; volver a humedecer el pijama húmedo).








La infección bacteriana secundaria por S. aureus o Streptococcus pyogenes, resultante de la frecuente pérdida de la integridad de la piel y de las excoriaciones causadas por el rascado, se trata con antibióticos sistémicos (v. cuadro 4.3). Se ha notificado una septicemia estafilocócica13. El S. aureus resistente a la meticilina puede complicar la dermatitis atópica y requerir terapia parenteral14.


La infección secundaria por el virus del herpes simple puede producir vesículas ampliamente diseminadas y fiebre (v. cap. 8). Hay que tratar el eccema herpético con agentes antiherpéticos (v. cuadro 4.3).


Está bien documentado que el uso de grandes cantidades de emolientes mejora la dermatitis atópica15. Una vez conseguida la mejoría, los padres pueden sustituir los hidratantes por el corticoide tópico para mejorar la función de la barrera cutánea16,17. Por otra parte, hay que instruir a los pacientes y a la familia para que presten una especial atención para evitar los factores que agravan la dermatitis atópica, que están enumerados en el cuadro 4.2. En la visita de seguimiento, se deben establecer las instrucciones de los cuidados de mantenimiento (cuadros 4.5 y 4.7). Muchas familias pueden encontrar poco práctico seguir las instrucciones de baños frecuentes que se detallan en el cuadro 4.5. En estos casos, pueden emplearse las estrategias de baños infrecuentes indicadas en el cuadro 4.7.





Cuadro 4.7 Instrucciones alternativas para los cuidados de mantenimiento de la dermatitis atópica si los padres disponen de poco tiempo






1. Reducir los baños a uno cada 3 o 4 días.



2. Aplicar un hidratante varias veces al día a la piel seca.



3. Si es preciso, utilizar antihistamínicos como la hidroxizina en el momento de ir a dormir para el picor.



4. Si se produce un brote, volver a tratarlo como se describe en los cuadros 4.4 y 4.5.





La piel seca puede tratarse rehidratándola con agua y cubriéndola generosamente con un hidratante. Se puede tratar la sensibilidad a los contactos irritantes reduciendo los baños a uno cada tres o cuatro días y lavando a los lactantes sin jabón cuando sea posible. Si se utiliza jabón, hay que limitar el contacto con la piel enjuagando al niño rápidamente después de aplicar el jabón. Se puede utilizar un sustituto del jabón como el limpiador Ce ta phil®. Se aplican a la piel y se secan después con delicadeza dando palmaditas con un paño suave en lugar de enjuagarse.


El sudor y la intolerancia al calor pueden tratarse evitando las ropas oclusivas, los apósitos herméticos y el sobrecalentamiento (cuadro 4.8). Hay que evitar el contacto directo con la ropa de lana, los agentes de limpieza doméstica o los irritantes químicos.





Cuadro 4.8 Instrucciones generales para el tratamiento a largo plazo de la dermatitis atópica


Mantener la piel hidratada.


Llevar vestimentas de algodón poco ajustadas.


Llevar cortas las uñas de los dedos.


Evitar el sobrecalentamiento de la piel.


Utilizar siempre un sustituto del jabón.


Limitar el tiempo de exposición de la piel al sustituto del jabón y secar con palmaditas, no frotando.





El estrés y la ansiedad pueden ser difíciles de tratar. El estrés incrementa la sensación de prurito. Habitualmente, los padres no aumentan de forma intencionada el estrés de sus hijos y no todo el estrés se puede eliminar. El estrés y la ansiedad causados por el trastorno de la dermatitis atópica pueden requerir una intervención terapéutica y hacer que sea necesario hablar con los padres que se culpan a sí mismos por la enfermedad del hijo. El clínico tiene que subrayar a los padres que el principal problema es el trastorno cutáneo. Eliminar el estrés puede ser beneficioso, pero el tratamiento de la piel es lo más importante.


El alivio del picor es la piedra angular de la terapia para la dermatitis atópica. El picor puede aliviarse eliminando los factores que agravan la dermatitis atópica o con el uso de glucocorticoides tópicos de baja o moderada potencia o con antihistamínicos.









Tratamiento de la dermatitis aguda grave






Corticoides y apósitos húmedos


La dermatitis supurativa aguda se trata mejor con la aplicación de apósitos húmedos, cuya metodología se indica en el cuadro 4.6. Los pacientes con este tipo de dermatitis presentan a menudo excoriaciones, costras e infecciones bacterianas secundarias múltiples; por tanto, cuando se requieran apósitos húmedos puede ser necesario utilizar también antibióticos. Se debe aplicar en las áreas afectadas una pomada con corticoides de potencia moderada (v. cuadro 4.4) y cubrirla con un apósito de algodón húmedo seguido por un apósito de algodón seco. En el CD-ROM hay un folleto con las instrucciones para el paciente para la aplicación de apósitos húmedos. La clave para los apósitos húmedos eficaces radica en escurrir con fuerza el apósito hasta que esté apenas húmedo y manejar al niño con firmeza. Para tratar la infección secundaria se deben administrar antibióticos antiestafilocócicos sistémicos, y se pueden utilizar antihistamínicos orales para aliviar el prurito. La terapia debe ser sencilla y no se recomienda el uso sistemático de hidratantes en el cuidado inicial de la dermatitis aguda grave.









Tratamiento a largo plazo de la dermatitis atópica


Además de los métodos para el cuidado cutáneo enumerados en los cuadros 4.5 y 4.7, se puede utilizar como limpiador una loción de alcohol cetílico como sustituto del jabón o en lugar del baño. A lo largo del día se pueden aplicar hidratantes adicionales según se necesite.


Los corticoides tópicos y los hidratantes se analizan en detalle en el capítulo 22. Los cuadros 4.4 y 4.9 proporcionan una breve lista de los productos comúnmente utilizados. En los climas muy húmedos, las lociones y las cremas pueden ser eficaces. En los climas más secos son mejores los hidratantes y las pomadas grasas.





Cuadro 4.9 Hidratantes útiles para la dermatitis atópica


Vaselina hidrófila


Crema con alcohol cetílico (Cetaphil®)


Eucerin®












Remisión para terapia especial


Los niños que no responden al tratamiento pueden remitirse a un dermatólogo para completar el tratamiento. A menudo, los fracasos terapéuticos se producen por no seguir el plan de tratamiento o por la presencia de una infección secundaria, bacteriana o vírica, o de una sarna no reconocida y no tratada. El interrogatorio detallado sobre cómo funciona el tratamiento y de los individuos responsables de éste será de utilidad para confirmar el cumplimiento. Puede que todo lo necesario para el éxito sea la simplificación del régimen.


La pomada de tacrolimus y la crema de pimecrolimus tópicas son inhibidores de la calcineurina y pueden ser eficaces en niños mayores con afectación de áreas limitadas de la piel, como en la dermatitis facial crónica18,19. El alto coste, la sensación de quemadura y picor en la zona de aplicación y el miedo de que puedan aumentar la probabilidad de cáncer limitan su uso a tratamientos a corto plazo, sobre todo en niños menores de 2 años de edad20. Los inhibidores de la calcineurina son tan potentes como los corticoides tópicos de baja o media potencia21. Los alquitranes son eficaces para el tratamiento de la dermatitis atópica, pero huelen mal y manchan.


La fototerapia con lámparas solares de luz ultravioleta B de banda estrecha (NB-UVB) o luz ultravioleta A (UVA) o con fotoquimioterapia con psoralen y luz ultravioleta (PUVA) puede ser eficaz en niños con dermatitis atópica en los que haya fallado la terapia estándar. La fototerapia debe ser supervisada por dermatólogos formados y con experiencia. En los casos graves, puede ser de utilidad la inmunosupresión sistémica con ciclosporina o con mofetil micofenolato.









Terapias alternativas


Aunque muchos padres y médicos están convencidos de que los alimentos inducen la exacerbación de la dermatitis atópica, en la mayoría de los niños no hay evidencia científica de este hecho, y, por otro lado, el retraso en la introducción de alimentos sólidos más allá de la edad de 6 meses de vida no es eficaz22. Esto no debe convertirse en un problema entre los padres y el médico responsable. Las dietas restrictivas no proporcionan beneficios a largo plazo en la dermatitis atópica y pueden provocar una deficiencia nutricional si son demasiado restrictivas23. Se ha postulado el aceite de prímulas, las inyecciones de desensibilización, las hierbas chinas y otros remedios, pero no hay una evidencia convincente de su eficacia o su seguridad a largo plazo. Los corticoides orales pueden proporcionar beneficios temporales, pero se requieren altas dosis y no tienen cabida en el tratamiento de una enfermedad crónica debido a los efectos secundarios cuando se usan a largo plazo.












Educación del paciente


Resulta de utilidad instruir al niño y a los padres en el método de aplicación de los medicamentos tópicos (v. CD-ROM, Patient education sheets, Atopic dermatitis y Wet dressings). El clínico puede explicar que el niño tiene una piel «inmadura y sensible» y que la herencia desempeña un papel en la determinación de esta tendencia, pero que la causa es desconocida. Asimismo, el clínico debe hacer hincapié a los padres sobre el prurito extremo asociado con este trastorno. La gravedad de la sensación de picor es tan grande que el niño se producirá excoriaciones profundas y dolorosas en su esfuerzo para aliviar el prurito. Hay que remarcar que la curación no es posible, pero que es posible conseguir un buen control de forma que el niño pueda vivir una vida normal y confortable. También son de utilidad las medidas para evitar una irritación mayor de la piel (v. cuadros 4.2 y 4.8), sobre todo la evitación del jabón, así como el énfasis en los factores que agravan la dermatitis atópica, en particular la infección bacteriana secundaria de la piel. Hay que informar al paciente y a sus padres de que el principio que subyace al buen control es el uso discrecional de los hidratantes (v. cuadro 4.9) para restablecer la humedad de la piel y protegerla de los agentes en contacto con ella. Utilizando los hidratantes de esta forma se evita la necesidad de glucocorticoides tópicos de alta potencia y de medicamentos esteroideos a largo plazo. El clínico no debe hacer que el paciente o los padres se sientan culpables si se produce un brote de eccema. El tratamiento activo debe reiniciarse inmediatamente. La terapia se dirigirá a aliviar el prurito, sin presionar para que el niño deje de rascarse.









Visitas de seguimiento


La primera visita de seguimiento se hará a los 7-14 días, de forma que se pueda revisar la terapia. A menudo resulta de utilidad en esta ocasión hacer que los padres o el niño muestren cómo aplican la medicación y determinar cuánta se ha utilizado. El uso de la unidad de la punta del dedo (UPD) es un método práctico y eficaz para calcular la cantidad de corticoides tópicos necesarios y utilizados cada día24. Una UPD es la cantidad de pomada o de crema exprimida desde la boquilla de 5 mm de diámetro del tubo de medicación y aplicada desde el pliegue cutáneo distal en la articulación interfalángica distal del dedo índice hasta el extremo de ese dedo (fig. 4.20). Dos UPD representan aproximadamente 1 g de medicación. Una UPD cubre un área de superficie igual al área de dos pal-mas de la mano extendida de un adulto24. También se puede pedir que traigan la medicación prescrita en cada visita para documentar la cantidad utilizada. La evaluación de la respuesta a los antihistamínicos y de la necesidad de antibiótic os puede realizarse en la primera visita de seguimiento. A partir de entonces, serán suficientes las visitas mensuales hasta que el paciente esté utilizando únicamente los hidratantes; después se reevaluará cada 3-6 meses. Los clínicos deben asegurarse de que los pacientes y sus familias saben que el médico estará disponi-ble cuando se produzca un brote de eccema, y se examinará al niño en busca de una infección secundaria en la visita relacionada con dicho brote.
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Fig. 4.20 Unidad de la punta del dedo (UPD). Cantidad de crema o de pomada desde el pliegue distal del dedo hasta la punta.















Dermatitis por contacto


La dermatitis por contacto, o dermatitis que resulta del contacto directo de diversas sustancias con la piel, se divide en dos subtipos: dermatitis por contacto irritativa primaria y dermatitis alérgica por contacto.






Dermatitis por contacto irritativa primaria


Los productos químicos fuertes que penetran la barrera epidérmica rápidamente, los productos químicos más débiles que penetran una barrera epidérmica defectuosa o las sustancias que eliminan los lípidos intercelulares producen inflamación de la piel (dermatitis por contacto irritativa primaria). La forma que se observa con más frecuencia en los niños es la dermatitis del pañal. La dermatitis de piel seca y la DPJ son otras formas que se ven corrientemente en los niños.






Dermatitis del pañal


Características clínicas: se desconoce la incidencia exacta de la dermatitis del pañal, pero se cree que aproximadamente el 20% de todos los lactantes menores de 2 años de edad desarrollan este trastorno en algún momento25,26. Se reconocen cuatro formas clínicas. La más frecuente es la dermatitis irritativa, en la que es habitual la afectación de la superficie convexa de los muslos, las nalgas y el área de la cintura (fig. 4.21). La dermatitis irritativa del pañal se observa más frecuentemente a los 7-12 meses de edad, cuando el volumen de la orina del niño excede la capacidad absorbente del pañal, incluyendo los pañales superabsorbentes. En la segunda forma, la dermatitis se limita al área perianal (fig. 4.22). Esta forma se observa sobre todo en recién nacidos o en niños que han tenido diarrea. La tercera forma se caracteriza por unas ulceraciones superficiales distribuidas a lo largo del área del pañal, incluyendo los genitales. En la cuarta forma, se observa un eritema confluente rojocarne que afecta a los pliegues inguinales y a los genitales, con lesiones ovales satélites en la periferia (fig. 4.23). Esta cuarta forma se ve cuando se produce una invasión secundaria por Candida albicans. A pesar de las principales diferencias en su aspecto clínico, las cuatro formas comparten una patogenia similar.
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Fig. 4.21 Dermatitis del pañal de tipo irritativo.








[image: image]

Fig. 4.22 Enrojecimiento perianal y erosiones superficiales en una dermatitis del pañal secundaria a una diarrea.
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Fig. 4.23 Candidiasis en el área del pañal. Se puede obtener un cultivo positivo de Candida de las pústulas satélites.





Diagnóstico diferencial: la dermatitis atópica o las otras formas de dermatitis pueden comenzar en el área del pañal. En este área pueden darse también, aunque más raramente, la psoriasis, la histiocitosis de las células de Langerhans o la erupción asociada con las inmunodeficiencias hereditarias o con la infección por VIH. En las formas perianales de la dermatitis del pañal, hay que diferenciar a la celulitis perianal y realizar un cultivo bacteriano.


Patogenia: la dermatitis por pañal es el resultado de un contacto prolongado de la orina o las heces con la piel en el área del pañal25-27. Las heces son responsables de la distribución perianal, mientras que la orina lo es de las lesiones en los muslos y la banda de la cintura. La oclusión hermética de las heces y la orina por la cubierta de los pañales aumenta la penetración de estas sustancias alcalinas a través de la barrera epidérmica. El contacto prolongado con el agua es clave para la génesis de la dermatitis. El amoníaco por sí mismo no es responsable de la dermatitis. Si la dermatitis por pañal está presente durante más de 3 días, es probable que haya una invasión secundaria por C. albicans de las áreas inflamatorias de la piel.


Tratamiento: la base de todos los programas de tratamiento es eliminar los agentes de contacto (orina y heces) de la superficie cutánea y eliminar la maceración manteniendo el área del pañal seca28. La hidratación de la piel del pañal con una pomada grasa reduce la gravedad de la dermatitis por pañal y puede proteger a la piel de la orina y las heces. Los cambios de pañal muy frecuentes, seguidos de la aplicación de pomada, limitan la maceración y reducen las recidivas. Los cambios de pañal varias horas después de que el niño haya ido a dormir de noche y la reducción de líquidos justo antes de ir a la cama pueden ser beneficiosos. La ropa interior de plástico y la de goma debe evitarse en la medida de lo posible. Puede ser de utilidad dejar que la piel del área del pañal se seque al aire siempre que se pueda, pero se debe evitar que la humedad y la maceración se expongan al aire caliente o seco, como el procedente de un secador de pelo. Cuando se produzca la contaminación por la orina y las heces, se debe irrigar suavemente la piel con agua caliente. En esta zona se debe utilizar la mínima cantidad de jabón. Hay que tener cuidado para no «sobretratar» el área del pañal, porque el exceso de lavado y secado puede provocar una dermatitis irritativa.


La candidiasis en el área del pañal precisa una terapia antifúngica con nistatina o con imidazol. No se recomienda la utilización de cremas o pomadas con corticoides tópicos para la dermatitis del pañal debido al desarrollo de estrías o de granuloma glúteo infantil29. Las recidivas pueden ser frecuentes hasta que no se consiga el control de los esfínteres o se cambie la forma de utilizar el pañal. La incidencia de dermatitis del pañal se reduce con ocho o más cambios de pañal diarios.


Educación del paciente: es esencial reducir la cantidad de orina y heces en contacto con la piel. Los cambios muy frecuentes de pañal y la hidratación de la piel constituyen una mejor prevención, y es necesario prestar una atención especial a los cuidados nocturnos. Puede ser de utilidad hacer que el niño duerma sobre una sabanilla de goma sin pañal. Es de gran ayuda determinar quién va a ser la persona realmente responsable de los cambios del pañal durante la rutina diaria al planificar un programa terapéutico. Entre los 7 y los 12 meses de edad uno de los padres debe comprobar que el pañal esté seco varias horas después de irse a dormir y cambiar al niño si está mojado. También puede ser de ayuda para el niño la restricción de líquidos justo antes de irse a la cama. Hay que decir a los padres que la cura final consiste en el control de los esfínteres con éxito.


Visitas de seguimiento: las visitas rutinarias para el control pediátrico son suficientes para el seguimiento, pero en los casos de una dermatitis del pañal grave puede ser útil una revisión a los 2 días.









Dermatitis por piel seca


Características clínicas: en la dermatitis causada por una piel seca se observa una superficie cutánea áspera y seca con escamas rectangulares que presentan eritema en los bordes de la escama (fig. 4.24). También se observan habitualmente pápulas foliculares cornificadas en las extremidades proximales y las nalgas (queratosis pilar). En ocasiones, la dermatitis se hará coalescente y el paciente presentará un eritema difuso. Lamerse los labios provocará una dermatitis por piel seca (fig. 4.25).
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