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PEDIATRIA INTEGRAL (Programa de Forma-
cion Continuada en Pediatria Extrahospitalaria) es
el 6rgano de Expresion de la Sociedad Espafiola
de Pediatria Extrahospitalaria y Atencion Primaria
(SEPEAP).

PEDIATRIA INTEGRAL publica articulos en
castellano que cubren revisiones clinicas y experi-
mentales en el campo de la Pediatria, incluyendo
aspectos bioquimicos, fisiolégicos y preventivos.
Desde el afio 2020 se realiza la correccion por
pares de todos los articulos de formacién conti-
nuada. En 2021 se inicia la traducciéon de un
articulo de cada nimero al inglés. Acepta contribu-
ciones de todo el mundo bajo la condicién de
haber sido solicitadas por el Comité Ejecutivo de la
revista y de no haber sido publicadas previamente
ni enviadas a otra revista para consideracion.
PEDIATRIA INTEGRAL acepta articulos de revision
(bajo la forma de estado del arte o tépicos de
importancia clinica que repasan la bibliografia
internacional mas relevante), comunicaciones
cortas (incluidas en la seccién de informacion) y
cartas al director (como férum para comentarios y
discusiones acerca de la linea editorial de la
publicacion).

PEDIATRIA INTEGRAL publica, desde 2016,
ocho numeros al afio, y cada volumen se comple-
menta con dos suplementos del programa inte-
grado (casos clinicos, preguntas y respuestas
comentadas) y un nimero extraordinario con las
actividades cientificas del Congreso Anual de la
SEPEAP.

PEDIATRIA INTEGRAL se puede consultar y/o
descargar gratuitamente en formato PDF desde
www.pediatriaintegral.es.

© Reservados todos los derechos. Absoluta-
mente todo el contenido de PEDIATRIA INTEGRAL
(incluyendo titulo, cabecera, mancha, maqueta-
cion, idea, creacion) esta protegido por las leyes
vigentes referidas a los derechos de propiedad
intelectual.

Todos los articulos publicados en PEDIATRIA
INTEGRAL estan protegidos por el Copyright, que
cubre los derechos exclusivos de reproduccion y
distribucion de los mismos. Los derechos de autor
y copia (Copyright) pertenecen a PEDIATRIA
INTEGRAL conforme lo establecido en la Conven-
cién de Berna y la Convencion Internacional del
Copyright. Todos los derechos reservados.
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Ademas de lo establecido especificamente
por las leyes nacionales de derechos de autor y
copia, ninguna parte de esta publicaciéon puede ser
reproducida, almacenada o transmitida de forma
alguna sin el permiso escrito y previo de los
editores titulares del Copyright. Este permiso no es
requerido para copias de resimenes o abstracts,
siempre que se cite la referencia completa. El
fotocopiado mulltiple de los contenidos siempre es
ilegal y es perseguido por ley.

De conformidad con lo dispuesto en el articulo
534 bis del Cédigo Penal vigente en Espafia,
podran ser castigados con penas de multa y
privaciéon de libertad quienes reprodujeren o
plagiaren, en todo o en parte, una obra literaria,
artistica o cientifica fijada en cualquier tipo de
soporte sin la preceptiva autorizacion.

La autorizacién para fotocopiar articulos para
uso interno o personal sera obtenida de la Direc-
cion de PEDIATRIA INTEGRAL. Para librerias y
otros usuarios el permiso de fotocopiado sera
obtenido de Copyright Clearance Center (CCC)
Transactional Reporting Service o sus Agentes (en
Espainia, CEDRO, nimero de asociado: E00464),
mediante el pago por articulo. El consentimiento
para fotocopiado sera otorgado con la condicion
de quien copia pague directamente al centro la
cantidad estimada por copia. Este consentimiento
no sera valido para otras formas de fotocopiado o
reproduccion como distribucién general, reventa,
propdsitos promocionales y publicitarios o para
creacion de nuevos trabajos colectivos, en cuyos
casos debera ser gestionado el permiso directa-
mente con los propietarios de PEDIATRIA
INTEGRAL (SEPEAP). ISI Tear Sheet Service esta
autorizada por la revista para facilitar copias de
articulos sélo para uso privado.

Los contenidos de PEDIATRIA INTEGRAL
pueden ser obtenidos electronicamente a través
del Website de la SEPEAP (www.sepeap.org).

Los editores no podran ser tenidos por
responsables de los posibles errores aparecidos
en la publicacion nitampoco de las consecuencias
que pudieran aparecer por el uso de la informacion
contenida en esta revista. Los autores y editores
realizan un importante esfuerzo para asegurar que
la seleccion de farmacos y sus dosis en los textos
estan en concordancia con la practica y recomen-
daciones actuales en el tiempo de publicacion.
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como los continuos avances en la investigacion,
cambios en las leyes y regulaciones nacionales y el
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lectores deben comprobar por si mismos, en la
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nuevo o de uso infrecuente.

La inclusién de anuncios en PEDIATRIA
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por parte de la publicacion o sus editores.
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Debemos aprovechar la oportunidad que
nos ofrece la formacién en linea para mejorar
nuestra sabiduria cientifica, al permitirnos adquirir
nuevos conocimientos y compartirlos con nuestros
N compafieros, aunque estemos a distancia

J.M. Garrido Pedraz

Neonatdlogo del Hospital Universitario de Salamanca. Profesor

Q Asociado de Pediatria de la USAL. Tutor de residentes de Pediatria

Editorial

LA FORMACION CONTINUADA
A DISTANCIA EN PEDIATRIA

oy en dia, sin ninguna duda, la formacién a distan-
cia constituye uno de los pilares fundamentales de
nuestra manera de crecer como profesionales.

Todos sabemos lo importante que es mantenernos activos
y mejorar nuestros conocimientos. En nuestra carrera pro-
fesional necesitamos actualizarnos y reciclarnos de manera
permanente, y buscar asi la excelencia asistencial para nuestros
pacientes.

Es por ello, que la formacién pedidtrica a distancia debe
tener la calidad como principal fundamento.

En este afio tan especial, vamos a describirlo asi, en el
que nuestras relaciones humanas se han visto comprometidas
y dificultadas por la pandemia, la formacién continuada a
distancia ha presentado un crecimiento exponencial. No es
que haya llegado de nuevo, pues ya estaba entre nosotros,
pero hemos aprendido entre todos a mejorarla y a utilizarla
como una herramienta que, en la situacién actual, ofrece una
ocasién de perfeccionamiento.

La tecnologia nos acerca a nuestros colegas y nos permite
participar e interactuar en multiples e interesantes activida-
des, algo que no seria tan ficil de otra manera. Podemos
mostrarnos muy activos con nuestro concurso y aportacion,
formulando preguntas, aportando opiniones y experiencias.

Podemos, en definitiva, poner nuestros conocimientos,
ideas e investigaciones al servicio de los demds.

Sin caer en la infoxicacién o sobrecarga informativa, no
debemos perder esta manera de formarnos y compaginarla con
las formas presenciales de aprendizaje y difusion de informa-
ci6én para seguir creciendo.

(Cudles son las herramientas de las que
podemos disponer y emplear para una
formacion en linea?

* Congresosy cursos en linea, con un formato parecido a los
presenciales, con: charlas magistrales (masterclass), sim-
posios paralelos, presentacién de comunicaciones orales,
pésteres con defensa o encuentros virtuales en espacios
networking.

* Webinars o seminarios en red, que se llevan a cabo
mediante un sistema de software de conferencia especifico,
generalmente gratuitos, con temdtica de méxima actua-
lidad, impartidos por expertos de reconocido prestigio,
que de otra manera seria casi imposible reunir. Estin en
constante desarrollo, con una amplia oferta y su repercusién
y efectividad se puede conocer estadisticamente mediante
encuestas y evaluaciones posteriores. Seria bueno que en
un futuro se incluyesen, bien como docente o como parti-
cipante, en el espectro curricular.

* Mesas redondas pregrabadas o en directo, en las cuales los
ponentes pueden estar en la misma sala o en sus lugares de
origen.

* Radiodifusién o videodifusién en red o podcats, que se
alojan en canales, pdginas web o plataformas que facilitan
su reproduccion en dispositivos méviles.

*  Workshops o talleres de trabajo, que permiten la simulacién
de situaciones clinicas en tiempo real, mediante el uso de
laboratorios digitales o dispositivos agregados a aparatos
para exploracién (dermatoscopio, otoscopio, estetoscopio,
termémetro...) y su visualizacién a través de aplicaciones
méviles interactivas. Estas mismas aplicaciones son las que
se utilizan en la telemedicina o salud a distancia.
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EDITORIAL

Todos estos instrumentos de comunicacién y formacién
pueden ser facilitados por particulares, pero lo habitual es que
estén patrocinados o subvencionados por diferentes organis-
mos, como: instituciones oficiales (ministerios, hospitales,
universidades, sociedades cientificas de cada especialidad,
colegios de médicos), fundaciones, asociaciones de padres de
pacientes o por la industria farmacéutica o alimenticia. Las
propias empresas organizadoras de eventos procuran aportar
una buena y amplia oferta de proposiciones y contenidos, con
una generosa infraestructura y metodologia, que enriquece
nuestra cultura médico-cientifica.

(Cémo podemos conectar con el universo
e-learning?

Podemos hacerlo de forma sincrénica, con conexién en
tiempo real a los congresos on/ine, videoconferencias o webi-
nars, o bien, de forma asincrénica, conectindonos @ posteriori
a las ediciones grabadas y participando a través de: chats, foros,
formularios o correo electrénico. Esto permite al ponente con-
testar de forma meditada y con tiempo todas las interpelaciones
y cuestiones que se le planteen y a los participantes visionar la
informacién con calma y al ritmo que precisen.

(Cudles son las ventajas y las desventajas
de la formacién a distancia?

Ventajas
Ubicuidad

Desventajas
La propia distancia

Cuando uno quiera
y donde quiera

Deshumanizacién
e impersonal

Oportunidad de asistir
sin desplazarse

Falta de interrelacion
personal

Comodidad

Dependiente de la tecnologia

Autonomia. Itinerario
propio

Exige motivacién y
autodisciplina

Flexibilidad en accesos
y tiempos

Riesgo de desconexion
e inatencion

Ahorro de tiempo
y dinero

Menor enriquecimiento
cultural viajero

Permite mayor nimero
de expertos

Infoxicacién o
sobreinformacion

Canales multiplataforma

Inexperiencia

Facilidad para la
comunicacion

Miedo escénico

;Qué necesitamos para un buen uso
de la formacion en linea?

Es necesario que dispongamos de: ordenadores de sobre-
mesa, portdtiles, zablets o méviles, de una buena conexién a
la red y que adquiramos conocimientos en las tecnologias de
la informacién (TIC), en continuo avance.

Plataformas como zoom, teams, meet..., nos servirdn de
ayuda para nuestras conexiones virtuales.

Como docente en linea, debemos formarnos para llegar
mejor a la audiencia, disefiar bien las conferencias con pre-
sentaciones y videos de calidad, seleccionar los materiales
adecuados con unos criterios explicitos y claros, y ser mds
dindmicos para fomentar la interaccién y la colaboracién entre
los participantes.

Haciendo uso de una pedagogia globalizadora e integra-
dora, que incluya planes de apoyo de las emociones que nos
ayuden a ser creativos y propositivos, podremos contrarrestar
la posible “deshumanizacién” achacable a este tipo de for-
macion.

Como estudiantes o aprendices, algunas claves del éxito
consistirdn en una buena utilizacién y planificacién del
tiempo, y una buena gestién de las expectativas que nos pro-
pongamos.

Volverdn los cursos, los simposios y los congresos presen-
ciales, donde podremos disfrutar de nuestra compafifa mutua
pero, en el mundo tecnificado e invadido por la inmediatez
de las redes sociales, la formacién a distancia permitird com-
plementar la instruccién presencial, credndose formas mixtas
que pueden resultar de gran utilidad.

Estamos ante un importante reto con una gran produccién
cientifica, tanto de tipo individual como de grupo.

Todavia tenemos mucho margen para seguir creciendo.
Debemos hacerlo con entusiasmo porque la formacion en linea

ha llegado para quedarse.

I{nimoy buen viaje

g Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC
se pueden realizar en “on line” a través de la web:
www.sepeap.org y www.pediatriaintegral.es.
Para conseguir la acreditacién de formacion

continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter unico para todo el sistema
nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los cuestionarios de
acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Dermatitis atopica y dermatitis

seborreica

T. Pozo Romin®*, B. Minguez Rodriguez*™*

*Jefe de Unidad de Dermatologia en el Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.
**Médico Adjunto de Pediatria en el Hospital San Joan de Deu. Barcelona

REIED

La dermatitis atépica es una dermatosis inflamatoria
comun y frecuentemente familiar que, habitualmente,
aparece durante la lactancia o la primera infancia,

y se asocia con frecuencia a otras enfermedades
atopicas, como: asma, rinoconjuntivitis alérgica,
alergias alimentarias o esofagitis eosindfilica.

Es una enfermedad genética compleja con influencias
medioambientales, caracterizada por un prurito
intenso y una evolucién crénica en brotes.

En lactantes y nifios pequefios, se afectan:

mejillas, cuero cabelludo y superficies de extension
de las extremidades; y en nifios mayores y adultos,
las lesiones suelen localizarse en los pliegues

de flexién o en localizaciones especificas, como:
zona perioral, parpados, manos o pies. En la mayoria
de los pacientes, la enfermedad desaparece cuando
Ilega la pubertad, pero también puede aparecer

en la edad adulta.

La dermatitis seborreica es una dermatosis
inflamatoria comun, con una forma clinica del
lactante y otra del adulto. Las lesiones se localizan
en: cuero cabelludo, orejas, cara, parte central

del térax y areas intertriginosas. Hay una relacion
etioldégica con las glandulas sebéaceas activas, las
alteraciones en la composicién del sebo y el género
Malassezia (Pityrosporum).

Abstract

Atopic dermatitis is a common and frequently
familial inflammatory dermatosis, which
usually appears during infancy or early
childhood and is often associated with

other atopic diseases such as asthma,
allergic rhinoconjunctivitis, food allergies

or eosinophilic esophagitis. It is a complex
genetic disease with environmental
influences, characterized by intense pruritus
and a chronic course in flares.

In infants and young children, cheeks, scalp
and extensor surfaces of the extremities are
affected and in older children and adults the
lesions are usually located in the flexion folds,
or in specific locations such as the perioral
area, eyelids, hands or feet. In most patients
the disease disappears when puberty arrives,
but it can also appear in adulthood.
Seborrheic dermatitis is a common
inflammatory dermatosis, with an infantile
and an adult clinical form. Lesions are located
on the scalp, ears, face, central part of the
chest and intertriginous areas. There is an
etiological relationship with active sebaceous
glands, alterations in sebum composition and
the genus Malassezia (Pityrosporum).

Palabras clave: Dermatitis atopica; Eczema; Atopia; Dermatitis seborreica; Malassezia (Pityrosporum).

Key words: Atopic dermatitis; Eczema; Atopy; Seborrheic dermatitis; Malassezia (Pityrosporum).

Dermatitis atopica

Introduccién/definicion

La dermatitis atopica se caracteriza por
brotes de lesiones inflamatorias, prurigi-
nosas, con una distribucion caracteristica
e historia personal y/o familiar de atopia
(rinoconjuntivitis alérgica, asma, alergias
alimentarias, etc.).

gia alimentaria tienen predileccién

por lactantes y nifios pequeios;
mientras que, el asma prevalece en nifios
mayores y la rinoconjuntivitis predo-
mina en los adolescentes. Esta secuencia
caracteristica, dependiente de la edad,
se denomina «marcha atdpica», pero no
siempre ocurre, pudiendo aparecer o no
las enfermedades, y hacerlo simultdnea-
mente o en diferentes momentos.

]'_I a dermatitis atopica (DA) y la aler-

Pediatr Integral 2021; XXV (3): 119-127

Es mis prevalente en nifios (10-20%)
que en adultos (1-3%) y, en el 90% de
los casos, aparece en la infancia (un 45%
durante los 6 primeros meses de vida y
el 60% antes del afio). Al menos, el 50%
de los nifios atépicos mantienen alguna
manifestacién de la enfermedad durante
la adolescencia y el 20% también alguna
manifestacién en la vida adulta®2),

La mayoria de los casos se pueden
considerar como leves, pero un 10% de
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Tabla I. Criterios diagnésticos

de dermatitis atépica (Hanifin
¥y Rajka, 1980)

Criterios mayores
- Prurito
- Morfologia y distribucioén tipica
de las lesiones
« Afectacién facial y de zonas
de extension en nifios
« Liquenificacién en flexuras
en adultos
- Curso crénico y recidivante
- Historia familiar de atopia (asma,
alergia, rinitis y dermatitis atépica)

Criterios menores

- Piel seca (xerosis)

- lIctiosis / exageracion de pliegues
palmares / queratosis pilar

- Test cutaneos de reactividad
inmediata (tipo I) positivos

- Elevacion de valores séricos
de IgE

- Edad precoz de comienzo

- Tendencia a dermatitis
inespecificas en manos y pies

- Tendencia a infecciones cutaneas
(S. aureus y herpes simple) y
déficit de la inmunidad celular

- Eccema del pezén

- Conjuntivitis recidivante

- Queilitis

- Pliegue infraorbitario
de Dennie-Morgan

- Queratocono

- Catarata subcapsular anterior

- Ojeras u oscurecimento facial

- Palidez facial o eritema en cara

- Pitiriasis alba

- Pliegues en parte anterior
de cuello

- Prurito provocado por sudoracién

- Intolerancia a la lana y a los
solventes de las grasas

- Acentuacion perifolicular

- Intolerancia a algunos alimentos

- Dermografismo blanco

- Evolucién influenciada
por factores ambientales
y emocionales

los pacientes sufren una enfermedad
grave y este porcentaje de casos graves
es mds alto en la poblacién adulta. Se
calcula que la prevalencia de la derma-
titis atpica grave en adultos en Espafia
es del 0,08%®).

En las formas mds graves, se altera
el ciclo del suefio y es causa de irritabi-
lidad, lo que afecta, ademds de al rendi-
miento en los estudios o en el deporte, a
la autoestima, las relaciones sociales y las
actividades rutinarias y de ocio.
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Por otro lado, la DA y especialmente
la DA grave, implica un gasto econémico
importante, tanto directo (visitas médi-
cas, coste farmacol6gico) como indirecto
(pérdida de horas lectivas y productivi-
dad), y tanto a nivel personal como para
los sistemas sanitarios, lo que acentia la
necesidad de evaluar su impacto en el
entorno familiar y en el de los cuidadores
de los pacientes. Es necesario reconocer
que se trata de una enfermedad “fami-
liar” més que individual y, como tal, debe
ser valorada®.

Etiopatogenia

Una deficiente funcion de la barrera cuta-
nea, la alteracion de la respuesta inmune,
una alteracion del microbioma cutaneo y
una importante influencia psicosomatica
son los factores etiopatogénicos princi-
pales.

Es una enfermedad genética com-
pleja, con interacciones entre distintos
genes y de estos con el medio ambiente.

En los pacientes con DA, la piel lesio-
nal y, en menor medida, la no lesionada,
presentan una barrera cutdnea defec-
tuosa, con: aumento de la pérdida de
agua trasepidérmica, alteracién de los
lipidos cutdneos, aumento de la prolife-
racién epidérmica, reduccién de la expre-
sién de filagrina, inflamacién y aumento
de receptores de IgE en las células de
Langerhans.

La piel sin lesiones muestra también
perfiles inmunoldgicos diferentes al de la
piel normal (17% mds de células T que
la piel normal y un aumento de la expre-

Figura 1. Dermatitis atépica en fase aguda.

sién de linfocitos Th1, Th2 y Th22). Los
antigenos que atraviesan la piel llegan
a los ganglios (via células dendriticas) y
estimulan la respuesta Th2 con el con-
siguiente aumento de produccion de IgE
y de diversos mediadores procedentes
también de diversas células inflamato-
rias e incluso epidérmicas. La inmuni-
dad mediada por la via Thl (que estd
atenuada) y el sistema inmune innato,
contribuyen a la inflamacién cutinea con
la liberacién de citoquinas y con el déficit
de péptidos antimicrobianos.

Los pacientes con DA muestran
cambios importantes en el microbioma
cutineo, fundamentalmente una dis-
minucién de Staphylococcus Epider-
midis y una colonizacién dominante
de Staphylococcus Aureus (hasta un
90% en las lesiones), que se correlaciona
con la gravedad de la enfermedad. A la
inversa, la recuperacion de la diversidad
del microbioma precede a la resolucién
de los brotes.

Todas estas alteraciones interaccionan
entre si; de forma que: la disfuncién de la
barrera altera el microbioma de la piel y la
respuesta inmune; el microbioma cutdneo
altera la respuesta inmune y la barrera
cutdnea; y, por ltimo, la disregulacion
inmune altera también el microbioma
cutdneo y la funcién barrera de la piel®).

Clinica y diagnéstico

El diagnéstico de la DA es fundamental-
mente clinico y sigue basandose en los
criterios clasicos de Hanifin y Rajka‘®): 3
0 mas criterios mayores, y 3 o mas criterios
menores (Tabla I).

Figura 2. Eccema impetiginizado.



Figura 3. Eccema retroauricular
con fisuracion.

El diagnéstico de la DA es fun-
damentalmente clinico (Figs. 1-5).
Caracteristicamente, las lesiones tipi-
cas de eccema atopico son dreas de piel
eritematosas, a menudo, mal definidas,
con intenso picor, pero la distribucién y
caracteristicas de las mismas cambia con
la edad. Hay también algunas manifesta-
ciones clinicas de la enfermedad, carac-
teristicas, que hay que conocer (Tabla II).

Es importante también distinguir
entre formas: agudas, subagudas y
crénicas, porque el tratamiento tépico
es diferente (Tabla II) y conocer otras
manifestaciones clinicas de la DA, que
son muy frecuentes (Tabla ITT).

DERMATITIS ATOPICA Y DERMATITIS SEBORREICA

Diagnéstico diferencial

La clinica de la DA es muy caracteristica
y la mayoria de los posibles diagnésticos
diferenciales pueden excluirse por la his-
toria clinica (sarna, dermatitis seborreica,
dermatitis de contacto irritativa e ictiosis).

Figura 4. Eccema
labial y perioral.

En algunos casos, puede ser necesaria
la realizacion de biopsias (linfomas cutd-
neos de células T'y psoriasis) o la realiza-
cién de pruebas de contacto (dermatitis
alérgica de contacto o aerotransportada),
o estudios especiales (enfermedades foto-
sensibles, enfermedades por deficien-

Tabla Il. Formas clinicas de dermatitis atopica

Segun la edad

Desde los 3-6 meses
hasta los 2 afios

Desde los 2
a los 12 afios

Las lesiones se localizan en: mejillas, tronco y caras
de extension de extremidades

Las lesiones se localizan tipicamente en: huecos
popliteos y cara anterior de codos, parpados, pliegues

retroauriculares y alrededor de la boca, y aparecen otras
lesiones, como: prurigo, la seudotifia amiantacea en

cuero cabelludo, digitopulpitis, dermatitis plantar juvenil
o dishidrosis. Es, sobre todo, en esta época, cuando hay
que tener en cuenta los criterios menores: queratosis
pilar, dermografismo blanco, pitiriasis alba, tercer pliegue
en parpado inferior (de Dennie- Morgan), prurito con

el ejercicio, xerosis intensa (piel aspera), etc. (Tabla I)

Después
de los 12 afios

Las lesiones no tienen una localizacién preferente y
pueden salir en cualquiera de las previamente descritas

Segun la evolucion

Cursan con: eritema intenso, edema y exudacion,
a veces, se aprecian microvesiculas y, en ocasiones,
hasta ampollas. El prurito es intenso

Eccemas agudos

Eccemas
impetiginizados

Las lesiones de dermatitis atépica pueden
impetiginizarse (especialmente las agudas) y, en
ese caso, sobre las lesiones de eccema, hay costras
amarillentas (melicéricas)

Eccemas subagudos Muestran un eritema menos intenso y “pican menos”.
La exudacién préacticamente ha desaparecido y puede

observarse una ligera descamacioén

Eccemas cronificados
(neurodermitis o
liguen simple crénico)

Son areas de piel con papulas o placas infiltradas,
con intenso prurito y sequedad importante de la piel

Figura 5. Eccema cronificado por el rascado
(neurodermitis).
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Tabla Ill. Otras manifestaciones clinicas de la dermatitis atopica

Prarigo estrofulo

Son brotes de lesiones papulo-vesiculosas (a veces, incluso ampollosas)
distribuidas irregularmente, sobre todo por las extremidades, con intenso picor.
Suele haber un factor desencadenante 24-48 h antes, por ejemplo: picaduras

de insectos

Seudotifia amiantacea

Son agrupaciones de escamas y costras adheridas entre si y a los pelos, como
consecuencia de brotes de eccema en el cuero cabelludo que, muchas veces,

han pasado desapercibidos

Digitopulpitis y dermatitis plantar juvenil

Son fisuras que aparecen en los pulpejos de los dedos de las manos (digitopulpitis)
o de los pies (dermatitis plantar juvenil), sobre todo, en el 1¢r dedo, acompafiadas
de sequedad extrema, que evolucionan de forma crénica y que aparecen al inicio
de la adolescencia, desapareciendo espontaneamente a partir de los 12-13 afios

Dishidrosis o eccema dishidrético

Son brotes de lesiones vesiculosas que aparecen en las caras laterales de los dedos
de las manos y/o de los pies, pudiendo extenderse a las palmas y plantas. Son
lesiones agudas, intensamente pruriginosas, que suelen ceder espontaneamente

en 1-2 semanas. El factor desencadenante, muchas veces, son los cambios bruscos
de temperatura, pero hay que descartar siempre una tifia interdigital que puede ser

también el desencadenante de los brotes

cias del sistema inmune, eritrodermias
por otras causas, etc.). Merece la pena
comentar que la utilidad de las pruebas
de parche atépico que se han utilizado
desde hace 20 afios para el diagnéstico de
alergias alimentarias y aeroalérgenos es
muy reducida, porque aunque son espe-
cificas, no son sensibles, especialmente
en nifios con sintomas gastrointestinales
relacionados con la alergia alimentaria
y, en el caso de los aeroalérgenos que
pudieran desencadenar la DA, no hay
datos suficientes(?8),

Valoracién de la gravedad
de la DA

En los ultimos afios, la valoracién
objetiva de la gravedad de la DA se ha
vuelto especialmente importante en la
clinica diaria, con la aparicién de los
nuevos tratamientos para la DA grave y
su elevado coste, como el criterio funda-
mental para decidir: primero, su admi-
nistracién (limitada a las formas graves y
con falta de respuesta a los tratamientos
clsicos); y, después, la continuidad de
su administracién.

Tabla IV. Escalas de valoracion de la gravedad de la dermatitis atépica mas utilizadas

Eccema Area Severity Index (EASI)

Una escala de valoracién objetiva (por el facultativo) que va de 0 a 72 puntos y
gue contabiliza las lesiones en funcién de 4 regiones del cuerpo (cabeza y cuello,
tronco, extremidades inferiores y superiores), asi como su extensién y gravedad

Scoring atopic dermatitis (SCORAD)

Es una escala de valoracion objetiva (area / intensidad), pero incluye también
una valoracién subjetiva del paciente (picor / suefio) que va de 0 a 103 puntos

Investigator / Physician Global Assessment (IGA / PGA)
Escala objetiva, que nos indica la afectacién global, en un rango que va

de 0 a 4 puntos
Body Surface Area (BSA)

Indica la superficie corporal afectada en términos de porcentaje (de O a 100%)

Visual Analogue Scale (VAS)

Una escala subjetiva en la que el paciente puntua la intensidad del prurito

en una linea que va de 0 a 10 puntos

Dermatology Life Quality Index (DLQI, Children DLQI)
Es un test de 10 preguntas relacionadas con cémo se siente el paciente,
con una puntuacién que va de O a 30 puntos

PEDIATRIA INTEGRAL

Hay maltiples escalas de valoracién
de la enfermedad y de la calidad de
vida, que se usaban fundamentalmente
en investigacién y que ahora se han
trasladado a la préctica clinica habitual,
aunque como ya hemos comentado, solo

ara los pacientes con cuadros graves de
DA®) (Tabla IV).

Conducta a seguir /
Tratamiento

En el manejo de la DA, es tanto o mas
importante el tratamiento de la enferme-
dad, como la prevencion de los factores
que desencadenan los brotes.

Se recomienda: evitar los factores
desencadenantes, usar de forma regular
cremas emolientes y tratar los brotes,
para contener la inflamacién subclinica
y las reagudizaciones sintomaticas(10).

Prevencion

En la prevencién de los brotes, la
educacién de los nifios y de los padres,
aunque consuma mucho tiempo, es par-
ticularmente importante. En un estudio
sobre un programa educacional dirigido
a los propios nifios, el 97% de los que
recibian educacién sobre dermatitis até-
pica, obtenian una disminucién signi-
ficativa del SCORAD (Scoring Atopic
Dermatitis) (TablaIV) a los 6 meses(,

Esta educacién, adem4s de ensefiar las
caracteristicas y evolucién probable de la
enfermedad y las medidas basicas para
prevenir los brotes, debe tener en cuenta
que, en una sociedad como la actual,
en la que “todo el mundo” opina, hay
muchas cosas que no estin demostradas
y que, por tanto, no hay que hacer. Por
ejemplo:

* Solo en pacientes con alergia demos-
frada a alimentos, las dietas de exclu-
sién han demostrado cierta utilidad,
aunque no consiguen controlar al
completo los brotes de DA. Unica-
mente, son fiables las pruebas de pro-
vocacién a doble ciego y controladas
con placebo. Las pruebas de alergia,
RAST y prick test, son positivas en
mis del 40% de los pacientes, sin
que ello tenga relevancia clinica, y
las pruebas epicutineas a alimentos,
que pueden ser Wtiles en pacientes con
RAST'y prick test negativos, aunque
especificas, son poco sensibles.

Con la exclusién de los alérgenos mds

comunes (leche de vaca, huevo, fru-



tos secos, soja y pescado) en nifios de
alto riesgo o en sus madres durante
el embarazo y la lactancia, se ha visto
que, aunque se observa una dismi-
nucién de la prevalencia de atopia
durante los primeros 2 afios de vida,
estas diferencias no se mantienen a
largo plazo. Estas dietas tan restric-
tivas son ademds muy dificiles de
mantener en nifios e incluso pueden
ser perjudiciales (se ha demostrado,
por ej.: el aumento de alergia al caca-
huete al retrasar su introduccién)(12),
Algunos estudios epidemiolégicos
han mostrado una asociacién signi-
ficativa entre la diversidad de comidas
dadas durante el 1¢r afio de vida y la
proteccion frente a la DA®3),

Se recomienda la lactancia materna
exclusiva hasta los 4 meses, como
prevencion frente a la alergia alimen-

DERMATITIS ATOPICA Y DERMATITIS SEBORREICA

taria asociada a la DA, pero con un
nivel de evidencia C; es decir, solo un
escalén por encima de la opinién de
los expertos (D). También, se reco-
mienda la utilizacién de férmulas de
leche hipoalergénicas, cuando no es
posible la lactancia materna, en nifios
con alto riesgo (un pariente de primer
grado con sintomas alérgicos), en este
caso, con un nivel de evidencia algo
mayor (B)®).

Los estudios con prebidticos y pro-
bidticos no son concluyentes en el
momento actual, respecto a si bene-
fician o no(14-16),

*  No se deben aceptar tratamientos no

recomendados por su médico (porque
no han demostrado su eficacia o su
seguridad), como: montelukast (anta-
gonista de leucotrienos), capsaicina
topica, dcidos grasos esenciales (t6picos

Tabla V. Tratamiento topico de la dermatitis atopica

Eccemas agudos

- Fomentos frios o bafios templados con soluciones astringentes y antiinflamatorias
(avena, manzanilla, alquitrén)

- Corticoides en crema o solucién, de media-baja potencia, 1-2 veces/dia

- Cremas hidratantes fluidas, de buena tolerancia

Eccemas impetiginizados

- Fomentos frios con una solucién antiséptica (sulfato de cobre/zinc al 1:1.000
0 permanganato potéasico al 1:10.000) 2-3 veces al dia

- Corticoides de media o baja potencia en crema + antibiético/antiséptico

Eccemas subagudos

- Corticoides de media o baja potencia en crema 1-2 veces al dia, hasta que
mejoren los sintomas

- Tacrélimus o pimecrélimus, 2 veces/dia, inicialmente o cuando se suspenden
los corticoides, para prevenir el “rebote” que suele producir la aplicacién de
corticoides tépicos, hasta 8-10 dias después de la tltima aplicacién de los
mismos

- Cremas hidratantes fluidas, de buena tolerancia

Eccemas crénicos

Es importante insistir al paciente en NO RASCARSE. Sustituir el rascado
por fomentos frios con agua o la aplicacién de cremas hidratantes frias

Los corticoides son el tratamiento de eleccién. Deben ser en pomada o ungiiento,
de media-alta potencia, y aplicarse 1-2 veces/dia, incluso en cura oclusiva si
fuera preciso, durante 8-15 dias

Pomadas o ungtlientos hidratantes varias veces al dia

En cuadros extensos, antes de pasar al tratamiento sistémico, pueden ser Utiles:

El uso de pijamas himedos con emolientes o incluso corticoides de baja-media
potencia

Antibidticos orales (cloxacilina, amoxicilina clavulanico o cefuroxima) de forma
puntual (7-8 dias) ante brotes con lesiones “colonizadas” por Staf. Aureus

Antifangicos tépicos (ketoconazol o ciclopirox olamina) o sistémicos
(itraconazol o fluconazol) en pacientes con afectacién de cabeza y cuello,
y sensibilizacién (IgE especifica) a Malassezia spp.

u orales), fitoterapia (hierbas chinas),
acupuntura, sangre autéloga, biorreso-
nancia, homeopatia, masaje-terapia o
aroma-terapia, bafios de sal y balneo-
terapia, vitaminas y minerales, vitamina
B12 en aceite de aguacate, etc.(10),
No hay evidencias suficientes de
que la utilizacion de antibhistami-
nicos no sedantes reduzcan el picor
en pacientes con DA; sin embargo,
pueden ser utiles antes del ejercicio,
porque disminuyen el picor causado
por la sudoracién. Tampoco, los anti-
histaminicos sedantes, como la hidro-
xicina, parecen controlar los sintomas
de la DA, pero al inducir el suefio,
pueden mejorar el descanso y reducir
el rascado7),

El cuidado de la piel sana es funda-
mental en estos pacientes que presen-
tan alteraciones de la barrera cutdnea y
aumento de la pérdida de agua transe-
pidérmica, por ello: la ducha o el bafio
deben ser cortos (5 minutos) y con agua
tibia; la idea de bafiarse solo 1-2 veces
por semana no es buena, porque aumenta
la proliferacion de Staphylococcus Aureus
en la piel; se deben utilizar jabones poco
irritantes (de avena, hipergrasos, etc.) y
de forma limitada (a las superficies que
pudieran estar mds sucias); el uso de cre-
mas hidratantes o bafios de aceite, dia-
riamente, es esencial; y hay que evitar las
causas de picor y/o brotes, como son el
uso de ropa de lana directamente sobre
la piel o de vestidos o calzado que favo-
rezcan la sudoracién, asi como la exposi-
ci6n a alérgenos clinicamente relevantes
(diagnosticados en los test de alergia).

Cuando las recidivas son frecuentes,
es util aplicar entre los brotes, en las dreas
habitualmente afectadas por la dermatitis
atépica, inhibidores de la calcineurina o
corticoides topicos (dos/tres veces por
semana). Es mds dudosa la utilidad de los
bafios de lejia 2 veces por semana (diver-
sos estudios no han mostrado diferencias
con los bafios solo de agua) y tampoco
hay referencias de la utilidad de la mupi-
rocina nasal en la DA(8),

Tratamiento

El tratamiento antiinflamatorio es necesa-
rio, incluso en la inflamacion subclinica,
para intentar restablecer cuanto antes el
equilibrio en la piel que ha estado infla-
mada.
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Aunque los brotes de eccema tienden
ala curacién espontdnea en 1-2 sema-
nas, es necesario tratar todos los brotes;
porque, si no se hace, tienden a hacerse
subintrantes y las lesiones a extenderse.
El tratamiento debe adaptarse a las
caracteristicas del paciente y al de las
lesiones que presenta y, por ello, vamos
a distinguir una serie de situaciones y
el tratamiento correspondiente en cada
una de ellas(9),

En las formas leves (limitadas a 4-6
localizaciones), el tratamiento antiinfla-
matorio debe ser topico (Tablas Vy VI)
y los corticoides son la primera eleccién,
aunque los inhibidores de la calcineurina
han aumentado las opciones cuando las
lesiones son subagudas.

En las formas graves (con una exten-
sién importante o resistentes al trata-
miento tpico, o con intensa afectacién
de localizaciones especialmente impor-
tantes, como las manos o la cara), es
necesario asociar al tratamiento tdpico,
el tratamiento sistémico: corticoides
orales, ciclosporina, metotrexato, aza-
tioprina, micofenolato mofetilo o foto-
terapia. Desde el 31 de enero de 2020,
estd aprobado también un firmaco bio-
légico, dupilumab, inicialmente solo
para mayores de 12 afios, pero desde el
2 de diciembre de 2020 también para
mayores de 6 afios, que ha demostrado
en nifios, resultados similares a los de
adultos20),

La colonizacién microbiana de
las lesiones y la superinfeccién (Sza-
phylococcus Aureus en todo el cuerpo y
Malassezia furfur en lesiones de cabeza
y cuello) parecen tener un papel en la
exacerbacion de los brotes y justifica la
asociacién de antimicrobianos cuando
estas situaciones se produzcan.

Tratamientos empleados

Los corticoides tdpicos son el trata-
miento antiinflamatorio de primera linea
en todas las fases de la DA, pero espe-
cialmente en las fases agudas. Excepto
en las formas crénicas, donde son nece-
sarios corticoides de alta potencia, tipo
propionato de clobetasol, en el resto suele
ser suficiente con corticoides de baja y
media potencia, como clobetasona (baja
potencia) o aceponato de metilpredniso-
lona (media-alta potencia).

Los inhibidores de la calcineurina
(tacrolimus y pimecrolimus) son la
alternativa a los corticoides tépicos y,
mis cominmente, un complemento
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Tabla VI. Tratamiento tépico de otras manifestaciones de la dermatitis atépica

Prarigo estréfulo

- Corticoides de media-alta potencia + antibidtico (ac. fusidico, gentamicina
0 mupirocina), 2 veces al dia durante 4-5 dias

- Si las lesiones son multiples, asociar un antihistaminico oral (cetirizina,

loratadina)

Seudotifia amiantacea

- Empapar las lesiones con aceite salicilico al 5-10%, dejandolo actuar durante
30-40 minutos, para que se desprendan las escamas conglutinadas y poder
eliminarlas después con el lavado de la cabeza con un champu suave

Digitopulpitis y dermatitis plantar juvenil

- Pomadas o unglientos hidratantes o con urea al 10-15% 1-2 veces al dia durante

meses

- Pueden ser necesarios los corticoides en pomada o ungliento, de media-alta

potencia en las fases iniciales

Dishidrosis o eccema dishidrético

- Fomentos frios con soluciones astringentes (permanganato potasico al 1:10.000,
5 minutos, 2 veces al dia) seguidos de la aplicacion de cremas hidratantes

fluidas, de buena tolerancia

- Se pueden asociar corticoides en crema o solucién, de media-baja potencia,

1-2 veces/dia

de los mismos para reducir sus efectos
adversos. Tacrolimus al 0,1% tiene una
potencia antiinflamatoria similar a la
de un corticoide de mediana potenciay
es claramente superior a pimecrolimus
al 1%.

E! crisaborol al 2% es un inhibi-
dor de la fosfodiesterasa 4, principal-
mente de la 4B, que disminuye la libe-
racién de citoquinas proinflamatorias,
como: TNF, IL12 e IL23. Se ha apro-
bado en mayores de 2 afios por la EMA
(Agencia Europea del Medicamento, 27
de marzo de 2020), aunque no dispone
todavia del preceptivo “informe de posi-
cionamiento terapéutico”. Su uso estd
restringido hasta un maximo del 40% de
la superficie corporal y, hasta ahora, no
se ha demostrado su superioridad frente
a corticoides tépicos o inhibidores de la
calcineurina.

Otros tratamientos tGpicos que han
demostrado su utilidad, como coadyu-
vantes en el tratamiento del prurito, son:
doxepina (antihistaminico), agonistas
tépicos de los receptores cannabinoides,
antagonistas topicos de los receptores
l-opioides o anestésicos tépicos, pero NO
pueden recomendarse de forma rutinaria
por sus efectos adversos o porque su uso
no estd aprobado en la DA.

Los corticoides sistémicos (a dosis no
mayores de 0,5 mg/kg/dia de dosis ini-

cial) producen mejorias ripidas, aunque

temporales, con recidivas répidas, por lo
que se deben usar en cuadros agudos o
cuando es precisa una respuesta rapida.
Es relativamente frecuente la “corti-
cofobia”, tanto por parte de médicos
como de pacientes, lo que exige pararse
a explicar las ventajas y desventajas de
estos firmacos, asi como a un manejo
cuidadoso, especificando bien las dosis
y los tiempos.

La fototerapia (ultravioleta B de
banda estrecha y ultravioleta A1) solo
estd autorizada a partir de 12 afios, pero
es muy util, aunque la necesidad de des-
plazamientos y las dificultades horarias
son un obstdculo, a veces, insuperable.

La ciclosporina es el Gnico firmaco
con indicacién autorizada en Espafa
y el més rapido de accién. Su eficacia
es del 53-95%, pero esta eficacia estd
limitada por sus efectos secundarios a
medio y largo plazo (cansancio, hiper-
plasia gingival, aumento de la tensién
arterial, hipertricosis, insuficiencia
renal, etc.).

La azatioprina o metotrexato, ambos
“off~label” en la DA grave, son firma-
cos tedricamente con una eficacia similar
(26-39% y 42%, respectivamente), que
estin indicados en DA graves. Son lentos
(méds de un mes para empezar a ver mejo-
ria), pero generalmente se toleran bien
durante meses, aunque exigen controles
analiticos periédicos.



Otras alternativas sin indicacion
aprobada para la DA, son: micofeno-
lato mofetilo, alitretinoina (en eccemas
de manos), rituximab, omalizumab,
ustekinumab, tofacitinib o apremilast,
con respuestas escasas o variables.

La inmunoterapia dirigida contra
alérgenos especificos (icaros del polvo o
polenes) puede considerarse en pacientes
sensibilizados con DA grave e historia de
exacerbaciones clinicas tras exposicién a
estos alérgenos.

La psicoterapia puede estar indicada
en pacientes en los que las exacerbaciones
estén relacionadas con episodios de estrés
(exdmenes, problemas de relacién, etc.).

Dupilumab es un anticuerpo mono-
clonal humano que se administra de
forma subcutdnea, bloquea la cadena
alfa comin a IL4 e IL13 y disminuye
no solo la produccién de IgE, sino tam-
bién la respuesta inflamatoria mediada
por células Th2. Estd indicado en formas
graves que no responden a ciclosporina
0 que presentan alguna contraindicacién
para su uso. Dupilumab es el primero de
una serie de nuevos firmacos, que estdn
saliendo ahora, para el tratamiento de
la DA moderada-grave. Algunos ya
estdn aprobados por la EMA, como
baricitinib (pendiente del informe
de posicionamiento terapéutico de la
Agencia Espafiola de Medicamentos y
Productos Sanitarios), y otros todavia no
estdn aprobados o estin todavia en fases
avanzadas de ensayo clinico, que van a
cambiar radicalmente el prondstico de
estos pacientes.

Dermatitis seborreica

Introduccion

La dermatitis seborreica es un eccema fre-
cuente, autolimitado en la infancia y con
una evolucion crénica y recidivante en el
adulto.

La dermatitis seborreica (DS) es
un eccema frecuente, con dos formas
clinicas, la del lactante y la del adulto.
La primera es autolimitada a los pri-
meros 3 meses de vida; mientras que,
la segunda es crénica y, aunque puede
ocurrir en la pubertad, su frecuencia es
mdxima de la cuarta a la sexta décadas de
vida. Esta tltima afecta mas a los hom-
bres que a las mujeres.

DERMATITIS ATOPICA Y DERMATITIS SEBORREICA

Etiopatogenia

Existe una relacion de la dermatitis sebo-
rreica con: sobreproduccion de sebo (sebo-
rrea), alteraciones en la composicion del
mismo y levaduras comensales del género
Malassezia (Pityrosporum).

La etiopatogenia no es plenamente
conocida, pero existe una relacién con:
sobreproduccion de sebo (seborrea), alte-
raciones en la composicién del mismo y
levaduras comensales del género Malas-
sezia (Pityrosporum). En los bebés, el
sebo se produce durante algunas sema-
nas después del nacimiento, y la forma
adulta de 1a DS no se desarrolla antes de
la pubertad, lo que apoya una funcién
de la activacién de las glindulas seba-
ceas por los andrégenos. Sin embargo,
los pacientes con DS pueden tener una
produccion normal de sebo, y los que
tienen una produccién excesiva de sebo
no suelen tener DS. Malassezia Fur-
Jfury otras especies pueden aislarse de
las lesiones de DS, incluida la DS del
lactante, pero no hay una relacién entre
el nimero de levaduras y la gravedad de
la DS (la piel no afectada puede tener
una carga de microorganismos similar
a la de las lesiones). Sin embargo, con
el tratamiento antimicético, las lesiones
cutineas mejoran y la cantidad de leva-
duras desciende y estas vuelven a aumen-
tar cuando se produce una recidiva de la
DS. Se ha descubierto también, que un
componente principal de la microflora
cutdnea residente, el Propionibacterium
acnes, disminuye enormemente en la DS;
asi que, podria estar asociada a un des-
equilibrio de la flora microbiana.

Clinica y diagnéstico

El diagnéstico de la dermatitis seborreica
es clinico. Las lesiones, en general poco
molestas, se localizan en las areas con
abundancia de glandulas sebaceas y, con
menos frecuencia, en pliegues.

Las lesiones son 4reas eritematosas,
en general bien delimitadas, con sen-
sacién untuosa al tacto, y descamacion
suelta y moderada. Es rara la vesiculacién
y formaci6n de costras. Se localiza en las
dreas con abundancia de glindulas seba-
ceas (cuero cabelludo, cara, orejas, region
preesternal) y, con menos frecuencia, en
pliegues, pero pueden producirse formas
generalizadas e incluso eritrodérmicas.

Figura 6. Dermatitis seborreica.
Costra lactea.

Dermatitis seborreica del lactante

Suele comenzar una semana después
del nacimiento y puede persistir durante
varios meses. Al principio, son escamas
grasientas, adheridas al vértex y a la fon-
tanela anterior, que pueden extenderse
a todo el cuero cabelludo (costra lictea)
y a la cara (Fig. 6). Las lesiones de las
axilas, los pliegues inguinales, el cue-
llo y los pliegues retroauriculares suelen
estar mds inflamadas, aunque bien deli-
mitadas. Las lesiones pueden sobrein-
fectarse por Candiday, mis raramente,
por Streptococcus del grupo A. Puede
desarrollarse una erupcién diseminada
de lesiones eritemato-descamativas con
aspecto psoriasiforme, después de una
DS intensamente inflamatoria o sobre-
infectada, especialmente en la zona del
panal.

Dermatitis seborreica del adulto
En cuero cabelludo, las lesiones
se localizan predominantemente en
las regiones parietales y el verzex,
pero también en regién occipital, con
un patrén més difuso. En la cara, las
lesiones se localizan de forma simé-
trica en: pliegues naso-genianos,
cejas y pliegues retroauriculares, pero
también en: la frente, en el borde de
implantacién del cuero cabelludo, en la
regi6én de la glabela y, en ocasiones, en
la cara posterior del cuello, también en
el borde de implantacién del pelo. Las
lesiones no suelen mostrar infiltracién
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y la descamacién es fina y estd suelta.
Las lesiones en el tronco, se localizan
en el drea preesternal (en hombres) y
en el centro de la espalda donde suelen
adoptar una morfologia petaloide. Son
miés raras en axilas. Los brotes de 1-2
semanas de duracién, son mds o menos
recidivantes y, frecuentemente, estdn
relacionadas con el estrés. El prurito
suele ser moderado, pero puede ser
intenso y pueden observarse foliculitis
(por Pityrosporum) e inflamacién de
las glandulas de Meibomio en el tarso
palpebral (meibomitis).

Diagnostico diferencial

El diagnéstico diferencial fundamental de
la dermatitis seborreica es con la dermatitis
atopica.

La DS del lactante se diferencia de
la dermatitis atépica por: su inicio
mds temprano, el patrén de distribu-
cién diferente y la ausencia de prurito,
irritabilidad e insomnio. La dermati-
tis irritativa del parial, estd limitada
al drea del pafal y, habitualmente, no
afecta los pliegues. La candidiasis de
la zona del paial afecta preferente-
mente a los pliegues, con fisuracién
ocasional, y suele haber lesiones saté-
lite alrededor de las lesiones princi-
pales. En la psoriasis invertida de la
zona del pafial, las lesiones estdn mds
infiltradas y delimitadas, y ayuda la
presencia de lesiones tipicas en otras
localizaciones.

La seudotiria amiantdcea (escamas
gruesas similares al amianto, que se
adhieren a mechones de pelo del cuero
cabelludo, de forma irregular) y que
podria confundirse con la costra lictea,
ocurre en la dermatitis atépica y en la
psoriasis.

Otros trastornos infrecuentes, que
también deben considerarse en el diag-
néstico diferencial, sobre todo, en las
formas resistentes al tratamiento, son:
la histiocitosis de células de Langer-
hans, la acrodermatitis enteropdtica 'y
la enfermedad de Leiner. Esta Gltima,
que antes se consideraba la variante
méxima de la DS del lactante, hoy en
dia, se considera una eritrodermia en
el contexto de una inmunodepresion
subyacente.

Otro diagnéstico diferencial, a con-
siderar, sobre todo, en nifios preptbe-
res, y especialmente de raza negra, con
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descamacién en el cuero cabelludo, es
una #isia de la cabeza (por Trichophyton
tonsurans).

La DS del adulto, cuando es extensa
y grave, obliga a descartar la infeccion
por el VIH. El principal diagnéstico
diferencial es con la psoriasis en cuero
cabelludo. En esta, las lesiones son pla-
cas eritematosas cubiertas por escamas
mds blancas y adheridas, sobre todo,
en la regién occipital y regiones tem-
porales.

La pitiriasis simple (caspa) se define
como una descamacién difusa, mis o
menos intensa, del cuero cabelludo y
barba, pero sin eritema ni irritacién
significativos. Este trastorno, frecuente,
puede considerarse la forma mis leve
de dermatitis seborreica del cuero cabe-

lludo.

Tratamiento

El lavado de las lesiones con un champu
de ketoconazol 2% y la aplicacién de una
crema emoliente, son suficientes en la
mayoria de los casos.

Tanto la DS del lactante como la del
adulto responden satisfactoriamente
al lavado con champis suaves y a la
aplicacién de emolientes. La crema o
el champi de ketoconazol (al 2%) o
ciclopirox olamina estd indicada en los
casos mds extensos o persistentes. En
las fases més agudas, pueden utilizarse
ciclos cortos de corticoides tépicos de
baja potencia o inhibidores de la calci-
neurina (aunque su uso no estd apro-
bado en esta indicacién) para suprimir
la inflamacién.

Papel del pediatra
de Atencion Primaria

El papel del pediatra de Atencién Pri-
maria estd en reconocer las formas tipicas
y menos tipicas de ambas enfermedades,
para poder tratarlas cuando se trate de
formas leves o moderadas y remitirlas al
especialista en las formas mds graves, o
que no respondan al tratamiento. En el
caso de la DA, su papel es fundamen-
tal en la prevencién de los brotes, en la
educacion de los pacientes y sus familias
(no hay que olvidar que se trata de una
enfermedad a menudo familiar) y en
el despistaje de las otras enfermedades
que se asocian con la DA (asma, alergia
ambiental, etc.).
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Pone en evidencia cémo hacemos las cosas y lo

que tenemos que mejorar.

6 Cuestionario de Acreditacion
b4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org

¥y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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ig Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Dermatitis atépica y
dermatitis seborreica

1. ¢Cuil delos siguientes signos NO
es un criterio menor de la dermati-

tis atépica (DA)?
a. Signo del 3¢r pliegue de Den-
nie-Morgan.

b. Queratosis pilar.
c. Piel muy blanca.
d. Intolerancia a la lana.

e. Dermografismo blanco.

2. ¢Quéhay que DESCARTAR ante
episodios recidivantes (subintran-
tes) de dishidrosis en los pies?

a. La aplicacién de corticoides
tépicos.
b. Una alergia alimentaria.

c¢. Una sobreinfeccién por Candi-

das.

d. Una sobreinfeccién por Sta-
phylococcus Aureus.

e. Una tifia interdigital.

3. ¢Cuiles el tratamiento INICIAL
en un brote agudo de dermatitis
atépica en la cara?

a. Fomentos frios con manzanilla.

b. Propionato de clobetasol 2 veces

al dia.

c. Antihistaminicos orales.

PEDIATRIA INTEGRAL

d. Todos los anteriores.

e. Ninguno de los anteriores.

4. Anteunas lesiones enla cara de un

lactante de 3 meses, ;qué DATOS
sugieren una dermatitis seborrei-
ca?

a. La presencia de seudotifia
amianticea.

b. Un picor intenso (lesiones de
rascado).

c. Laelevacién de los valores séri-

cos de IgE.

d. La afectacién de los pliegues
naso-genianos.

e. La exudacién de las lesiones.

¢Cuil es el PAPEL del pediatra de
Atencién Primaria en la dermatitis
atopica?

a. Reconocer la enfermedad.

Educar a los pacientes y a los

padres.

c. Prevenir la aparicién de los bro-
tes.

d. Todos los anteriores.

e. Ninguno de los anteriores.

Caso clinico
6. ¢Qué ENFERMEDAD presenta

este paciente?

a. Dermatitis atépica aguda.

b.
c.
d.

€.

Dishidrosis.
Dermatitis plantar juvenil.
Eccema alérgico de contacto.

Tifia pedis interdigital.

¢Cuil podria ser el TRATA-
MIENTO recomendado?

a.

Fomentos frios con perman-
ganato potdsico al 1:10.000,
2 veces al dia.

Corticoides de baja potencia,
2 veces al dia.

Pomadas con urea al 10%, 1-2
veces al dia.

Cremas hidratantes de buena
tolerancia.

Pomadas que asocien corticoi-
des y antibidticos.

. ¢Cuidlesel PRONOSTICO?

a.

Persistencia a lo largo de su
vida.

Curacién espontdnea a partir de
los 13-14 afios.

Evolucién en brotes a lo largo
de su vida.

Curacién tras el tratamiento
adecuado.

Evolucién a un eccema cronifi-
cado (neurodermitis).
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Atopic dermatitis and seborrheic
dermatitis

T. Pozo Romin®*, B. Minguez Rodriguez™

*Lead of the Dermatology Unit at Rio Hortega University Hospital. Valladolid.
**Consultant in Pediatrics at San Joan de Deu Hospital. Barcelona

Abstract

Atopic dermatitis is a common and frequently
familial inflammatory dermatosis, which
usually appears during infancy or early
childhood and is often associated with

other atopic diseases such as asthma,
allergic rhinoconjunctivitis, food allergies

or eosinophilic esophagitis. It is a complex
genetic disease with environmental
influences, characterized by intense pruritus
and a chronic course in flares.

Resumen

La dermatitis atépica es una dermatosis

inflamatoria comun y frecuentemente familiar que,
habitualmente, aparece durante la lactancia o la
primera infancia, y se asocia con frecuencia a otras
enfermedades at6picas, como: asma, rinoconjuntivitis
alérgica, alergias alimentarias o esofagitis
eosindfilica. Es una enfermedad genética compleja
con influencias medioambientales, caracterizada por
un prurito intenso y una evolucién crénica en brotes.
En lactantes y nifios pequefios, se afectan:

In infants and young children, cheeks, scalp
and extensor surfaces of the extremities are
affected and in older children and adults the
lesions are usually located in the flexion folds,
or in specific locations such as the perioral
area, eyelids, hands or feet. In most patients
the disease disappears when puberty arrives,
but it can also appear in adulthood.
Seborrheic dermatitis is a common
inflammatory dermatosis, with an infantile
and an adult clinical form. Lesions are located
on the scalp, ears, face, central part of the
chest and intertriginous areas. There is an
etiological relationship with active sebaceous
glands, alterations in sebum composition and
the genus Malassezia (Pityrosporum).

mejillas, cuero cabelludo y superficies de extension
de las extremidades; y en nifios mayores y adultos,
las lesiones suelen localizarse en los pliegues

de flexién o en localizaciones especificas, como:
zona perioral, parpados, manos o pies. En la mayoria
de los pacientes, la enfermedad desaparece

cuando llega la pubertad, pero también puede

aparecer en la edad adulta.
La dermatitis seborreica es una dermatosis

inflamatoria comun, con una forma clinica del
lactante y otra del adulto. Las lesiones se localizan
en: cuero cabelludo, orejas, cara, parte central

del térax y areas intertriginosas. Hay una relacion
etioldgica con las glandulas sebéaceas activas, las
alteraciones en la composicién del sebo y el género
Malassezia (Pityrosporum).

Key words: Atopic dermatitis; Eczema; Atopy; Seborrheic dermatitis; Malassezia (Pityrosporum).

Palabras clave: Dermatitis atépica; Eczema; Atopia; Dermatitis seborreica; Malassezia (Pityrosporum).

Atopic dermatitis

Introduction / definition

Atopic dermatitis is characterized by fla-
res of inflammatory, itchy lesions, with a
characteristic distribution and personal
and / or family history of atopy (allergic
rhinoconjunctivitis, asthma, food allergies,
etc.).

Atopic dermatitis (AD) and

food allergy have a predilection

for infants and young children;
whereas, asthma prevails in older chil-
dren and rhinoconjunctivitis predomi-
nates in adolescents. This characteris-
tic age-dependent sequence is called
“atopic march”, however, it does not
always manifest, as these diseases may
or may not appear, and do so simulta-
neously or at different ages.

Pediatr Integral 2021; XXV (3): 119-127

It is more prevalent in children (10-
20%) than in adults (1-3%) and, in
90% of cases, it appears in childhood
(45% during the first 6 months of life
and 60% before the first year of life).
At least 50% of atopic children will
continue to express certain manifesta-
tion of the disease during adolescence
and 20% also in adult life@2)

Most of the cases can be considered
mild, but 10% of the patients suffer a
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Table I. Diagnostic criteria for

atopic dermatitis (Hanifin and
Rajka, 1980)

Major criteria
- Pruritus

- Typical morphology and
distribution of lesions

« Facial and extensor involvement
in children

« Flexural lichenification in adults
- Chronic and relapsing course

- Family history of atopy (asthma,
allergy, rhinitis and atopic
dermatitis)

Minor criteria

- Dry skin (xerosis)

- Ichthyosis / palmar fold
exaggeration / keratosis pilaris

- Immediate positive skin test
reactivity (type 1)

- Elevated serum IgE values

- Early age of onset

- Tendency toward non-specific
hands and feet dermatitis

- Susceptibility to cutaneous
infections (S. aureus and herpes
simplex) and deficit of cell-
mediated immunity

- Nipple eczema

- Recurrent conjunctivitis

- Cheilitis

- DennieMorgan infraorbital fold
- Keratoconus

- Anterior subcapsular cataracts
- Orbital or facial darkening

- Facial pallor or facial erythema
- Pityriasis alba

- Anterior neck folds

- ltch caused by sweating

- Intolerance to wool and lipid
solvents

- Perifollicular accentuation
- Intolerance to certain foods
- White dermographism

- Course influenced by
environmental and emotional
factors

severe form which is more prevalent in
the adult population. The prevalence
of severe atopic dermatitis in adults in
Spain is estimated to be 0.08%0).

In the most severe forms, the sleep
cycle is disturbed leading to irritabi-
lity, which affects school and sport
performance, self-esteem, social rela-
tionships, as well as routine and leisure
activities.
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On the other hand, AD, and espe-
cially severe AD, implies a significant
economic expense, both direct (medi-
cal visits, pharmacological cost) and
indirect costs (loss of school hours
and productivity), and both at a perso-
nal level as well as for health systems.
This emphasizes the need to evaluate
its impact on the family environment
and on the patients’ caregivers. Hence,
it should be recognized as a “family”
disease, rather than as an individual
one and, as such, it must be evalua-

ted ™.

Etiopathogenesis

A deficient skin barrier action, an abnor-
mal immune response, alteration of the
cutaneous microbiome and an important
psychosomatic influence are the main etio-
pathogenic factors.

It is a complex genetic disease, with
interactions between different genes
and of these with the environment.

In patients with AD, the lesional
skin and, to a lesser extent, the non-
lesional skin, present a defective cuta-
neous barrier, with: increased transe-
pidermal water loss, alteration of skin
lipids, increased epidermal prolifera-
tion, reduction of Filaggrin expression,
inflammation, and increased number
of IgE receptors on Langerhans cells.

The uninjured skin also shows
different immunological profiles to
normal skin (17% more T cells than
normal skin and increased expression

Figure 1. Atopic dermatitis in the acute phase.

of Th1, Th2 and Th22 lymphocytes).
Antigens that cross the skin reach
the ganglia (via dendritic cells) and
stimulate Th2 response with the con-
sequent increase in the production of
IgE and several other mediators from
various inflammatory and epidermal
cells. Immunity mediated by the Th1
pathway (which is attenuated) and the
innate immune system contribute to
skin inflammation with the release of
cytokines and a deficiency of antimi-
crobial peptides.

Patients with AD show important
changes in skin microbiome, mainly
involving a decrease in Staphylococcus
Epidermidis and a dominant coloniza-
tion of Staphylococcus Aureus (in up to
90% of the lesions), which correlates
with the severity of the disease. Con-
versely, recovery of microbiome diver-
sity precedes resolution of flare-ups.

All these abnormalities interact
with each other; so that: barrier dys-
function alters the skin’s microbiome
and immune response; the skin micro-
biome alters the immune response and
the skin barrier; and, lastly, immune
dysregulation also alters the cutaneous
microbiome and the skin’s barrier
function®),

Manifestations and diagnosis

The diagnosis of AD is mainly clinical and
remains based on the classical criteria des-
cribed by Hanifin and Rajka®): 3 or more
major criteria, and 3 or more minor criteria
(Table I).

Figure 2. Impetiginized eczema.



Figure 3. Retroauricular eczema with
fissuring.

The diagnosis of AD is primarily
clinical (Figs. 1-5). Characteristically,
the typical lesions of atopic eczema
are erythematous areas of skin, often
poorly defined, with intense itching,
although their distribution and charac-
teristics vary with age. There are also
some characteristic clinical manifesta-
tions that must be known (Table II).

It is also important to distinguish
between acute, subacute and chronic
forms, as the topical treatment differs
(Table IT) and to identify other clinical
manifestations of AD, which are very
common (Table III).

Figure 5. Chronic eczema from scratching
(neurodermatitis).

ATOPIC DERMATITIS AND SEBORRHEIC DERMATITIS

Differential diagnosis

The symptoms of AD are highly characte-
ristic, thus most of the possible differential
diagnoses can be excluded by the medical
history (scabies, seborrheic dermatitis,
irritant contact dermatitis and ichthyosis).

Figure 4. Labial
and perioral
eczema.

In some cases, it may be necessary
to perform biopsies (cutaneous T-cell
lymphomas and psoriasis) or to per-
form contact tests (allergic contact or
airborne dermatitis), or special studies
(photosensitive diseases, diseases due

According to age

From 3 - 6 months
to 2 years old

From 2 to
12 years old

After 12 years old

to deficiencies of the immune system,

Table Il. Clinical forms of atopic dermatitis

Lesions are located on: cheeks, trunk, and extensor
surfaces of extremities

Lesions are typically located in: popliteal fossa and
anterior surface of elbows, eyelids, retroauricular folds
and around the mouth, and other lesions appear,

such as: prurigo, Pityriasis amiantacea on the scalp,
digitopulpitis, juvenile plantar dermatitis or dyshidrosis.
It is mainly during this period, when the minor criteria
must be taken into account: keratosis pilaris, white
dermographism, pityriasis alba, third crease in the lower
eyelid (Dennie-Morgan sign), itch with exercise, intense
xerosis (rough skin ), etc. (Table 1)

Lesions do not have a preferential location and can
appear in any of the previously described locations

According to course
Acute eczema

Impetiginized eczema

Subacute eczema

Chronic eczema
(neurodermatitis
or lichen simplex
chronicus)

They present with: intense erythema, edema and
exudation, sometimes microvesicles appear and,
occasionally even blisters. Pruritus is intense

Atopic dermatitis lesions can become impetiginized
(especially acute ones) and, in this case, there are
yellowish (meliceric) crusts over eczema lesions

There is a less intense erythema and “less itching”.
Exudation has practically disappeared and a slight
peeling can be observed

They are areas of skin with infiltrated papules or plagues,
with intense itching and significant dryness of the skin
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Table Ill. Other clinical manifestations of atopic dermatitis

Papular urticaria

They are flares of papulovesicular lesions (sometimes even bullous) irregularly
distributed, especially on the limbs, with intense itching. There is usually a
triggering factor 24 - 48 h before, for instance: insect bites

Pityriasis amiantacea

They are clusters of scales and crusts adhering to each other and to the hairs, as
a result of exacerbations of eczema on the scalp that, often times, have remained

unnoticed

Digitopulpitis and juvenile plantar dermatitis

They are fissures that appear on the pads of the fingers (digitopulpitis) or toes
(juvenile plantar dermatitis), especially on the 1st finger/toe, accompanied

by extreme dryness, which evolve chronically appearing at the beginning of
adolescence, and disappearing spontaneously beyond 12 - 13 years of age

Dyshidrosis or dyshidrotic eczema

They are flares of vesicular lesions that appear on the lateral surfaces of the fingers
and / or toes, and they can spread to the palms and soles. They are acute, intensely
itchy lesions, which usually resolve spontaneously within 1 — 2 weeks. On many
occasions the triggering factor are sudden changes in temperature, but interdigital
ringworm must always be ruled out, as it can also be the trigger for flares

erythroderma due to other causes,
etc.). It is worth mentioning that the
usefulness of atopy patch tests used
in the last 20 years for the diagnosis
of food and aeroallergens allergies is
very limited, because although they
are specific, they are not sensitive. The
latter holds true especially in children
with gastrointestinal symptoms rela-
ted to food allergy and, in the case of
aeroallergens that could trigger AD,
there is insufficient data(?8).

Assessment of AD severity

In recent years, the objective
assessment of the severity of AD has
become especially important in the
daily clinic, with the appearance of
new treatments for severe AD and
their high cost, as the fundamental
criterion for deciding: first, its admi-
nistration (limited to severe forms
and with lack of response to classical
treatments); and, subsequently, the
continuity of its administration.

Table IV. Most widely Used Atopic Dermatitis Severity Rating Scales

Eczema Area Severity Index (EASI)

An objective assessment scale (performed by the physician) that ranges from
0 to 72 points and that counts lesions based on 4 body regions (head and neck,
trunk, lower and upper extremities), as well as their extent and severity

Scoring atopic dermatitis (SCORAD)

It is an objective assessment scale (area / intensity), but it also includes
a subjective assessment of the patient (itching / sleep) that ranges from

0 to 103 points

Investigator / Physician Global Assessment (IGA / PGA)
Objective scale, which indicates the global involvement, in a range that goes from

0 to 4 points
Body Surface Area (BSA)

Indicates the affected body surface in terms of percentage (from O to 100%)

Visual Analogue Scale (VAS)

A subjective scale in which the patient scores the intensity of itching on a linear

scale ranging from O to 10 points

Dermatology Life Quality Index (DLQI, Children DLQI)
It is a 10-question test inquiring about how the patient feels, with a score ranging

from O to 30 points
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There are multiple assessment sca-
les for the disease and quality of life,
which were used primarily in research
and which have now been transferred
to routine clinical practice, although
as we have already mentioned, only
for patients with severe AD clinical
pictures®) (Table IV).

Approach / Treatment

In the management of AD, the treatment
of the disease is as important or more as
the prevention of the factors that trigger
the flare-ups.

Recommendations include: avoi-
ding triggers, making a regular use of
emollient creams and treat flare-ups,
so as to contain subclinical inflam-
mation and symptomatic exacerba-
tions®10),

Prevention

In preventing flare-ups, the educa-
tion of children and parents, although
time consuming, is particularly impor-
tant. A study of an educational pro-
gram for children, showed that 97%
of those who received education on
atopic dermatitis, obtained a signifi-
cant decrease in SCORAD (Scoring
Atopic Dermatitis) (Table IV) after 6
months(D),

In addition to educating on the cha-
racteristics and likely progress of the
disease along with the basic measures
to prevent flares, it must be taken into
account that, in our society where “ever-
yone” has an opinion, there are many
things that are unproven and therefore
must be avoided. For example:

s Only in patients with a proven food
allergy, have exclusion diets pro-
ven certain degree of usefulness,
although unable to fully control AD
flare-ups. Only double-blind, pla-
cebo-controlled provocation tests
are reliable. Allergy tests, RAST
and prick tests, are positive in more
than 40% of patients, without this
involving clinical relevance. Epicu-
taneous tests to foods, which can
be useful in patients with negative
RAST and prick tests, although
specific, they are not very sensitive.
It has been found that the exclu-
sion of the most common allergens
(cow’s milk, eggs, nuts, soy and fish)



in high-risk children or in their
mothers during pregnancy and lac-
tation, decreases the prevalence of
atopy during the first 2 years of life,
although these differences are not
sustained in the long term. These
restrictive diets are very difficult to
maintain overtime in children and
can even turn out to be harmful (for
instance, there is an increase in the
frequency of allergy to peanut by
delaying its introduction)2. Some
epidemiological studies have shown
a significant association between
food diversity given during the 1st
year of life and protection against

AD3),

* Exclusive breastfeeding is recom-

mended up to 4 months of age, as

ATOPIC DERMATITIS AND SEBORRHEIC DERMATITIS

a method to prevent against food
allergy associated with AD, but
with a C level of evidence; that is,
only one notch above experts” opi-
nion (D). Also, in children at high
risk (first-degree relative with aller-
gic symptoms), if breastfeeding is
not possible, the use of hypoaller-
genic milk formulas is recommen-
ded; in this case, with a somewhat
higher level of evidence (B)®.

Studies looking into the potential
benefit of prebiotics and probiotics,
remain currently inconclusive(14-16),
Treatments not recommended by the
doctor should be avoided (as they
have not been proven to be effec-
tive or safe), such as: montelukast
(leukotriene antagonist), topical

capsaicin, essential fatty acids (topi-
cal or oral), phytotherapy (Chinese
herbs), acupuncture, autologous
blood, bioresonance, homeopathy,
massage therapy or aromatherapy,
salt baths and balneotherapy, vita-
mins and minerals, vitamin B12 in
avocado oil, etc.(10),

There is insufficient evidence to
support that the use of non-sedating
antibistamines reduces itching in
patients with AD; however, they
can be useful prior to exercise,
because they reduce the itchiness
caused by sweating. Similarly, seda-
tive antihistamines, such as hydro-
xyzine, do not seem to control AD
symptoms, however, by inducing
sleep, they can improve rest and

Table V. Topical treatment of atopic dermatitis

Acute eczema

- Cold or lukewarm baths with astringent and anti-inflammatory solutions
(oatmeal, chamomile, tar)

- Medium-low potency corticosteroid cream or solution, 1-2 applications / day
- High tolerance fluid moisturizers

Impetiginized eczema

- Cold compresses with an antiseptic solution (1:1,000 copper / zinc sulfate or
1:10,000 potassium permanganate) 2-3 times a day

- Medium or low potency corticosteroid cream + antibiotic / antiseptic

Subacute eczema

- Medium or low potency corticosteroid cream, 1-2 times a day, until symptoms
improve

- Tacrolimus or pimecrolimus, 2 times / day, initially or when corticosteroids are
discontinued, so as to prevent the “rebound” that is usually produced by the

application of topical corticosteroids, up to 8-10 days after the last application
of the latter

- High tolerance fluid moisturizers

Chronic eczema

- It is important to insist that the patient should AVOID SCRATCHING. Replace
scratching with cold compresses with water or the application of cold
moisturizers

- Corticosteroids are the treatment of choice. They should be in the form of
ointment or salve, of medium-high potency, and applied 1-2 times / day, even
in occlusive dressing if necessary, for 8-15 days

- Moisturizing ointments or salves several times a day

- In cases with large extension, before proceeding to systemic treatment,
the following may be useful:

« The use of wet wrap pajamas with emollients or even low-medium strength
corticosteroids

Oral antibiotics (cloxacillin, amoxicillin clavulanate or cefuroxime) on a short
course (7-8 days) in the event of flares with lesions “colonized” by Staph.
Aureus

Topical antifungals (ketoconazole or ciclopirox olamine) or systemic
(itraconazole or fluconazole) in patients with head and neck involvement,
and sensitization (specific IgE) to Malassezia spp.

reduce scratching(1?).

Healthy skin care is essential in these
patients given the alterations in their
skin barrier and increased transepider-
mal water loss, therefore: showers or
baths should be brief (5 minutes) and
with lukewarm water; bathing only
1-2 times a week is not a good idea,
because it increases the skin proli-
feration of Staphylococcus Aureus;
mildly irritating soaps should be used
(oatmeal, oil soaps, etc.) and limited
in extension (to surfaces that could be
dirtier); the use of daily moisturizers or
oil baths is essential; and the causes of
itching and / or flare-ups must be avoi-
ded, such as the use of wool clothing
directly on the skin as well as clothing
or footwear that promote sweating, as
well as exposure to clinically relevant
allergens (diagnosed in allergy tests ).

When relapses are frequent, it is
useful to apply calcineurin inhibitors
or topical corticosteroids (two / three
times a week) between flares, in the
areas usually affected by atopic derma-
titis. The usefulness of twice weekly
bleach baths is more doubtful (various
studies have shown no differences with
water-only baths) and there are no
references to the usefulness of nasal
mupirocin in AD08).

Treatment

Anti-inflammatory treatment is necessary,
even in subclinical inflammation, in order
to restore the balance in the inflamed skin
as soon as possible.
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Table VI. Topical treatment of other manifestations of atopic dermatitis

Although eczema flare-ups tend
to heal spontaneously within 1-2
weeks, all flare-ups need to be trea-
ted; because, if disregarded, they tend
to become subintrant and spread out.
Treatment must be adapted to the
characteristics of the patient and the
lesions they present and, hence, we
will distinguish various situations with
their corresponding treatment(9).

In mild forms (limited to 4 - 6
sites), anti-inflammatory treatment
should be topical (Tables V and VI)
and corticosteroids are the first choice,
although calcineurin inhibitors are an
option in case of subacute lesions.

In severe forms (with a signifi-
cant extension or resistant to topical
treatment, or with intense involvement
of particularly important areas, such
as the hands or face), it is necessary
to maintain topical treatment and to
add systemic treatment: oral corticos-
teroids, cyclosporine, methotrexate,
azathioprine, mycophenolate mofetil
or phototherapy. Since January 31st,
2020, a biological drug, dupilumab, is
also approved, initially only for chil-
dren over 12 years of age, but from
December 2nd, 2020 also for those over
6 years of age, which has shown results
in children similar to those found in
adults0),

Microbial colonization of lesions
and superinfection (Staphylococcus
Aureus throughout the body and
Malassezia furfur in head and neck
lesions) seem to play a role in exacer-
bating flares and thus, justify the asso-
ciation of antimicrobials when these
situations take place.

Treatments used

Topical corticosteroids are the first-
line anti-inflammatory treatment in
all phases of AD, but especially
in the acute exacerbations. Except in
chronic forms, where high-potency
corticosteroids, such as clobetasol
propionate are necessary, in the rest,
low and medium-potency corticos-
teroids, such as clobetasone (low
potency) or methylprednisolone acepo-
nate (medium-high potency), usually
suffice.

Calcineurin inhibitors (tacrolimus
and pimecrolimus) are the alternative
to topical corticosteroids and, more
commonly nowadays, they are used
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Papular urticaria

- Medium-high potency corticosteroids + antibiotic (fusidic acid, gentamicin
or mupirocin), 2 times a day for 4-5 days

- If the lesions are multiple, associate an oral antihistamine (cetirizine, loratadine)

Pityriasis amiantacea

- Soak the lesions in 5-10% salicylic oil, for 30-40 minutes, so that the
conglutinated scales are detached and the remaining can be subsequently
removed by washing the head with a mild shampoo

Digitopulpitis and juvenile plantar dermatitis

- Moisturizer or 10-15% urea ointments or salves applied 1-2 times a day

for months

- Medium-high potency ointment or salve corticosteroids may be necessary

in the initial phases.

Dyshidrosis or dyshidrotic eczema

- Cold compresses with astringent solutions (1: 10,000 potassium permanganate,
during 5 minutes, 2 times a day) followed by the application of fluid, high

tolerance moisturizers

- Corticosteroids in cream or solution, of medium-low potency, 1-2 times / day can

be used in combined

in association to them so as to reduce
their adverse effects. Tacrolimus 0.1%
has an anti-inflammatory potency
similar to that of a medium-potency
corticosteroid and is clearly superior
to pimecrolimus 1%.

Crisaborole 2% is an inhibitor of
phosphodiesterase 4, mainly 4B,
which acts by reducing the release
of pro-inflammatory cytokines, such
as: TNF, IL12 and IL.23. It has been
approved for children over 2 years of
age by the EMA (European Medicines
Agency, March 27th, 2020), although
it does not yet have the mandatory
“therapeutic positioning report”. Its
use is restricted to a maximum of 40%
of the body surface and, until now, its
superiority against topical corticoste-
roids or calcineurin inhibitors has not
been demonstrated.

Other topical treatments that have
demonstrated their usefulness, as adju-
vants in the treatment of pruritus, are:
doxepin (antihistamine), topical ago-
nists of cannabinoid receptors, topi-
cal antagonists of I-opioid receptors or
topical anesthetics, but they are NOT
to be routinely recommended given
their adverse effects, but also because
its use is not approved for AD.

Systemic corticosteroids (at initial

doses no greater than 0.5 mg/kg/

day) produce rapid, albeit temporary,
improvements with prompt relapses,
which is why they should be used in
acute exacerbations or when a quick
response is required. “Corticophobia”
is relatively frequent, both among
doctors and patients, which requires
pausing to explain the advantages and
disadvantages of these drugs, as well
as careful managing, clearly specifying
the dose and duration.

Phototherapy (narrow band ultra-
violet B and ultraviolet A1) is only
authorized from 12 years old onwards,
but it is very useful, although the need
to travel and time schedule difficulties
are an obstacle, sometimes insurmou-
ntable.

Cyclosporine is the only drug with
authorized indication in Spain and
the fastest acting one. Its efficacy is
53-95%, but this efficacy is limited by
its medium and long-term side effects
(fatigue, gingival hyperplasia, increa-
sed blood pressure, hypertrichosis,
kidney failure, etc.).

Azathioprine or methotrexate, both
of them used off~/abel in severe AD,
are drugs with theoretically similar
efficacy (26-39% and 42%, respec-
tively), which are indicated in severe
cases of AD. They are slow acting (it
takes more than a month for improve-



ment to be noticeable), but are genera-
lly well tolerated for months, although
they require periodic analytical tests.

Other alternatives without approved
indication for AD, are: mycophenolate
mofetil, alitretinoin (for hand eczema),
rituximab, omalizumab, ustekinumab,
tofacitinib or apremilast, with scarce or
variable response.

Targeted immunotherapy against
specific allergens (dust mites or pollens)
can be considered in sensitized patients
with severe AD and a history of clini-
cal exacerbations following exposure to
these allergens.

Psychotherapy may be indicated in
patients in whom exacerbations are
related to episodes of stress (exams,
relationship problems, etc.).

Dupilumab is a human monoclonal
antibody that is administered subcu-
taneously. It blocks the alpha chain
common to IL4 and IL13 and decrea-
ses not only the production of IgE,
but also the inflammatory response
mediated by Th2 cells. It is indicated
in severe forms that do not respond
to cyclosporine or that present some
contraindication to its use. Dupilu-
mab is the first in a series of new
drugs, which are being released now
for the treatment of moderate-severe
AD. Some have already been appro-
ved by the EMA, such as baricitinib
(which has the therapeutic positio-
ning report of the Spanish Agency
for Medicines and Health Products
pending), and others that have not yet
been approved or are still in advan-
ced stages of clinical trials, which
will radically modify the prognosis
of these patients.

Seborrheic dermatitis

Introduction

Seborrheic dermatitis is a common eczema,
self-limited in childhood and with a chronic
and relapsing course in adults.

Seborrheic dermatitis (SD) is a
common eczema, with two clinical
forms, the one found in the infant and
that of the adult. The first is self-limi-
ted to the first 3 months of life; while,
the second is chronic and, although it
can present in puberty, its frequency
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is highest during the fourth to sixth
decades of life. The latter affects men
more than women.

Etiopathogenesis

There is a relationship between seborrheic
dermatitis and: overproduction of sebum
(seborrhea), alterations in its composition
and commensal yeasts of the genus Malas-
sezia (Pityrosporum).

The etiopathogenesis is not fully
known, but there is a relationship
with: overproduction of sebum (sebo-
rrhea), alterations in its composition
and commensal yeasts of the genus
Malassezia (Pityrosporum). In babies,
sebum is produced for a few weeks
after birth, and the adult form of
SD does not develop before puberty,
supporting a role of androgens in the
activation of the sebaceous glands.
However, patients with SD may have
normal sebum production, and those
with excessive sebum production usua-
lly do not have SD. Malassezia Fur-
Jfur and other species can be isolated
from SD lesions, including infant SD,
but there is no relationship between
the number of yeasts and the severity
of SD (unaffected skin may have a
microorganism load similar to that
of lesions). Anyhow, with antifungal
treatment, skin lesions improve and
the number of yeasts decreases and,
these increase again when SD relap-
ses. It has also been discovered that a
major component of the resident skin
microflora, Propionibacterium acnes,
is greatly diminished in SD; thus, it
could be associated with an imbalance
of the microbial flora.

Clinical presentation
and diagnosis

The diagnosis of seborrheic dermatitis is a
clinical one. The lesions, generally not very
bothersome, are located in areas with an
abundance of sebaceous glands and, less
frequently, in skinfolds.

The lesions consist of erythematous
areas, generally well defined, with an
unctuous sensation to the touch, and
loose and moderate scaling. Vesicula-
tion and crusting are rare to find. It
is located in areas with an abundance

Figure 6.Seborrheic dermatitis. Cradle cap.

of sebaceous glands (scalp, face, ears,
presternal region) and, less frequently,
in folds, but generalized and even
erythrodermic forms can occur.

Seborrheic dermatitis of the infant

It usually begins a week after birth
and can persist for several months.
Initially, they are greasy scales, atta-
ched to the vertex and anterior fon-
tanel, which can spread to the entire
scalp (cradle cap) and face (Fig. 6).
Lesions in armpits, inguinal folds,
neck, and retroauricular folds are
usually more inflamed, although well
defined. Lesions may become superin-
fected by Candida and, more rarely,
by group A Streptococcus. A wides-
pread rash of psoriasiform-appearing
erythematous-scaly lesions may deve-
lop after an intensely inflammatory
or superinfected SD, especially in the
diaper area.

Seborrheic dermatitis in adults

In the scalp, the lesions are predo-
minantly located in the parietal and
vertex regions, but also in the occipital
region, with a quite diffuse pattern.
On the face, the lesions are located
symmetrically in: nasogenial folds,
eyebrows and retroauricular folds, but
also in: the forehead, on the implanta-
tion edge of the scalp, in the glabella
region and, occasionally, on the back of
the neck, and also on the hairline. The
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lesions are not usually infiltrated and
the scaling is fine and loose. Lesions
on the trunk are located in the pres-
ternal area (in men) and in the center
of the back where they tend to adopt
a petaloid morphology. They are rarer
in the armpits. Flare-ups lasting 1-2
weeks are more or less recurrent and
they are frequently related to stress.
Pruritus is usually moderate, but may
be severe, and folliculitis (Pityrospo-
rum) and inflammation of the mei-
bomian glands in the palpebral tarsus
(meibomitis) may be seen.

Differential diagnosis

The main differential diagnosis of seborr-
heic dermatitis is with atopic dermatitis.

Infantile SD differs from atopic
dermatitis by: its earlier onset, the
different distribution pattern and the
absence of itching, irritability and
insomnia. Irritant diaper rash is limi-
ted to the diaper area and usually does
not affect the folds. Yeasz (Candida)
diaper rash preferentially affects the
folds, with occasional fissuring, and
satellite lesions are usually present
around the main lesions. In inverted
psoriasis of the diaper area, the lesions
are more infiltrated and demarcated,
and the presence of typical lesions in
other locations aids in the diagnosis.

Pityriasis amiantacea (thick asbes-
tos-like flakes which adhere to strands
of hair on the scalp, in an irregular
shape) which could be confused with
cradle cap, occurs in atopic dermatitis
and psoriasis.

Other rare disorders, which must
also be considered in the differential
diagnosis, especially in treatment-
resistant forms, are: Langerbans cell
histiocytosis, acrodermatitis entero-
pathica, and Leiner’s disease. The lat-
ter, previously considered the maximal
expression variant of infantile SD, is
now considered erythroderma in the
context of underlying immunosup-
pression.

Another differential diagnosis, to
be considered especially in prepubertal
children, and primarily in black ethni-
city, with scaling of the scalp, is tinea
capitis (due to Trichophyton tonsurans).

When SD is extensive and severe in
adults, HIV infection should be ruled
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out. The main differential diagnosis is
with psoriasis of the scalp. In this case,
the lesions are erythematous plaques
covered by whiter and adherent scales,
especially in the occipital and temporal
regions.

Pityriasis simplex (dandruff) is
defined as a diffuse, more or less
intense, flaking of the scalp and beard,
but without significant erythema or
irritation. This common disorder can
be considered the mildest form of
seborrheic dermatitis of the scalp.

Treatment

Washing the lesions with a 2% ketocona-
zole shampoo and the application of an
emollient cream suffice in most cases.

Both, infantile and adult forms of
SD satisfactorily respond to washing
with mild shampoos and application
of emollients. Ketoconazole (2%) or
ciclopirox olamine cream or sham-
poo is indicated in more extensive
or persistent cases. In acute phases,
short courses of low-potency topical
corticosteroids or calcineurin inhibi-
tors (although not approved for this
indication) can be used to suppress
inflammation.

The role of the Primary Care
pediatrician

The role of the Primary Care pedia-
trician is to recognize the typical and
less typical forms of both diseases, in
order to be able to treat mild or mode-
rate forms, and refer the most serious
forms or those that do not respond to
treatment to the specialist. In the case
of AD, he plays a fundamental role
in the prevention of flare-ups, in the
education of patients and their families
(it should not be forgotten that it is
often a familial disease) as well as in
screening for other diseases associa-
ted with AD (asthma, environmental

allergy, etc.).
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Atopic dermatitis and
seborrheic dermatitis

1. Which of the following is NOT a
minor criterion for atopic derma-

titis (AD)?

a. Dennie-Morgan’s fold sign.
b. Keratosis pilaris.

c. Very pale skin

d. Wool intolerance.

e. White dermographism.

2. Whatshould be DISCARDED in
the event of recurrent (subintrant)
dyshidrotic episodes of the feet?

a. The application of topical cor-
ticosteroids.

b. Food allergy.
c. Candida superinfection.

d. Staphylococcus Aureus superin-
fection.

e. An interdigital ringworm.

3. Whatis the INITIAL treatment
in an acute flare of atopic derma-
titis on the face?

a. Cold compresses with chamo-
mile.

b. Clobetasol propionate applied
2 times a day.
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c. Oral antihistamines.
d. All of the above.

e. None of the above.

What DATA suggests seborrheic
dermatitis in a 3-month-old infant
with lesions on the face?

a. The presence of Pityriasis
amiantacea.

b. Intense itch (scratching lesions).

c. Elevation of serum IgE concen-
trations.

d. Involvement of the nasogenian

folds.

e. Exudative lesions.

. Whatis the ROLE of the Primary

Care pediatrician in atopic derma-
titis?

a. Recognizing the disease.

b. Educating patients and parents.

c. Preventing the appearance of
tlares.

d. All of the above.

e. None of the above.

Clinical case
6. What DISEASE does this patient

have

a.

b.

Acute atopic dermatitis.
Dyshidrosis

c. Juvenile plantar dermatitis.

d

€

. Allergic contact eczema.

. Interdigital zinea pedis.

. What could be the recommended

TREATMENT?

a.

Cold compresses with 1: 10,000
potassium permanganate,
applied 2 times a day.

Low potency corticosteroids,
applied 2 times a day.

Ointments containing 10%
urea, applied 1 - 2 times a day.

d. High tolerance moisturizers.

e. Ointments that combine corti-
costeroids and antibiotics.

. What is the PROGNOSIS?

a. Persistence throughout his life.

b. Spontaneous healing after the
age of 13 - 14 years.

c. Flare-up episodes throughout

his life.

Healing after an adequate
treatment.

. To progress towards chronic

eczema (neurodermatitis).
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Resumen

Las anomalias vasculares son un motivo de consulta
muy frecuente en Pediatria y en Dermatologia, que
dada la diversa nomenclatura que se ha usado para
intentar clasificarlas, todavia generan muchas dudas
diagndsticas. Diferenciar entre una lesiéon tumoral

y otra malformativa es importante, puesto que el
abordaje diagndstico, terapéutico y pronéstico va

a ser muy diferente. Las malformaciones vasculares
constituyen anomalias del desarrollo de vasos de
distinto tipo que estan presentes desde el nacimiento
y pueden permanecer toda la vida. Por otro lado, los
tumores son lesiones proliferativas que no siempre son
congénitos, pueden involucionar por si solos y dejar

Abstract

Vascular anomalies represent a highly frequent
reason for consultation in pediatric and dermatology
clinics. There are still many diagnostic queries
among hospital and primary care physicians due to
previously used wide and di-verse nomenclatures
aiming to classify them into a homogeneous group.
Differentiating between a tumor and malformation
is iImportant since the diagnostic and therapeutic
approach will differ, as well as the prognosis.
Vascular malformations result from abnormal
morphogenesis of different types of vessels,

they are present at birth and may remain lifelong.
On the other hand, tumors are proliferative lesions

secuelas estéticas y funcionales. Ambos grupos se
pueden asociar a diversos trastornos con elevada
morbi-mortalidad, por lo que un adecuado
reconocimiento impactara en la vida del afectado.

Los médicos de Atencién Primaria y pediatras son los
facultativos de primera linea que pueden detectar,
desde una simple marca de nacimiento que no requiere
exploraciones complementarias hasta identificar los
casos graves que necesitan intervenciones prioritarias.

that are not always congenital and may involute
rapidly, leaving aesthetic and functional sequelae

in certain cases. Both may be associated to various
diseases of high morbi-mortality, where prompt
recognition is essential. Primary care physicians and
pediatricians represent a first-line detection point
for differentiating between a single birthmark with
no demand of strict follow-up, to recognizing severe
cases where priority intervention is required.

Palabras clave: Anomalias vasculares; Hemangioma; Propranolol; Mancha en vino de Oporto; Sobrecrecimiento.

Key words: Vascular anomalies;

Introduccion

as anomalias vasculares constitu-
L yen un espectro de entidades que

se manifiestan desde temprana
edad y van, desde una simple marca de
nacimiento hasta diversos trastornos con
elevada morbi-mortalidad. La nomen-
clatura empleada para denominar estas
enfermedades ha sido por muchos afios
confusa y, por ello, la Sociedad Inter-
nacional para el estudio de anomalias
vasculares (ISSVA) propone separar
las anomalias vasculares en dos grandes
grupos: los tumores y las malformacio-
nes vasculares (Tabla I). Los avances
en la genética de estas anomalias han
permitido dilucidar las diferentes vias

moleculares alteradas y posibles dianas
terapéuticas.

En este articulo, se revisardn los
tumores y malformaciones vasculares
mds frecuentes en la infancia.

Tumores vasculares benignos
Hemangioma infantil

Los hemangiomas infantiles suelen verse
como una mancha rosada al momento de
nacer, proliferan a las pocas semanas de
vida y se estabilizan alrededor de los 4 a
6 meses; la necesidad de tratamiento va a
depender de la localizacién y de las posi-
bles complicaciones asociadas.

Pediatr Integral 2021; XXV (3): 128.e1-128.e22

Hemangioma; Propranolol; Port wine stain; Overgrowth.

El hemangioma infantil (HI) es el
tumor mis frecuente en la infancia, afec-
tando aproximadamente del 4 al 10% de
lactantes@. Son miés frecuentes en: sexo
femenino y raza caucdsica, nifios prema-
turos, recién nacidos con bajo peso, edad
materna avanzada, gestacién multiple,
placenta previa, y preeclampsia. La
mayoria se localizan en la piel y muco-
sas. Las localizaciones extracutdneas mds
frecuentes son el higado y la via aérea®.

Curso clinico. Los hemangiomas
tienen una historia natural caracteristica
de crecimiento rdpido e involucién, que
permite sospechar el diagndstico. Al naci-
miento, no suelen estar presentes o como
mucho hay una lesién precursora en
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Tabla I. Clasificacion de la ISSVA2 de las anomalias vasculares(!)

Anomalias vasculares

Tumores vasculares

Malformaciones vasculares

Benignos Hemangioma infantil Simples Malformaciones capilares
Hemangioma congénito Malformaciones linfaticas*
— Hemangiomas congénitos Malformaciones venosas*
rapidamente involutivos (RICH)* Malformaciones arteriovenosas
— Hemangiomas congénitos Fistula arteriovenosa
parcialmente involutivos (PICH)
— Hemangiomas congénitos no
involutivos (NICH)
Angioma en penacho*
Granuloma piégeno
Hemangioma de células fusiformes
Hemangioma epiteliode
Otrosb
Lesiones relacionadas®
Localmente  Hemangioendotelioma kaposiforme* Combinadas Dos 0 mas malformaciones vasculares
agresivos o Hemangioendotelioma retiforme (p. ej., Malformacion veno-linfatica*)
“limitrofes”  Angioendotelioma papilar intralinfatico
(Tumor de Dabska)
Hemangioendotelioma compuesto
Hemangioendotelioma De grandes Segln el vaso afectado: linfaticos, venas y/o arterias
pseudomiogénico i vasos Anormalidades en: origen, curso, numero, longitud,
Hemangioendotelioma polimorfo didmetro, comunicaciones aberrantes y persistencia
Sarcoma de Kaposi vasos embrionarios
Malignos Angiosarcoma Asociadas Sindrome de Klippel-Trénaunay
Hemangioendotelioma epiteliode a otras Sindrome de Parkes-Weber
anomalias Sindrome de Servelle-Martorell

Sindrome de Sturge-Weber

Malformacién capilar en extremidad asociada
a hipertrofia congénita no progresiva

Sindrome de Maffucci

Malformacién capilar-macrocefalia

Malformacién capilar-microcefalia

Sindrome CLOVES

Sindrome de Proteus

Sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba
Sindrome CLAPO

*Las lesiones sefialadas pueden estar asociadas con trombocitopenia y/o coagulopatia de consumo.
a|SSVA: Sociedad Internacional para el estudio de anomalias vasculares.

bQtros: hemangioma hobnail, hemangioma microvenular, hemangioma anastomosante, hemangioma glomeruloide, hemangioma
papilar, hiperplasia endotelial papilar intravascular, nédulo angiomatoso epitelioide cutaneo, hemangioma elastolitico adquirido

y angioma esplénico de células litorales.

cLesiones relacionadas: hamartoma angiomatoso ecrino, angioendoteliomatosis reactiva, angiomatosis bacilar.

forma de mécula rosada / telangiectasica
o un drea de vasoconstriccion (Fig. 1A).
Durante las primeras semanas de vida,
inician una fase proliferativa rdpida
hasta los 3-4 meses de edad, seguida de
un periodo de estabilidad y, a partir del
afio de edad, una fase involutiva que se
prolonga hasta los 4-5 afios. La invo-
lucién no es sinénimo de desaparicién,
puesto que puede quedar alguna secuela
en forma de telangiectasias, piel redun-
dante o piel anetodérmical®. Ante un
hemangioma concreto es dificil predecir
la duracién de cada fase. Si bien, los HI
profundos y segmentarios suelen tener
una fase proliferativa mds prolongada,
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hay hemangiomas llamados abortivos
o de proliferacién minima, que tienen
escasa o nula proliferacién (Fig. 1B)©).
El crecimiento tardio, mds all4 del afio
de edad, es inusual aunque estd descrito(®).
Manifestaciones clinicas. El aspecto
de los hemangiomas depende de su pro-
fundidad (superficiales, mixtos y profun-
dos) y de su patrén de distribucion (foca-
les o segmentarios) (Figs. 1C-F)@. Los
HI pueden ser multiples y, en estos casos,
son generalmente focales, por lo que se
denominan multifocales (Fig. 1G).
Asociaciones. Los hemangiomas
segmentarios de la cabeza y cuello, y de
la regién lumbosacra, pueden asociar

alteraciones estructurales subyacentes
que se denominan con los acrénimos
PHACES y LUMBAR/PELVIS/
SACRAL, respectivamente (Figs. 2Ay
By tabla IT). Las alteraciones asociadas
y exploraciones complementarias reco-
mendadas en estos casos, aparecen en la
tabla I17:8). Los hemangiomas segmen-
tarios de la zona de la barba, ademis,
pueden asociar hemangiomas subgléticos
con compromiso de la via drea, especial-
mente los localizados en: labio inferior,
encia inferior, mentdén y cara anterior del
cuello (Figs. 2E y F).

Los nifios con hemangiomas multifo-
cales tienen mayor riesgo de tener heman-



Figura 1. Clasificacion de los hemangiomas infantiles segln la fase de crecimiento, profundidad de los vasos, formay distribucién.

A. Precursor de hemangioma: lesién precursora de un hemangioma infantil en regién lumbar representada por un area de vasoconstriccion;
B. Hemangioma infantil abortivo o de proliferacion minima: se suelen apreciar como una escasa proliferacién de papulas o placas rojizas
con telangiectasias en su superficie; C. Hemangioma focal superficial: clinicamente se ven como papulas o placas de forma redondeada
(focal significa que se puede trazar con un compas), de color rojo brillante con superficie lobulada o lisa; D. Hemangioma focal profundo:
se exponen como tumoraciones azuladas o del color de la piel normal, redondeadas, algunas veces con telangiectasias en su superficie;
E. Hemangioma focal mixto: nédulo focal que tiene un componente superficial rojo brillante y un componente profundo que aporta volumen;
F. Hemangioma segmentario superficial: este hemangioma tiene solo componente superficial rojo, ocupa una superficie geografica de bordes
imprecisos y no podria ser trazado con un compas como los hemangiomas focales; G. Hemangioma multifocal: los HI pueden ser mdltiples,
en estos casos, son generalmente focales, por lo que se denominan multifocales.

-
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Figura 2. Asociaciones y complicaciones de los hemangiomas infantiles. A. Hemangioma infantil segmentario y, en este caso, ulcerado de
mas de 5 cm en la cara. Esta paciente tiene riesgo de sindrome PHACES; B: corte tridimensional de la RM cerebral de la paciente de la
figura 2A, en el que se reportaba estenosis de la arteria carétida izquierda en el segmento cervical y una configuracién alterada del poli-
gono de Willis. También, tenia otras alteraciones en fosa posterior en relaciéon con sindrome de PHACES; C. Sindrome LUMBAR/PELVIS/
SACRAL: hemangioma infantil mixto de méas de 5 cm con defectos de la linea media, localizado en regién lumbar sobre la linea media;
D. Hemangioma ulcerado: se suelen ulcerar en la porcién central. Con frecuencia, se ulceran los que se localizan en areas de roce y trauma,
como: region anogenital, pliegues, labios, frente y nariz; E y F. Hemangioma infantil del area de la barba: pueden ser focales mixtos (E) o
segmentarios (F). Se puede asociar a hemangiomas subgléticos con compromiso de la via area, especialmente los que se localizan en labio
y encia inferior, mentén y cara anterior del cuello. Clinicamente, el paciente puede presentar tos, estridor inspiratorio, ronquera o apneas
obstructivas mientras duerme.
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Tabla Il. Asociaciones de los hemangiomas segmentarios(®

Sindrome PHACES (Posterior fossa malformations/Hemangiomas/Arterial anomalies/Cardiac
defects/Eye abnormalities/Sternal cleft/Supraumbilical raphe syndrome)

Alteraciones

Cerebrales

Cardiacas

Vasculares

Oftalmologicas

Hendidura
esternal o rafe
supraumbilical

Hallazgos

Anomalias de la fosa posterior, sindrome de Dandy-Walker,
hipoplasia o agenesia del cerebelo y anomalias supratentoriales

Defectos del septo interventricular, estenosis pulmonar y venas
pulmonares anémalas

Origen aberrante de la arteria subclavia y coartacién de la aorta

Cataratas congénitas, hipoplasia del iris, atrofia éptica,
alteraciones de los vasos retinianos, alteraciones del disco
optico, colobomas del cristalino y persistencia de la vasculatura
retiniana fetal

Malformaciones del esternén, rafe supraumbilical, maculas
hipopigmentadas centrotoracicas, hoyuelos preesternales
y onfaloceles

Exploraciones complementarias

En todos:
- RM cerebral y cervical

Ecocardiograma (ECoC)
- Si el ECoC esta alterado: resonancia
magnética cardiaca

En todos:
- Ecocardiograma (ECoC)
- Angioresonancia magnética

Valoracion oftalmolégica

Exploracién fisica completa
- Si hay alteraciones: resonancia magnética
toracoabdominal

Otras Hipotiroidismo, hipopituitarismo, déficit de hormona Perfil hormonal completo.
del crecimiento y sordera neurosensorial Valoracion con fonoaudiologia.
Hemangioma infantil con afectacién del area de la barba (S3) Laringoscopia/ Fibrolaringoscopia
(inclusive solo telangiectasias)
- Mayor riesgo de hemangiomas subgléticos y obstruccion
de la via area
Sindrome LUMBAR/PELVIS/SACRAL (Perineal hemangioma/External genitalia malformations/
Lipomyelomeningocele/Vesicorenal abnormalities/Imperforate anus/Skin tag)
Alteraciones Hallazgos Exploraciones complementarias

Disrafia espinal

Perineales

Genitourinarias

Lipomeningocele, médula anclada y lipoma intramedular

Hemangioma infantil segmentario con compromiso extenso de
una o de las dos extremidades

Ano imperforado, ano anterior ectépico y fistula rectoperineal

Reflujo vesicoureteral, rifién Unico, alteraciones de la vejiga
urinaria, genitales externos ambiguos, escroto bifido, hiper
o hipotrofia vulvar

Eco-Dopplera +/-
Resonancia magnética espinal contrastada

Arteriografia y/o venografia

Eco-Doppler +/- Resonancia magnética
pélvica contrastada

Eco-Doppler +/- Resonancia magnética
abdominal contrastada

En casos que se sospeche sindrome PHACES o LUMBAR, se debe hacer un examen fisico completo y, segin las alteraciones
encontradas en cada sistema, se recomienda hacer las exploraciones complementarias incluidas en el apartado correspondiente.
aNo hay consenso si el eco-Doppler normal es suficiente para descartar disrafismo. En los hemangiomas infantiles segmentarios, la
mayoria de autores recomiendan realizar una resonancia magnética entre los 3 a 6 meses de edad. Cuando la lesién se extiende

a la extremidad, se debe complementar el estudio con una arteriografia y/o venografia. Si hay asimetrias de las extremidades, se

recomienda realizar telemetrias.

giomas hepiticos. Por ello, se recomienda
realizar una ecografia hepdtica a los nifios
con 5 o mis hemangiomas focales.

Diagnéstico. El diagnéstico es cli-
nico, por medio de la exploracién fisica
y la historia evolutiva. Los hemangiomas
profundos son los que pueden ofrecer
mis dudas. El estudio anatomopatol-
gico y, sobre todo, el inmunohistoqui-
mico permiten diferenciar el HI de otros
tumores vasculares, ya que es el tnico
tumor vascular que expresa el marcador
GLUT-1, una proteina transportadora
de glucosa®@.
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Diagnéstico diferencial. La lesion
precursora de los HI y los hemangio-
mas “abortivos” se puede confundir
con malformaciones capilares, nevus
anémicos e, inclusive, traumatismos.
Los HI profundos pueden simular un
quiste dermoide, un glioma, un lipoma
o un pilomatrixoma, entre otros. El eco-
Doppler puede ser util en estos casos,
para identificar la naturaleza vascular
de la lesién. En los casos multifocales,
deben diferenciarse de la linfangioendo-
teliomatosis multifocal, el sindrome del
nevus azul en tetina de goma (sindrome

de Bean), los granulomas piogénicos

multiples congénitos y la histiocitosis

de células de Langerhans(@.5).
Tratamiento. La mayoria de los

hemangiomas no requieren tratamiento,

porque involucionan espontineamente.

Sin embargo, entre un 12-20% de los HI

van a requerir tratamiento por compro-

miso estético o funcional. Asi, las indi-
caciones para tratar un HI son:

* HI potencialmente mortal o que
ponga en peligro alguna capacidad
funcional (p. ej.: hemangioma de la
via drea, perioculares, hemangiomas



de gran tamafio, hemangiomas que
impiden la succidn, etc.).

* HI ulcerado (Fig. 2D) con dolor y/o
ausencia de respuesta a las medidas
basicas del cuidado de heridas.

* HI con riesgo de desfiguracién o cica-
trices permanentes. Esta es la indica-
cién de tratamiento mds frecuente y
dificil de tomar, porque obliga a prede-
cir la repercusién psicoldgica o el resi-
duo que va a dejar un hemangioma en
concreto. Por regla general, van a tener
consideracién estética: hemangiomas
de gran tamafio en cualquier localiza-
cién, hemangiomas que afectan la zona
central de la cara y nariz, hemangiomas
que distorsionan los labios o que afec-
tan la areola mamaria. En este sentido,
los hemangiomas segmentarios y los
hemangiomas con un componente
superficial grueso o de borde abrupto,
suelen dejar més secuela™?).

Si bien, todos los HI involucionan,
pueden dejar cambios en el aspecto de
la piel o piel redundante®10,11),

En la actualidad, el propranolol por
via oral es el inico tratamiento aprobado
para esta indicacién. El tratamiento debe
iniciarse idealmente durante el periodo
de crecimiento mds rdpido de los HI;
es decir, entre el primer y el tercer mes
de vida. Si bien, su uso estd aprobado
a partir de las 5 semanas de vida, los
estudios en menores a 5 semanas indi-
can que también es seguro en este grupo
de edad e incluso en los prematuros que
lo requieran. Antes de iniciar el trata-
miento, se debe realizar una exploracién
fisica completa con auscultacién cardio-
pulmonar para descartar alteraciones
del ritmo cardiaco o broncoespasmo. Se
inicia ambulatoriamente a 1 mg/kg divi-
dido en dos dosis, con control de tensién
arterial y frecuencia cardiaca a la hora, y
alas dos horas, para aumentar semanal-
mente, realizando la misma monitoriza-
cién hasta la dosis aprobada de 3 mg/kg/
dia dividida en dos dosis. La respuesta
al propranolol es ripida y pricticamente
universal; de manera que, a veces, se uti-
liza como prueba diagnéstica. E1 60% de
los hemangiomas se resuelven comple-
tamente con 6 meses de tratamiento. Si
la resolucién no es completa, puede ser
util alargar el tratamiento hasta el afio
de edad. Al suspender el tratamiento, es
posible observar una leve recoloracién del
hemangioma o incluso un recrecimiento,
que obligue a reiniciar el medicamento.

Recientemente, el grupo investigador
de hemangiomas (HIG) ha publicado
unas recomendaciones de manejo de los
hemangiomas infantiles durante la pan-
demia del COVID que es extrapolable
a situaciones en las cuales no se pueda
valorar de manera presencial al paciente.
En estos casos, en ciertos pacientes de
bajo riesgo, se puede considerar el inicio
de betabloqueadores sin control presen-
cial de constantes, siempre y cuando
tengamos una exploracién cardiorres-
piratoria normal. En estos casos, se
recomienda iniciar a dosis ms bajas (0,5
mg/kg/dia dividida en dos dosis) para ir
incrementando, cada 3 a 4 dias, de 2 0,5
mg/kg/dia hasta la dosis final aprobada.
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El principal efecto adverso del proprano-
lol es la hipoglucemia que puede suceder
en lactantes pequefios y con ayunos pro-
longados. Por ello, es importante insistir
a los padres que se administre coinci-
diendo con una comida; que no pasen
mds de 6 horas sin ninguna toma y, en
caso de rechazo a la ingesta, suspender el
propanolol. Si hay contraindicacién para
el uso de betabloqueadores o reacciones
adversas en HI de alto riesgo, estdn indi-
cados los corticoides sistémicos(10,11),
Otra alternativa terapéutica no apro-
bada para HI pequefios, superficiales o
muy iniciales, pero que comportan algin
riesgo estético por su localizacion es el
timolol tépico. Se suele emplear colirio

Tabla lll. Clasificacion del riesgo de los Hemangiomas Infantiles (HI) segun la

localizacién y variedad clinica(10)

Nivel de riesgo de los HI

Muy alto

riesgo cabelludo

HI > 5 cm en cara, segmentarios en “area de la barba” o en cuero

- Mayor riesgo de hemangiomas de la via aérea

- Mayor riesgo PHACES

- Mayor riesgo de desfiguracién y cicatrices
HI grandes o segmentarios en regién lumbosacra o perineal

- Mayor riesgo LUMBAR

- Mayor riesgo de desfiguracién y cicatrices
HI multifocales (>5) y hallazgos ecogréficos de hemangiomas

abdominales

- Mayor riesgo de sindrome compartimental abdominal
- Fallo cardiaco congestivo e hipotiroidismo
HI periorbiculares con asimetria del parpado (ptosis, proptosis,

otros)

- Mayor riesgo de astigmatismo, anisometria y ambliopia

Alto riesgo

HI grandes y segmentarios en el tronco o extremidades

- Mayor riesgo de desfiguracién y cicatrices
Cualquier HI facial y del cuero cabelludo >2 cm (>1 cm en menores

de 3 meses)

- Mayor riesgo de desfiguracién y cicatrices
HI del filtrum nasal o labios, inclusive < 1 cm
- Riesgo de distorsion de la anatomia estética facial

Orales

- Pueden sangrar e interferir con la alimentacién
Cuello y cuero cabelludo > 2 cm durante la fase proliferativa
- Riesgo de ulceracion, cicatrizacién anormal y alopecia cicatricial
Mamas y, especialmente, areola mamaria
- Riesgo de cambios permanentes en el desarrollo mamario
y del contorno areolar (p. ej., asimetria)
Hemangioma ulcerado (en cualquier sitio)
- Mayor riesgo de dolor, cicatrizacién, desfiguracion y sangrado

Riesgo
intermedio

HI perineales sin ulceracién
- Mayor riesgo de ulceracion en esta localizacién

HI en extremidades >2 cm, especialmente en fase proliferativa
o transicién abrupta de piel normal/afectada
- Mayor riesgo de dejar secuelas estéticas

Bajo riesgo

HI <2 cm en extremidades, tronco (areas cubiertas por ropa)

HI en extremidades, tronco >2 cm si hay transicién gradual de piel

normal a piel afectada
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Figura 3. Manifestaciones clinicas de otros tumores vasculares diferentes al hemangioma infantil. A. Hemangiomas congénitos rapidamente
involutivos (RICH): se presenta como una tumoracion griseo-violacea con telangiectasias gruesas en su superficie, rodeados por un borde
palido de vasoconstriccion. La superficie es lisa y el centro puede estar ulcerado o atréfico. Los de gran tamafio suelen tener un vaso nutricio
de gran tamafio. Se localizan de predominio en la cabeza y en el cuello o en las extremidades proximales a las articulaciones. Usualmente
son unicos; B. RICH: involucionan rapidamente entre 6 a 18 meses de edad, dejando cambios minimos; C. Hemangiomas congénitos no
involutivos (NICH): se presentan en forma de placa aplanada con telangiectasias gruesas que crecen en proporcion al nifio y permanecen mas
0 menos inmodificados toda la vida; D. Hemangiomas congénitos parcialmente involutivos (PICH): son lesiones que inicialmente son como
RICH y que involucionan rapidamente, pero solo parcialmente, dejando una lesion similar a un NICH (figura 3, E); F. Angioma en penacho:
placa de aspecto vascular similar al RICH, mas sélida e infiltrada con hipertricosis y de superficie irregular con aspecto de “adoquin”. Puede
haber hiperhidrosis localizada y ser dolorosas al tacto; G. Granuloma piégeno: suele manifestarse como una papula rojiza de superficie lisa
y brillante de crecimiento rapido, generalmente pediculadas, que sangran de manera prolongada tras el minimo roce. En algunos casos, la
base angosta se puede estrangular lo que genera necrosis y resolucién de la lesién. Son frecuentes en cabeza y cuello; H. Granuloma pié-
geno: no es infrecuente que aparezcan sobre la superficie de las manchas en vino de Oporto*; I. Hemangioendotelioma kaposiforme: cuando
afecta la piel, se presenta como una lesién Unica tipo placa eritematoviolacea indurada o como una masa sélida y profunda. Se localiza con
mas frecuencia en cuello, tronco y extremidades. *Groesser L, Peterhof E, Evert M, Landthaler M, Berneburg M, Hafner C. BRAF and RAS
Mutations in Sporadic and Secondary Pyogenic Granuloma. J Invest Dermatol. 2016;136(2):481-6.

de timolol al 0,5%, sin sobrepasar dos
gotas dos veces al dia, porque a dosis
superiores se ha demostrado absorcién
sistémica(2). No se recomienda usar en
casos de HI profundos, porque es menos
efectivo y hay mayor riesgo de absorcién
sistémica. La cirugia y la terapia ldser son
opciones, principalmente, para el manejo
de las secuelas, no obstante el liser de
colorante pulsado puede ser ttil para el
manejo de HI ulcerados en combinacién
con el propranolol(10),
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Prevencién. Para prevenir secuelas
o detectar complicaciones asociadas a
los hemangiomas, es muy importante
estratificar a los hemangiomas segun el
riesgo de complicaciones y, en caso de
requerir tratamiento, iniciarlo cuanto
antes (Tabla III). Hay HI que debemos
seguir mds de cerca y/o referir al espe-
cialista, y hay otros que practicamente no
requieren un seguimiento especifico. En
hemangiomas de riesgo, en fase prolife-
rativa temprana, se recomienda segui-

miento clinico cada 10-15 dias, mien-
tras que en hemangiomas estabilizados,
el seguimiento puede ser trimestral(10),
En Pediatria primaria, es muy impor-
tante identificar los hemangiomas que
requieren remisién inmediata al especia-
lista y que exista una via de comunicacién
rapida con el mismo, o con el centro con
experiencia en HI. En este sentido, se ha
publicado un hemangioma referral score
IHReS (www.ihscoring.com/es), que es
una herramienta validada desarrollada con


https://www.ihscoring.com/es

dermatdlogos y pediatras, con el objetivo
de facilitar el reconocimiento de los HI
que requieren derivacién(3). Se tienen en
cuenta: caracteristicas y localizacién del
propio HI, asi como edad del paciente, ya
que no es lo mismo un HI en un lactante
de un mes en plena fase proliferativa, que
un HI en un lactante de 6 meses en el que
es improbable que crezca mds.

Hemangiomas congénitos

Los hemangiomas congénitos a diferen-
cia de los hemangiomas infantiles estan
plenamente desarrollados al nacer y no
responden al tratamiento con propranolol.

Los hemangiomas congénitos
(HC) estdn presentes y desarrollados al
momento de nacer, y son negativos para
el marcador de inmunohistoquimica
GLUT-1. Dependiendo de la historia
natural y de las caracteristicas clinicas,
se reconocen tres formas clinicas de HC:
hemangiomas congénitos rdpidamente
involutivos (RICH), hemangiomas con-
génitos parcialmente involutivos (PICH)
y hemangiomas congénitos no involutivos
(NICH). A pesar de que esta clasificacién
es descriptiva y engloba a la gran mayo-
ria de casos, el espectro es mas amplio,
pues recientemente se han descrito pre-
sentaciones atipicas: formas multifocales;
NICH con crecimiento tardio después de
afios de estabilidad; y comportamientos
inusuales en algunos PICH14.15),

Epidemiologia. Su incidencia es des-
conocida. No tiene predileccién por sexo
ni los factores de riesgo del HI.

Fisiopatologia. Son el resultado de
mutaciones activadoras en mosaico en
GNAQ (GIn209) o GNA11 (GIn209)19),

Manifestaciones clinicas. Se ilustran
en las figuras 3A-E.

Diagnéstico. El diagnéstico es
clinico, por medio de la exploracién
fisica y la historia evolutiva. El estudio
anatomopatolégico no diferencia entre
RICH, NICH o PICH, pero tienen
una histologia diferente de los HI y son
tumores GLUT-1 negativos. El Eco-
Doppler muestra una lesién de flujo
alto e inclusive puede ser detectado de
manera prenatal.

Complicaciones. Los RICH gran-
des pueden causar insuficiencia cardiaca
de alto flujo, también trombocitopenia
transitoria que suele recuperarse en un
plazo de 2-3 semanas y que no debe
confundirse con el fenémeno de Kasa-

bach-Merritt (FKM). En ocasiones,

pueden ulcerarse centralmente y sangrar
profusamente.

Tratamiento. No suelen requerir
tratamiento. No responden ni a corti-
coides ni a propranolol. En los RICH
de gran tamafio o con complicaciones, se
han realizado embolizaciones y también
tratamiento con rapamicina. Las telan-
giectasias residuales se pueden tratar con
liser de colorante pulsado.

Angioma en penacho

El angioma en penacho es de curso
benigno, pero puede causar trombocito-
penia grave y coagulopatia de consumo
(fenémeno de Kasabach-Merritt).

Elangioma en penacho (AP) o angio-
blastoma de Nakagawa es un tumor vas-
cular infrecuente que puede presentarse
de manera congénita o adquirida a tem-
prana edad. Por lo general, se presenta
como una lesion unica en forma de placa
de aspecto vascular y, en ocasiones, con
hipertricosis e hiperhidrosis (Fig. 3F).

Genética. Se han descrito mutacio-
nes somdticas activadoras en GNA14
.614A4>T (p.GIn205Leu) en algunos
casos de AP y de hemangioendotelio-
mas kaposiformes (HEK). Probable-
mente, ambos tumores forman parte del
mismo espectro, siendo el AP el polo
mis benigno.

Curso clinico. Su historia natural es
impredecible. Algunos casos se resuel-
ven de 6 a 24 meses, dejando secuelas
cutineas minimas, mientras que otros
persisten en el tiempo, convirtién-
dose en tumores mis sélidos. Pueden
complicarse con el fenémeno de Kasa-
bach-Merritt (v. mas adelante).

Diagnéstico. El diagnéstico se
sospecha con la clinica, pero requiere
confirmacién histolégica. La histologia
muestra numerosos capilares distribuidos
a manera de nédulos que semejan “bolas
de cafién” o “penachos”. La diferencia-
cién entre el AP y el HEK mds super-
ficial es muchas veces es imposible. Son
negativos para GLUT-1 y positivos para
WT-1, D2-40, PROX1, CD31y CD34.

Diagnéstico diferencial. Deben ser
diferenciados de los miofibromas infan-
tiles, del dermatofibrosarcoma protube-
rans congénito y de otros tumores, asi
como de malformaciones vasculares.

Tratamiento. Los tratamientos con
corticoides sistémicos, aspirina, propra-
nolol y rapamicina tépica, tienen eficacias

variables (v. complicaciones AP y HEK).
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La cirugia es una opcién en determina-
dos casos. Con o sin FKM, la rapamicina
sistémica parece ser efectival?).

Granuloma piégeno

El granuloma piégeno es muy frecuente
en nifos, puede aparecer después de una
herida o picadura, y se caracteriza por cre-
cer rapidamente y ocasionar sangrado con
el minimo roce.

El granuloma piégeno (GP) o heman-
gioma lobular capilar es el segundo
tumor vascular mas frecuente en nifios.
Sibien, se puede manifestar a cualquier
edad, son mis frecuentes en la infancia.
Sus caracteristicas clinicas se exponen
en las figuras 3G y H.

Genética. Se han detectado mutacio-
nes en BRAF, NRAS, GNAQ y otros
genes que activan la via de sefializacién
de la MAPK/ERK.

Diagnéstico. El diagnéstico es clinico.
La histopatologia es muy caracteristica,
con una proliferacién lobular de vasos
capilares separados por septos fibrosos.

Diagnéstico diferencial. Los GP se
deben diferenciar del HI. Pueden con-
fundirse con el nevus de Spitz o con la
leishmaniasis cutdnea.

Complicaciones. Se pueden ulcerar
y sangrar. Son raros los reportes de pre-
sentaciones congénitas atipicas de GP
diseminados con compromiso visceral(18).

Tratamiento. La mayoria de lesio-
nes son pequefias y se pueden resecar
mediante afeitado con curetaje de la base
o bien tratar con laser de colorante pul-
sado, Nd:-YAG o CO2. El timolol tépico
puede ser efectivo en algunos casos.

Tumores vasculares
localmente agresivos

Hemangioendotelioma
kaposiforme (HEK)

El hemangioendotelioma kaposiforme
representa el tumor vascular localmente
agresivo mas frecuente en nifos y puede
complicarse con un fenémeno de Kasa-
bach-Merritt, que ponga en riesgo la vida
del paciente.

El HEK es una neoplasia rara que
puede estar presente, tanto en la piel
(Fig. 3I) como en el hueso, el mediastino
y el retroperitoneo. Comparte ciertas
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas
con el AP y esta frecuentemente asociado

con el FKM.
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Tabla IV. Tipos de malformaciones vasculares y genes descritos(1,39:41)

Tipos Genes
Malformaciones ~ Nevus simple -
CEIEIEES Mancha vino de Oporto GNAQ (183)
Malformacién capilar reticulada PIK3CA, GNA11
Malformacién capilar geogréfica PIK3CA
Malformacién capilar / RASA1
malformacién arteriovenosa
Cutis,n”!armorata telangiectasica GNAII
congenita
Telangiectasias -
Malformaciones ~ Comunes TEK (TIE2)/ PIK3CA
venosas - .
Familiar muco-cutanea
TEK (TIE2)
Sindrome de Bean
Malformacién glomovenosa GLMN

Malformacién cavernosa cerebral

Malformacién vascular intraosea

CCM1 (KRIT1), cCM2
(Malcaverina), CCM3
(PDCD10)

familiar s
Malformacién venosa verrugosa MAP3K3
Otras -
I\_/Ialfo_rmaciones Macroquisticas
[Ineliees Microquisticas PIK3CA
Mixtas
Anomalia linfatica generalizada NRAS
- Linfangiomatosis kaposiforme PIK3CA
Malformacién linfatica en KRAS

sindrome Gorham-Stout

Linfedema primario

GJCZ2, FLT4 (VGFR3),
FOXC2, SOX18, HGF,
METy CCBE1

Malformaciones
arteriovenosas

Malformaciones arteriovenosas
cerebrales y periféricas

Asociadas a telangiectasia
hemorrégica hereditaria (THH)

Genes que intervienen en
la via de sefalizacion de
RAS-MAPK-ERK (KRAS,
NRAS, BRAFy MAP2K1)

ENG, ALK1

Epidemiologia. Se estima que estd
presente en 0,9 de cada 100.000 nacidos
vivos. No tiene predileccién por sexo. El
93% de los HEK se dan en la infancia.
E160% de los casos se inicia en el primer
mes de vida. Puede ser congénito(19).

Diagnéstico. Ante la sospecha cli-
nica, requiere confirmacién histolégica.
La anatomia patol(’)gica muestra una pro-
liferacién de células fusiformes que infil-
tran dermis y tejido celular subcutdneo.
Su extension puede llegar hasta fascia y
el muasculo. Es un tumor GLUT-1 nega-
tivo. Aligual que el AP, es positivo para
D2-40 y PROX1.
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Complicaciones de AP y HEK.
En la infancia, algunos AP y HEK
pueden desarrollar una coagulopatia
de curso agresivo, caracterizada por
trombocitopenia grave por: atrapa-
miento plaquetario, hipofibrinogene-
mia de consumo y anemia hemolitica
microangiopidtica, que se conoce como
FKM. Esta complicacién, que ocurre
en el 71% de los casos de HEK, es m4s
comuin en tumores de gran tamafio y
retroperitoneales. Se debe sospechar
ante el incremento subito del tamafio
tumoral y la aparicién de petequias, y
equimosis. El tratamiento consiste en

medidas de soporte. La transfusién de
concentrados de plaquetas debe evitarse
por la accién angiogénica de los factores
de crecimiento plaquetarios. El uso de
corticoides es discutible. Las mejores
respuestas terapéuticas se reportan con:
rapamicina, vincristina, antiagregantes
e interferén a-2a y 2b, que ya no se uti-
liza por riesgo de paraparesia espdstica
en nifios pequefios®9).

Tratamiento. Algunos HEK dis-
minuyen de tamafio, pero la resolucién
completa es poco comun. La cirugia es
el tratamiento de eleccién cuando sea
posible. La rapamicina sistémica puede
ser una buena alternativa terapéutica?).

Malformaciones vasculares

Las malformaciones vasculares son ano-
malias del desarrollo, por lo que suelen
estar presentes desde el nacimiento y per-
sisten hasta la vida adulta. Se clasifican
en: simples, combinadas, de grandes vasos
y asociadas a otras anomalias.

Las malformaciones vasculares son
el resultado de errores en la morfogé-
nesis embrionaria de: capilares, venas,
arterias y vasos linfaticos (Tabla IV).
La apariencia clinica, la historia natu-
ral, las manifestaciones asociadas y
el abordaje diagnéstico y terapéutico
dependen del tipo de vaso afectado y
del compromiso cutineo o extracutdneo
de la anomalia. Son lesiones que per-
manecen toda la vida y con el tiempo
pueden empeorar.

El reciente descubrimiento de los
genes incluidos en la tabla IV y de las
diferentes vias de sefializacién que
intervienen en su desarrollo, ha per-
mitido entender con mayor claridad su
naturaleza, asi como la posibilidad de
desarrollar terapias dirigidas para tratar
entidades que se crefan incurables.

Malformaciones capilares

Las malformaciones capilares son un
motivo de consulta muy frecuente en der-
matologia pediatrica. Las manchas en vino
de Oporto y las manchas salmén son las
malformaciones capilares mas frecuentes,
pero no las Unicas. Se pueden tratar con
laseres vasculares.

Las malformaciones capilares (MC)
son un motivo de consulta muy frecuente.
Representan vasos capilares hamartoma-
tosos presentes desde el nacimiento y que



Figura 4. Manifestaciones clinicas de las malformaciones capilares. A. Mancha salmén: se aprecia como una méacula rosada de bordes mal definidos.
Se localiza con frecuencia en: parpados, en el centro de la frente, filtrum nasal, alrededor de las alas nasales, vertex, nucay espalda, particularmente
en la region lumbosacra, cuando se presenta de forma aislada, es un marcador de bajo riesgo para disrafismo; B. Mancha en vino de Oporto: son
manchas sélidas, de forma y tamafio variables. El color oscila entre rosa y rojo azulado, y pueden aparecer en cualquier localizacién; C. Malforma-
cion capilar reticular: se presenta como una méacula eritematoviolédcea de aspecto parcheado o reticulado con bordes imprecisos y tenues. Pueden
ocupar territorios extensos como en este caso, que se distribuye en el hemitérax izquierdo y extremidad ipsilateral; D. Malformacion capilar reticular:
En esta imagen, se distribuye de manera extensa en la extremidad inferior derecha sin sobrecrecimiento asociado; E. Malformacion capilar reticu-
lar: En esta imagen se distribuye de manera extensa en la extremidad inferior derecha sin sobrecrecimiento asociado; F. Malformacion capilar difusa
con sobrecrecimiento (DCMO, siglas correspondientes en inglés a Diffuse Capillary Malformation with Overgrowth): Ademas de la malformacién capilar
reticulada los pacientes cursan con sobrecrecimiento de tejidos blandos y huesos. La mayoria tienen Gnicamente sobrecrecimiento en una extremi-
dad; G Malformacion capilar asociada con hipocrecimiento (CMU, siglas correspondientes en inglés a Capillary Malformation with Undergrowth): En
contraste al DCMO la MCR se asocia a hipocrecimiento de la extremidad afectada; H. Malformacién capilar geografica: maculas o placas de color
vino tinto o violaceas que se describen como: “geograficas”, porque tienen bordes muy bien delimitados e irregulares que remedan un mapa. Hay
vesiculas linfaticas en la superficie. Este paciente tiene ademas alteraciones del sistema venoso, que se aprecian en la fotografia, y sobrecrecimiento
(sindrome de Klippel-Trénaunay); I. Malformacién capilar- malformacion arteriovenosa: se ven como maculas de color rosado péalido o parduzco con
formas redondeadas u ovaladas y didametros diversos. A menudo, hay alguna lesién de mayor tamafio que suele estar mas caliente a la palpacién,
como se ve en el hemitérax superior derecho de esta paciente. Es caracteristica la presencia de un halo blanquecino periférico (manchas de Bier);
J. Cutis marmorata telangiectasica congénita: se caracteriza por la presencia de maculas reticuladas azuladas que remedan una /ivedo reticularis
con algln grado de atrofia focal sobre las maculas. Se localizan, por lo general, en extremidades inferiores y en tronco; K. Cutis marmorata telan-
giectasica congénita: Las areas de atrofia pueden persistir por muchos afios (flecha amarilla). Imagen tomada dos meses después de la figura 4H. Es
evidente, como el reticulado vascular resolvié pronto, lo que es caracteristico en la cutis marmorata telangiectasica congénita. Las areas de atrofia
pueden persistir por muchos afios; L. Telangiectasia: se ven como pequefios puntos rojos conformados por vasos capilares dilatados, que remedan
una corona radiada. Pueden ser Unicas o multiples. M. Telangiectasias en la enfermedad de Rendu-Osler-Weber: |as lesiones suelen distribuirse en
la cara, labios y mucosa oral (como en el paciente ilustrado), lengua y dedos de las manos.
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persisten hasta la vida adulta. Si bien, las
MC mis conocidas son las manchas en
vino de Oporto (MVO) y las manchas
salmén (MS), estas no son las inicas que
existen. Esta variabilidad ha sido reco-
nocida por la ISSVA, que las clasifica
en 7 categorias clinicas incluidas en la
tabla IV. Esta clasificacién tiene interés,
porque permite establecer un prondstico
y la necesidad de realizar exploraciones
complementarias.

Nevus simple

El nevus simple es la malformacion capilar
congénita mas frecuente; ha recibido dife-
rentes nombres ilustrativos como: mancha
salmon (MS), picotazo de la cigiiena, beso
del angel, eritema nucal o mancha en alas
de mariposa.

La MS es la malformacién capilar
mis frecuente y afecta hasta al 82% de
los recién nacidos. De manera caracte-
ristica, desaparecen parcialmente a la
vitropresién y se hacen mds evidentes
con el llanto o aumentos de la tempera-
tura. Los hallazgos clinicos y las locali-
zaciones caracteristicas se describen en
las figuras 4A y B.

Curso clinico. Con el tiempo, sue-
len aclararse por si solas y dejar de ser
visibles. Las de la nuca suelen persistir.

Diagnéstico. El diagnéstico es
generalmente clinico y, sobre todo, por
la localizacién caracteristica de las mis-
mas. Aunque sean extensas, no requieren
estudios complementarios.

Diagnéstico diferencial. Puede
confundirse con las MC tipo MVO; no
obstante, estas clinicamente estin mejor
delimitadas y, cuando se localizan en la
cara, suelen estar lateralizadas.

Asociaciones. Las MS, aun siendo
extensas, no se asocian a ningun sin-
drome en particular. En la regién lum-
bosacra, se consideran un marcador de
bajo riesgo para disrafismo. Si no se
encuentran en relacién con otro mar-
cador, como un drea de hipertricosis,
desviacién del pliegue, foseta sacra alta
o lipoma, no obligan a realizar explora-
ciones complementarias.

Mancha en vino de Oporto

Las manchas en vino de Oporto (MVO) son
facilmente reconocibles por sus caracte-
risticas clinicas y por su persistencia. Se
pueden confundir con las manchas salmén
y pueden asociarse con el sindrome de
Sturge-Weber.
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Son el segundo tipo de malformacién
capilar mds frecuente. Su incidencia es
de 3 por 1.000 recién nacidos@0:21), Sus
caracteristicas clinicas se exponen en la
figura 4C.

Curso clinico. La localizacién deter-
mina el riesgo de las alteraciones asocia-
das y el comportamiento de las mismas.
A diferencia de las manchas salmén,
son persistentes. Las MVO tienden a
oscurecerse y a volverse mds gruesas,
especialmente en la cara, donde pue-
den ocasionar sobrecrecimiento leve de
la regién afecta. En ocasiones, también
pueden desarrollar granulomas pidgenos
en su superficie (Fig. 3G).

Diagnéstico. El diagndstico de las
MVO es generalmente clinico. Se sabe
que son debidas a mutaciones somdticas
en GNAQ.

Diagnéstico diferencial. Se pueden
confundir con las manchas salmén o con
los hemangiomas infantiles abortivos, o
de proliferacién minima.

Asociaciones. Hasta en el 10%, las
MVO faciales se pueden asociar con:
angioma coroideo, glaucoma y/o angio-
matosis leptomeningea, que es lo que se
conoce como sindrome de Sturge-Weber
(SSW). No siempre estd presente la
triada cutdnea, ocular y del SNC; hay
quien también denomina SSW, cuando
solo existen dos manifestaciones. El
riesgo de SSW depende de la localiza-
cién y extensién de la MVO. Las man-
chas que tienen mayor riesgo de asociarse
aun SSW son las extensas, las bilaterales
y las que se distribuyen en el drea que va
desde el canto externo del ojo hasta la
region frontal incluida(@2-24),

El glaucoma es la complicacién ocular
mis frecuente. Estd presente en el 10 al
15% de nifios con MVO periocular y en
hasta el 70% de los nifios que, ademis,
tienen angiomatosis leptomeningea. Las
MVO con riesgo de glaucoma son las
que se localizan en la regién frontal y,
especialmente, en el drea periocular. Si
bien, el parpado inferior no se encuen-
tra incluido en esta localizacién, en un
estudio reciente se sefiala que las MVO
que afectan al parpado inferior, aun sin
afectacién frontal, pueden tener més
riesgo de glaucoma®).

La angiomatosis leptomeningea,
cuando da sintomas, se manifiesta en
forma de: convulsiones, déficits neu-
rolégicos focales, cefaleas y problemas
cognitivos, probablemente secundarios
al mal control de las crisis epilépticas.

Seguimiento. Los nifios con MVO
distribuidas en la regi6n frontal y perio-
cular, deben seguir controles oftalmo-
légicos y neurolégicos. Las MVO con
afectacion de parpado inferior, aun sin
afectacién frontal, deberian también
seguir controles oftalmolégicos. Los
controles oftalmoldgicos deben ser de
por vida, porque el glaucoma puede ser
congénito o de instauracién, incluso en
la edad adulta. La necesidad de realizar
pruebas de neuroimagen en pacientes
asintomdticos y el mejor momento para
realizarla, es objeto de controversia. Si
bien, existe algun falso negativo en
las resonancias con contraste realiza-
das antes de los 3 meses de edad, en
manos de neuroradiélogos expertos se
suelen reconocer signos radiolégicos
directos o, al menos, algin signo indi-
recto. De esta manera, es posible educar
a los padres en cémo actuar en caso
de una primera convulsién e incluso
plantear tratamiento presintomdtico
con antiepilépticos o rapamicina en
casos con angiomatosis leptomeningea
extensa(6),

Malformacién capilar reticulada

Las malformaciones capilares reticuladas
tienen un aspecto menos sélido que las
manchas en vino de Oporto y se pueden
asociar a sobrecrecimiento de las extre-
midades; por lo que, a menudo, se diag-
nostican erroneamente como sindrome de
Klippel-Trénaunay.

La malformacién capilar reticulada
(MCR) es una MC que tiene aspecto
clinico parcheado o reticulado, y se
puede ver en tres escenarios clinicos:
1) de forma aislada (Figs. 4D y E);
2) Asociada a sobrecrecimiento de
partes blandas (malformacién capilar
con sobrecrecimiento, DCMO por sus
siglas en inglés) (Fig. 4F); y 3) aso-
ciada a macrocefalia (malformacién
capilar-macrocefalia/megalencefalia,
MC-M) (Figs. 5A y B). Recientemente,
se ha descrito una cuarta variable cli-
nica de MCR asociada a hipocreci-
miento (CMU por sus siglas en inglés)
(Fig. 4G)@7). La mayoria de MCR son
por mutaciones en PIK3CA o GNA11.

Diagnéstico. El diagndstico de la
MCR aislada es clinico. En caso de dis-
metria, se recomienda realizar radiogra-
fias telemétricas al iniciar la deambula-
cién y control por un ortopeda. En caso



de macrocefalia asociada, debe realizarse
una resonancia magnética cerebral.

Diagnéstico diferencial. Se pue-
den confundir con el cutis marmorata
telangiectdsica congénita (CMTC), no
obstante las MCR son mds parcheadas,
no tienen la atrofia caracteristica ni son
tan prominentes o violdceas como el
CMTC.

Asociaciones. Las MCR pueden
asociar un sobrecrecimiento de la extre-
midad afectada, asi como alteraciones
digitales de los pies en forma de sin-
dactilia o dedo en sandalia. En raras
ocasiones, compromete la extremidad
contralateral o incluso a todo el hemi-
cuerpo. Las MCR extensas con sobre-
crecimiento (DCMO) no muestran
un crecimiento acelerado ni tienen las
complicaciones tromboembdlicas del

Figura 5. Sindromes asociados a sobrecrecimiento que cursan con malformaciones capilares.
Ay B. Sindrome MC-M (malformacién capilar-macrocefalia/megalencefalia): se caracteriza por la
presencia de macrocefalia/megalencefalia, mancha salmén prominente en el philtrum o glabela, y
malformacién reticulada extensa en el tronco y extremidades; C y D. Sindrome CLAPO: se asocia a
malformacion capilar geogréfica en la parte inferior de la cara. Consiste en una malformacién capilar
de labio inferior, malformacién linfatica de la cara y cuello, asimetria facial y sobrecrecimiento parcial o
generalizado; E y F. Sindrome CLOVES: se asocia a malformacién capilar geografica, masas lipomatosas
subyacentes, nevus epidérmicos y anormalidades esqueléticas. Los pacientes con CLOVES no tienen
el nevus de tejido conectivo plantar (figura 5, G); ni el crecimiento tan progresivo y distorsionante del
sindrome de Proteus (figura 5, H); I. Sindrome Klippel-Trénaunay: cursan con malformacion capilar
reticulada asociada a: sobrecrecimiento, alteraciones venosas y linfaticas. A diferencia de la malfor-
macion capilar con sobrecrecimiento (DCMO), la hipertrofia es de caracter progresivo.

sindrome Klippel-Trénaunay (SKT),
pues carecen del componente venoso y
linfético. Tienen, por tanto, un pronds-
tico muy benigno (Tabla V)(28).

Las MCR también pueden ser parte
del sindrome de malformacién capilar-
macrocefalia / megalencefalia (MC-M).
Se caracteriza por la presencia de: MCR
extensa en tronco y extremidades, man-
cha salmén prominente en el labio supe-
rior, philtrum o glabela y macrocefalia/
megalencefalia. Los pacientes tienen
una facies caracteristica, con una frente
prominente y un crecimiento asimétrico,
que ya es evidente en los primeros meses
de vida. Desde el punto de vista neuro-
l6gico, presentan una asimetria cerebral
con megalencefalia, ventriculomegalia y
no es infrecuente que presenten: displasia
cortical, polimicrogiria, malformacién
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de Arnold-Chiari o herniacién cerebe-
losa. Son nifios que suelen tener hipo-
tonfa y retraso en el desarrollo. Al igual
que ocurre en otras hemihipertrofias,
se han reportado dos casos de tumor de
Wilms asociados a MC-M (Tabla V)29,

Seguimiento. Los pacientes con una
MCR aislada o que solo presentan un
sobrecrecimiento del tronco y extremida-
des requieren seguimiento clinico peri6-
dico. La mayoria de asimetrias son leves
y no tienen impacto funcional. Los que
tienen un sobrecrecimiento mds pronun-
ciado necesitan un seguimiento cercano
por un ortopeda.

Los pacientes con DCMO no pare-
cen tener un riesgo aumentado de tumor
de Wilms. Los pacientes con MC-M
requieren un manejo multidisciplinar. Al
momento de la sospecha diagndstica, se
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Tabla V. Diferencias entre los sindromes mas frecuentes de sobrecrecimiento que cursan con malformaciones capilares

(MC-M, CLAPO, CLOVES y SKT)@D

Sindrome Sindrome CLAPO Sindrome CLOVES
Hallazgo MC-M SKT
Macrocefalia/ megalencefalia Si No No No
Compromiso SNC Si No No No
Retraso cognitivo Si No No No
Mancha salmén en el philtrum Si No No No
o labio superior
Mancha salmén en labio inferior No Si No No
Malformacién capilar reticulada Si No No No
en tronco o extremidades
Malformacién capilar geogréafica No No Si Si
en tronco o extremidades
Malformacién linfatica asociada No Si (80% de los casos) Si Si
Malformacién venosa asociada No No Si, con frecuencia Si
Sobrecrecimiento Si, con frecuencia Si, en ocasiones Si, siempre Si, siempre
Presencia de masas lipomatosas No No Si No
Nevus epidérmico No No Si No
Anormalidades esqueléticas / No No Si Si/No
Escoliosis
Riesgo tumor de Wilms Si No Si No
Riesgo de tromboembolismo No No No Si
Nevus cerebriforme plantar* No No No No

SNC: sistema nervioso central; SKT: sindrome de Klippel-Trénaunay(10.11); MC-M: malformacién capilar-macrocefalia/
megalencefalia; CLOVES: (Congenital Lipomatous Overgrowth, Vascular malformations, Epidermal nevi and Spinal/Skeletal
anomalies and/or Scoliosis); CLAPO: Capillary malformation of the Lower Lip, Lymphatic malformation of the face and neck,
Asymmetry, and Partial/ generalized Overgrowth).

*Nevus de tejido conectivo cerebriforme plantar: hallazgo caracteristico en el sindrome Proteus.

debe realizar una resonancia magnética
craneal basal y se recomienda repetirla
cada 6 meses hasta cumplir 2 afios, y
después cada 3 a 4 afios.

Los casos reportados con hipocre-
cimiento son de curso benigno no pro-
gresivo. Se recomienda, al menos, un
seguimiento clinico periédico, porque se
desconocen otras posibles asociaciones a
largo plazo(@7).

Malformacién capilar geogréafica

Los pacientes con una malformacion capi-
lar geografica, a menudo, tienen un sobre-
crecimiento asociado, alteraciones venosas
y alteraciones linfaticas, formando la triada
del sindrome de Klippel-Trénaunay.

La malformacién capilar geogri-
fica (MCG) es una variante de MC, de
aspecto clinico diferente a la MVO o
MCR. Se trata de maculas oscuras muy
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bien delimitadas, de forma geografica
y que, con el tiempo, suelen desarrollar
vesiculas linfaticas en su superficie, por lo
que probablemente representen malfor-
maciones capilares linfiticas en las que,
en un momento inicial, no se observa el
componente linfitico (Fig. 4H).

Curso clinico. Con el tiempo, pue-
den desarrollar vesiculas linfiticas y/o
hemorragicas en su superficie.

Diagnéstico. El diagndstico de la
MCG aislada es clinico.

Diagnéstico diferencial. Se pueden
confundir con las MVO y, muchas veces,
hasta que no aparecen vesiculas linféti-
cas, puede ser imposible diferenciarlas.
Las malformaciones venosas verrugosas
(MVYV) pueden tener un aspecto similar
a las MCG en los recién nacidos y lac-
tantes. Se diferencian, porque las MVV
tienen hiperqueratosis y no cursan con
sobrecrecimiento0),

Asociaciones. Las MCG, a menudo,
tienen sobrecrecimiento asociado, alte-
raciones venosas y linfiticas, formando
la triada del SKT. A diferencia del
DCMO, la hipertrofia es de cardcter
progresivo. La malformacién venosa del
SKT generalmente se manifiesta como:
varicosidades, alteraciones del sistema
venoso profundo y, con el tiempo, puede
hacerse visible una vena anémala en la
cara lateral de la extremidad afectada,
que representa la persistencia de la vena
embrionaria o “vena lateral marginal”.
Raras veces estd presente desde el naci-
miento. Estas alteraciones constituyen
un riesgo para desarrollar trombosis
venosa con riesgo de tromboembolismo
pulmonar (Tabla V).

Las MCG también se pueden ver en
otros sindromes asociados a sobrecre-
cimiento, como el sindrome CLAPO,

CLOVES y Proteus (Figs. 5C-I)(31,32),



Es importante reconocer los diferentes
sindromes de sobrecrecimiento asociados
a malformaciones capilares, porque las
comorbilidades asociadas y el prondstico
difieren entre ellos (Tabla V).

Seguimiento. Los pacientes con
MCG en las extr