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Factores de riesgo
para el desarrollo
de hemangioma infantil

El hemangioma infantil (HI) es el tumor vascular mas frecuente de la infancia'2 Su incidencia estimada es del 3-10%, y parece estar
en aumento en los Ultimos afos'. Su importancia fundamental radica en que puede dar lugar a complicaciones y secuelas perma-
nentes, originando ademds un gran impacto fisico y psicoldgico en los nifios que lo padecen'y sus familias'. Por ello, es fundamental
procurar conocer los factores de riesgo asociados al desarrollo del HI'y prevenir su impacto cuando sea posible.

La etiopatogenia de los HI no es completamente conocida, aunque la teorfa que ha cobrado mas fuerza es aquella que propone la
hipoxia intrauterina como factor desencadenante que podria estimular la angiogénesis que daria lugar al desarrollo del HI'.

Multiples estudios sobre los posibles factores de riesgo de desarrollo de HI se han publicado en los Ultimos aflos*?, aunque la mayo-
rfa de ellos presentan importantes sesgos. En un reciente metaanalisis' se revisaron 132 estudios (de los que solo 6 cumplieron los
criterios de inclusion) y se analizaron 17 posibles factores de riesgo.

Seguin dicho metaanalisis, alin con posibles limitaciones metodoldgicas, existiria un mayor riesgo de desarrollo de HI (con diferencias
estadisticamente significativas) en recién nacidos de sexo femenino, de bajo peso al nacimiento, pretérmino, en aquellos neonatos
fruto de una gestacion multiple, en los que en el embarazo se habia realizado tratamiento con progesterona, y cuando existian ya
previamente antecedentes familiares de HI'.

No se aprecio relacion estadisticamente significativa con otros posibles factores de riesgo propuestos, como ocurrié con los emba-
razos fruto de fertilizacion in vitro, embarazos en que se realizd amniocentesis o biopsia corial, en aquellos en que la madre presento
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diabetes gestacional, preeclampsia o sangrado vaginal, o embarazos en que la madre consumié alcohol o fue fumadora, ni ante
partos por cesarea’.

Algunos de estos factores de riesgo estan claramente asociados con la existencia de hipoxia durante el embarazo, como ocurre con
el bajo peso al nacimiento, los embarazos multiples y los nacimientos pretérmino. La existencia de preeclampsia, de diabetes gesta-
cional o el habito tabaquico de la madre durante la gestacion, que no alcanzaron significacion estadistica, también podrian relacionarse
con hipoxia durante el embarazo'.

El sexo femenino podrfa ser en si mismo un factor de riesgo por la relacion sinérgica entre los estrogenos y los factores de crecimiento
vascular endotelial, promoviendo la proliferacion de células vasculares endoteliales y una rdpida angiogénesis'. A su vez, los estroge-
nosy la progesterona presentan accion sinérgica entre sf, y esta podria ser la razon del aumento de riesgo de Hl en embarazos en
que se uso progesterona.

Existen ademas otros posibles factores de riesgo para el desarrollo de HI propuestos por otros estudios y no tenidos en cuenta por
este metaanalisis. Asf, clasicamente, una edad materna avanzada en el momento del parto?, la existencia de alteraciones placentarias®
o de hipertensién gestacional (sin llegar a diagnostico de preeclampsia)® o el uso de determinados medicamentos durante el emba-
razo”* se han asociado a un mayor riesgo de Hl, y podrian relacionarse con fenémenos de hipoxia. Igualmente, la raza o etnia también
podria ser un factor a tener en cuenta: diferentes estudios han mostrado una menor incidencia de Hl en nifios africanos o asiaticos
que en caucasicos’. También se han llegado a proponer otros posibles factores de riesgo, como el antecedente materno de rinitis o
conjuntivitis alérgica, cuya relacién etiopatogénica no esté clara, aunque no parece asociada al uso de farmacos al respecto?. Igual-
mente se ha relacionado un incremento de riesgo ante un mayor nivel socioeconémico de los padres, aunque esto podria ser fruto
de un sesgo, ya que estos padres podrian consultar con mayor facilidad sobre estas lesiones?.

En cualquier caso, es importante el conocimiento y el control (cuando sea posible) de estos factores de riesgo, ya que tedricamente
de esta forma podria reducirse la incidencia de HI.

Bibliografia

1. DingY, Zhang JZ, Yu SR, Xiang F, Kang XJ. Risk factors for infantile hemangioma: a meta-analysis. World J Pediatr. 2020;16:377-84.

2. Mizawa M, Matsumura K, Hamazaki K, Furukawa F, Makino T, Shimizu T, et al.; Japan Environment and Children’s Study Group. Infantile hemangioma and the risk
factors in a japanese population: a nationwide longitudinal study-the Japan environment and children’s study. J Invest Dermatol. 2021;141:2745-8.

3. Hunjan MK, Schoch JJ, Anderson KR, Lohse CM, Marnach ML, Hand JL, et al. Prenatal risk factors for infantile hemangioma development. J Invest Dermatol. 2017;
137:954-7.

© Editorial Glosa, S.L. Autorizado el uso en el ambito académico o docente segun lo previsto por la Ley de Propiedad Intelectual.

o s

T
fa
OI.
<
S~
v
o
]
S
(]
Q.
X
v
v
o
(]
©
<
o
=
Q.
o
(4]
|




o

T
~
OI.
<
S~
v
o
]
]
]
Q.
X
v
v
o
(]
©
<
o
=
Q.
o
(4]
|

Tomas Toledo Pastrana
Dermatdlogo. Cirujano de Mohs.
Hospitales Quironsalud

Infanta Luisa y Sagrado Corazon.
Sevilla.

la opinidn
del dermatologo
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Consideraciones en cirugia
ambulatoria en la edad pediatrica

Introduccion

La realizacion de procedimientos quirdrgicos en bebés y nifos
presenta multiples retos. Cada edad tiene sus propias particula-
ridades: los niflos pequefos, especialmente por debajo de los
4 anos, son incapaces de comprender la necesidad de un proce-
dimiento, y pueden no estar dispuestos a cooperar. A medida
que los nifos crecen en edad y tamafo también lo hacen en
fuerza, por lo que es mas dificil mantener esta colaboracién du-
rante el procedimiento. Por estas razones, pequenas cirugfas que
son sencillas de practicar en los adultos pueden ser extremada-
mente dificiles de realizar en nifos. La comprension de los hitos
del desarrollo pediatrico es esencial para proporcionar una aten-
cion dermatoldgica Optima a estos pacientes.

Enfoque general de los pacientes pediatricos

Hay muchos factores que influyen en la percepcion del dolor,
como la edad, el miedo y la ansiedad, el desarrollo cognitivo y

las experiencias clinicas anteriores que los pacientes hayan po-
dido tener. Los niflos de menos de 4 anos no tienen capacidad
para entender la necesidad de realizar un procedimiento y es
posible que no quieran cooperar. Por tanto, es crucial un enfoque
de los pacientes pediétricos que les haga sentirse lo mas cémo-
dos posible y minimice el dolor y ulterior recuerdo de la expe-

riencia como traumatica'.

El enfoque postoperatorio también puede ayudar a mejorar la
experiencia del paciente y sus padres. Aunque pueda parecer
contradictorio, es importante reforzar positivamente al nifo,
independientemente de como haya ido la intervencion. Los pre-
mios, como las pegatinas o el tipico depresor lingual, facilitan la
memoria selectiva: el nifio se centra en la recompensa, y no en
el procedimiento doloroso. Tanto médicos como padres deben
estar seguros de que casi todos los nifios se recuperan rapida-
mente cuando se dan cuenta de que el procedimiento ha termi-
nado y que, por fuerte que haya sido la resistencia y traumaética

la experiencia, esta se olvida si el Ultimo recuerdo es positivo.
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La presencia de los padres

Existen opiniones contradictorias sobre si los padres deben estar
presentes en el momento de una intervencion, sobre todo
cuando esta se practica con anestesia local. Aunque esta cuestion
no se ha estudiado especificamente en el contexto de los pro-
cedimientos dermatoldgicos pediatricos, sf se ha analizado en
situaciones clinicas similares como vacunaciones infantiles,
venopuncion, induccion de la anestesia, punciones lumbares y
la puncion/aspiracion de médula dsea. Los resultados de una
revision sistematica a este respecto no revelaron evidencia de un
aumento de las complicaciones técnicas cuando los padres es-
taban presentes?.

Aunque la presencia de los padres parece no tener una influen-
cia clara y directa en la angustia del nifio y en los resultados
conductuales, esta puede tener ventajas afadidas a las clinicas,
mas alld de que la satisfaccion de los padres es mayor cuando
permanecen con su hijo durante el procedimiento. En nuestra
opinién, los padres deben estar presentes en el procedimiento

siempre, salvo si piden no estar.

Preparacion del entorno

Es muy importante realizar la siguiente secuencia a la hora de
entrar en el gabinete/quiréfano y afrontar un paciente pediatrico:

+ Esrecomendable sentarse a la altura del nifio, lo cual es menos
intimidante que tener al médico de pie o sentado por encima
del paciente.

« Se debe incluir al nifo en la conversacion, en lugar de dirigirse
solo a los padres. El nifio se sentird mas respetado y es mas
probable que crea y confie en lo que se le dice.

+ Debe explicarse el procedimiento de forma exhaustiva y sin
que suponga una amenaza, especialmente a los padres del
paciente.

- Esimportante utilizar términos que describan los acontecimien-
tos inminentes y evitar palabras que evoquen imagenes dolo-
rosas, Como «inyeccion», «aguja» o «pinchazo». Suele ser util
en estos casos describir o que se sentird durante el procedi-
miento. Por ejemplo, en el caso de las inyecciones, «sentirds un
pinchazo seguido de calor, pero una vez que haya pasado esto,
no debes sentir ninguna molestiay.

« Es muy importante no mentir. Si se le dice a un nifo que un
procedimiento no le va a doler, y si le duele, la confianza en
ese médico (y probablemente en otros médicos) se verd com-
prometida en el futuro.

Instrumental y material

Las mesas de instrumentacion deben estar cubiertas antes y des-
pués de un procedimiento, ocultando de la vista del paciente los
elementos intimidantes antes de empezar, asi como el material
usado como las gasas empapadas de sangre al terminar. El campo
quirdrgico debe utilizarse para que el paciente permanezca con
los ojos tapados, pero con la boca y la nariz libres. Esto también
permite al médico inyectar el anestésico local sin que el paciente
vea la aguja. La mesa de instrumentacion y el cubo de desechos
deben situarse de espaldas al paciente.

Los nifos pequenos suelen estar especialmente ansiosos ante los
procedimientos dermatoldgicos, y son mas dificiles de sujetar
que los bebés mas pequerios debido a su tamano y fuerza. No-
sotros utilizamos una «envoltura» para sujetar al paciente y man-
tener el campo estéril. Para ello, se debe colocar un campo de
tela o sdbana debajo del nifio y luego envolverlo en ambos bra-
z0s, con un extremo metido debajo del brazo mas lejano®. A
continuacion, el otro lado debe envolverse de nuevo alrededor
del nifio y el extremo debe asegurarse por debajo del paciente.
Este método puede usarse para biopsias de piel y pequefas ex-
tirpaciones en la seccién media del cuerpo, los brazos y las pier-
nas, dejando la parte del cuerpo afectada sin envolver.
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En nuestro caso lo hemos usado ampliamente en suturas en
nifos que acudian a la urgencia pediatrica, con muy buenos
resultados. Un companero sanitario puede sostener la parte del
cuerpo afectada para que el paciente esté quieto durante el pro-
cedimiento. Es muy importante tener en cuenta que nunca se
debe pedir a los padres que sostengan al paciente: si esto se hace,
el padre o la madre serd el/la salvador/a a los ojos del nifio, difi-
cultando el procedimiento, al ser la Unica cara conocida.

Anestesia
Anestesia topica

La administracion de anestésicos tépicos puede ayudar a mini-
mizar el dolory la ansiedad asociados a la inyeccion de anestesia
y otros procedimientos dolorosos?, como las inyecciones intra-
lesionales y los tratamientos con laser. Existen muchas formas de
dosificacion, que ofrecen a los dermatélogos opciones para di-
versas circunstancias.

Los anestésicos topicos mas utilizados son los formulados en
crema. La mezcla eutéctica de anestésicos locales (eutectic mixture
of local anesthetics, EMLA) es una mezcla de lidocaina y prilocaina.
EMLA esta disponible con receta médica y debe aplicarse, bajo
oclusion, 1 hora antes del procedimiento. La metahemoglobine-
mia es una complicacion potencial bien documentada de las
cremas que contienen prilocaina, por lo que EMLA solo debe
aplicarse en zonas pequenas y utilizarse con precaucion en nifos
menores de 3 afos debido a la maduracién incompleta del sis-
tema metahemoglobina reductasa®®.

Anestesia local

La simple insercién de una aguja es uno de los procedimientos
médicos mds aterradores y angustiosos para un nifo, espe-
cialmente entre los 3 y 10 afos. En una encuesta realizada a
119 ninos, 65 pensaban que una inyeccién o aguja podia repre-
sentar la experiencia méas dolorosa de su vida.

Se pueden utilizar varias técnicas para reducir el estrés y el dolor
asociados a la inyeccion de anestesia local”®. Numerosos estudios
avalan que el dolor asociado a la infiltracion de lidocaina tampo-
nada es menor que el dolor por la infiltracion de lidocaina no
tamponada. Asimismo, la disminucién del dolor asociada a la
lidocaina tamponada fue mayor cuando la solucién contenfa
adrenalina. En nuestro caso, utilizamos una solucién derivada de
la solucion de Klein con la siguiente composicion: lidocaina 2 %,
20 mL + adrenalina T mg/mL, 1 mL + bicarbonato 1T M, 5 mL +
suero fisiologico, 80 mL.

Tanto la lidocaina como la adrenalina mantienen una concentra-
cion superior al 90% hasta 2 semanas después de la amortigua-
cion cuando se almacenan entre 0y 4 °C. Es importante recordar
que la solucion que se va a inyectar debe calentarse al bafio
maria antes de realizar cualquier procedimiento, ya que la inyec-
cion de un medicamento por debajo de la temperatura ambiente
es dolorosa, independientemente de la naturaleza del mismo®.

Momento adecuado para la indicacion
quirurgica

El momento de la intervencion quirdrgica suele ser una decision
conjunta entre los padres del paciente y el médico. Aunque no
existen reglas fijas sobre cudndo es el mejor momento para rea-
lizar la cirugfa, hay varios factores que afectan a la decisién. Los
principales son la localizacion anatémica (si la lesion es visible o
no), el nivel de actividad fisica del nifio y los efectos psicoldgicos

en el paciente si se retrasa la intervencion'.

Los siguientes escenarios constituyen factores importantes que
se deben tener en cuenta en el proceso de toma de decisiones
a la hora de determinar el mejor momento para la intervencién
quirdrgica en un paciente pediatrico:

- Una lesion mediana o grande en el tronco puede ser mas facil

de extirpar en un bebé, cuando la grasa de bebé todavia esta
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presente, que en un adolescente mas desarrollado, en el que
la tension en la herida serfa mayor y las cicatrices mas propen-
sas a estirarse.

Un nevo sebaceo grande puede extirparse mas facilmente du-
rante la infancia, cuando el cuero cabelludo es méas fino y tiene
mucha mds flexibilidad, que durante la adolescencia, cuando
podria requerir procedimientos en dos tiempos o un colgajo.

Dado que la tension de una herida en la extremidad de un
bebé que alin no camina serfa menor que en la extremidad de
un nifno pequeno que camina, el momento éptimo para eli-
minar las lesiones que requieren una incision en la extremidad
inferior es antes de los 10 meses de edad, antes de que el nifio
empiece a caminar. Si hay que realizar una intervencion en un
nifio mayor, se aconseja esperar hasta que la marcha sea mucho
mas estable para evitar que las heridas sufran las consecuencias
de una caida accidental.

- Silafamilia desea la extirpacion, debe considerarse la posibili-
dad de extirpar un nevo congénito en la cara antes de la edad
preescolar. A esta edad, los nifos son conscientes de los co-
mentarios de los demas y su autoestima puede verse muy
afectada por comentarios hirientes.

Optimizacion del resultado quirargico

Las restricciones de la actividad postoperatoria son dificiles de
aplicar en la poblacion pediatrica, pero son fundamentales para

el resultado estético. De cara a mejorar el resultado de una ciru-
gia, por pequena que sea, recomendamos:

« Sobrecoser, aumentar el nimero de suturas dérmicas, espe-
cialmente si la herida estd cerca de una articulacion u otra zona
de movimiento frecuente.

- Utilizar algunas suturas permanentes, como el polipropileno
transparente (Prolene®, Surgipro®, pero sin color), a modo de

suturas subcutaneas.

- Las suturas subcuticulares continuas con material no absorbi-
ble pueden dejarse en su lugar durante mas de 2 semanas sin
el riesgo de que se produzcan las marcas de las suturas epidér-

micas.

+ Asimismo, se puede utilizar un cierre subcuticular continuo
de Monocryl® o Caprosyn® con nudos enterrados en zonas de
alta tension y dejarlo en la herida indefinidamente.

- Esimportante vendar la herida con la maxima cantidad de
apositos posible: cuando las molestias postoperatorias son
minimas, los pacientes olvidan que se han sometido a una
intervencion. Por o tanto, los vendajes voluminosos exagerados
pueden servir de recordatorio para restringir la actividad.

+ Los apdsitos oclusivos de gel de silicona, sean parches o apé-
sitos en gel, aplicados al menos dos veces al dia, durante
3 meses, pueden ayudar a aplanar las cicatrices o prevenir las
Cicatrices elevadas.
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Puntos clave

- Los nifos pequenos, especialmente por debajo de los 4 afos, son incapaces de comprender la necesidad de un

procedimiento y pueden no estar dispuestos a cooperar.

- Es muy importante no mentir. Si se le dice a un nifio que un procedimiento no le va a doler, y si le duele, la confianza en

ese médico (y probablemente en otros médicos) se verad comprometida en el futuro.

- Tanto médicos como padres deben estar seguros de que casi todos los nifios se recuperan rapidamente cuando se dan

cuenta de que el procedimiento ha terminado.

- Elmomento de la intervencién quirtrgica suele ser una decisidon conjunta entre los padres del paciente y el médico.

Aunque no existen reglas fijas sobre cuando es el mejor momento para realizar la cirugia, hay varios factores que afectan a

la decision.
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Psicodermatosis en dermatologia

pediatrica

Introduccion

La frase «el nifio no es un adulto en miniatura» se ha repetido en
los temas de salud que hacen referencia al tramo etario de la
infancia, y con mayor motivo debe tenerse en cuenta cuando
hablamos de los aspectos psicologicos y psiquiatricos del pe-
queno. El nifo vive en un momento evolutivo veloz, con rapido
crecimiento y desarrollo fisico, social, cognitivo y emocional. Ese
tiempo suele estar lleno de momentos criticos que favorecen las
conductas anormales con las que expresa su malestar, su falta de
adaptacion o sentimientos, con consecuencias perjudiciales en

su vida en desarrollo, y a menudo son su forma de pedir ayuda.

En la quinta edicion del Diagnostic and Statistical Manual of Men-
tal Disorders (DSM-V) de la Asociacion Americana de Psiquiatria
(APA) y en el manual de la clasificacion de enfermedades de Ia
Organizacion Mundial de la Salud se encuentran numerosos
diagnosticos de trastornos psicolégicos y psiquiatricos de co-
mienzo en la infancia. Muchos de ellos se manifiestan en la piel,

el 6rgano de preferencia para las somatizaciones mentales.

De entre todos ellos, mencionaremos por su mayor prevalencia
en la edad pediatrica las conductas repetitivas centradas en el
cuerpo, como la tricotilomania, las deformidades ungueales por
tic, la queilitis por chupeteo, la dermatofagia y la dermatitis arte-
facta'.

Y no debemos olvidar que, aunque estemos valorando trastornos
mentales, los pacientes llegan a consultar al dermatélogo, y no
siempre es facil enviarlos al psiquiatra o al psicdlogo de entrada,
pues ni ellos ni sus padres estan preparados emocionalmente
para tal derivacion. Por tanto, dermatélogo y pediatra deben
guiarlos en el camino de su curacién, con un tratamiento psico-
farmacolodgico que los ayude, hasta que llegue el momento de
la oportuna derivacion al especialista.

Tricotilomania

Se trata de un trastorno autoinfligido en el que el paciente mani-
pula compulsivamente el cabello, los pelos de las cejas, pestanas
o vello mediante traccién, torsién o plegamiento, ocasionando
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su pérdida traumatica. Se estima una prevalencia entre el 1y el
5% de la poblacion general, siendo hasta 7 veces més frecuente

en nifos que en adultos?,

En la cuarta edicion revisada de 1995 del DSM, la APA incluye la
tricotilomania en el trastorno del control de los impulsos (com-
pulsiones), siendo necesario que no se explique por la presencia
de otro trastorno mental u otra enfermedad médica de la que
pudiese ser sintoma o signo. En el DSM-V se incluye en un nuevo
grupo —trastornos del espectro obsesivo-compulsivo y trastor-
nos relacionados— junto al trastorno dismorfico corporal, tras-
torno por excoriacion, trastorno por acumulacion y los inducidos
por otra enfermedad médica y por sustancias. En definitiva, y
dejando aparte las clasificaciones cambiantes, la esencia es la
misma: el paciente siente una ansiedad que desaparece al arran-
carse el pelo, por lo que se siente impulsado a ello.

El resultado de las maniobras repetidas es la formacion de parches
pseudoalopécicos (no es una alopecia real, ya que el pelo no se
cae, sino que se arranca) de formas geométricas, en los que se
advierten foliculos pilosos de diferentes tamanos, retorcidos y rotos
a distintos niveles, con una longitud variable de 0,5-3 cm (fig. 1).
Se suelen situar en las regiones frontoparietales y frontotempora-
les, generalmente contrarias a la mano dominante, esto es, en los
lugares facilmente accesibles. Aunque menos frecuente, también
se produce el mismo patron en cejas y pestanas. Silos pelos par-
tidos o arrancados son ingeridos (tricofagia) se pueden acumular
en el intestino, produciendo un cuadro de obstruccién intestinal
(tricobezoar) con dolor epigastrico, nduseas, vémitos y hemate-
mesis. Si la obstruccion es parcial e intermitente apareceran crisis
de dolor, anorexia, flatulencia, estrefimiento o diarrea, periddica-
mente, que requieren un cuidadoso diagndstico diferencial.

Se suelen distinguir dos formas clinico-evolutivas:
- De inicio precoz, que aparece antes de los 10 aflos de vida, de

curso episddico y autolimitado, con periodos de agudizacién
y remision, y sin predileccion por ningun sexo.

Figura 1. Tricotilomania. El niflo presenta una placa pseudoalopécica de forma
geométrica, situada en un lugar accesible a las manos, con pelos de diferentes
tamanos en su interior.

- De comienzo tardio, en adolescentes y jovenes, de evolucion
cronica, que afecta extraordinariamente a la calidad de vida, y
que aparece predominantemente en el sexo femenino, persis-
tiendo a menudo en la edad adulta.

El paciente puede referir una sensacién ansiosa de hormigueo
que le impulsa a arrancarse el pelo. Esta acciéon provoca alivio de
la inquietud previa, aunque a largo plazo la ansiedad aumentay
se hace cronica. El diagnostico es clinico, mediante anamnesis
y exploracion adecuada. A veces puede remedar una alopecia
areata, una alopecia androgénica precoz, una tifia u otras formas
de alopecia traumatica.

Una herramienta de gran utilidad para el diagndstico es la tricos-
copia, que muestra pelos rotos a diferentes niveles de varias lon-
gitudes, puntos negros, puntos amarillos, puntos rojos (micro-
hemorragias foliculares), tricoptilosis (vulgarmente denominado
puntas abiertas), vellos en crecimiento y pelos en sacacorchos’.
La biopsia no es especifica, y se propone solo ante una duda
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razonable. En esos casos se puede ver alternancia de foliculos
danados —distorsion de los tallos pilosos, incontinencia pigmen-
taria y hemorragias foliculares— con otros pelos intactos. Se ven
también abundantes pelos en fase catdgena.

El abordaje terapéutico es arduo, y a menudo se precisa la inter-
vencion de psicélogos y/o psiquiatras. En nifos pequenos rara
vez se utilizan psicofdarmacos y se opta por el reconocimiento del
impulso y desviacién de la atencion, reemplazando el acto motor
problemético (arrancar pelo) por otro sin consecuencias, como
abrazar un peluche. En el caso de precisarse la prescripciéon de
psicofdrmacos suelen usarse los inhibidores de la recaptacion
de serotonina (sertralina, fluoxetina, paroxetina, venlafaxina, etc.).
Los llamados antipsicéticos atipicos, como olanzapina o quetia-
pina, también se han mostrado Utiles. Se ha sugerido el uso de
N-acetilcisteina, un aminoécido glutamatérgico que reduce la
liberacion postsinaptica de glutamato en el nlcleo accumbens,
con resultados variables.

Deformidades de las uiias por tics

En funcién del tipo de tic y del resultado clinico se pueden en-
contrar en los nifos los siguientes trastornos: onicofagia, onico-
distrofia, onicotilomania, distrofia canaliforme media de Heller o

solenoniquia, onicotemnomania y onicoteiromania.

La onicofagia es el habito de morderse las uiias. El DSM-V incluye
este trastorno en las dermatosis por movimientos compulsivos
o tics. Existe una forma inconsciente o automatica y otra cons-
ciente. En la primera, los pacientes presentan pensamientos o
impulsos recurrentes y persistentes, intrusos e inapropiados, que
causan ansiedad o malestar significativos que les impulsan al tic.
En la segunda, el nifo se ve obligado a realizar comportamientos
0 actos mentales de cardcter repetitivo de forma consciente, con
arreglo a ciertas reglas que debe seguir estrictamente, para pre-

venir o reducir el malestar.

Clinicamente se observa la alteracion morfolégica de las uiias
—estrias, fragilidad, tamano reducido—, siendo mas proclives a
infecciones bacterianas y fungicas. No hay que olvidar la defor-
midad de los dientes (fracturas, desgastes, alteraciones en la mor-
diday de la arcada temporomandibular), que se puede atribuir a
otras causas, y no a la onicofagia. Todos estos hechos repercuten
sobre la imagen corporal y la autoestima, y pueden favorecer
cuadros ansiosos, depresivos y el trastorno dismarfico corporal.
El tratamiento consiste en terapia conductual basada en la re-
compensay en la aversion. Su parentesco con la tricotilomania

avala en algunos casos el tratamiento con N-acetilcisteina oral”.

Por lo que se refiere a otras deformidades de las ufas por tics, la
manipulacién compulsiva de una uia con otra conduce, en defi-
nitiva, a una onicodistrofia progresiva que puede consistir en
arrancamiento final (onicotilomania), a la aparicion de surco lon-
gitudinal denominado distrofia canaliforme media de Heller o
solenoniquia, las ufas cortadas de forma repetida extremada-
mente cortas (onicotemnomania), o la onicodistrofia por friccion
o limado excesivo (onicoteiromania), que conduce a una ldmina
ungueal extremadamente fina.

La distrofia ungueal canalicular media de Heller> se manifiesta
por un surco central longitudinal que recorre desde la cuticula
hasta el borde libre de la ufa, y cuyo efecto visual es un abeto o
pluma de ave. Lo mas frecuente es la afectacion bilateral y simé-
trica de ambos pulgares (fig. 2). En casos muy cronicos e intensos
puede cursar con dolor. La causa son los traumatismos repetidos
sobre la matriz, empujando la cuticula hacia atras o dibujando el
surco con la uha contralateral. El tratamiento es la educacion
conductual y la colocacion de barreras fisicas protectoras, como
apdsitos oclusivos.

Quieilitis por chupeteo

Se manifiesta por una dermatitis irritativa de los labios y piel
adyacente a la saliva debido al chupeteo repetitivo y compulsivo.
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Figura 2. Distrofia ungueal canalicular media de Heller. Linea longitudinal
desde la matriz al borde libre ungueal en ambos pulgares.

Suelen ser mas proclives a este trastorno los ninos que usan chu-
pete durante largos periodos de tiempo, incluso superada la
lactancia.

Dermatofagia o dermatodaxia

Es el acto repetitivo de morder la piel de zonas accesibles como
el dorso de las manos, los nudillos y los antebrazos.

Dermatitis artefacta

Es el resultado de la aplicacion de medios fisicos o quimicos
—tales como rascado, friccion, corte, raspaduras, compresion con
bandas elasticas, calor, frio o inyecciones de sustancias extrafas—
por el propio paciente. El prototipo es la agresion ocasionada

Figura 3. Dermatitis artefacta. Erosiones geométricas radiales en torno a un
centro imaginario en los labios, con costras hemorragicas cuidadosamente
mantenidas.

consciente o inconscientemente para satisfacer una necesidad
psicoldgica. En los nifios suele representar una respuesta transi-
toria frente a un estrés psicosocial (problemas escolares, sexuales
o familiares). Es més frecuente en ninas —en una relacion de
3-8:1— que en nifos (fig. 3). Suelen ser introvertidos, centrados
en si mismos y con dificultad para relacionarse con los demas.

Las lesiones se localizan en zonas donde las manos tienen facil
acceso, preferentemente en la cara. La morfologia es variable,
siendo las excoriaciones las mas frecuentes. Los bordes son netos,
a veces angulados o geométricos, simétricos, y rodeados de piel
normal. El diagndstico es clinico, siendo fundamental el interro-
gatorio cuidadoso y no culpabilizador, rechazando la confronta-
cién directa. El tratamiento dermatoldgico es paliativo (vendajes
oclusivos, placebos, hospitalizacion), ya que el abordaje psiquia-
trico es el fundamental®’.
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Puntos clave

- Elnifo no debe contemplarse como un adulto en miniatura. En las dermatosis de origen psicolégico hay que tener

en cuenta los aspectos evolutivos fisico, psiquico y social, con los cuales se encuentran estrechamente relacionadas.

El dermatdlogo es el primer receptor desde pediatria de las consultas por dermatosis de origen psicoldgico. Debe estar
familiarizado con los tratamientos, ya que a menudo el paciente no esta preparado emocionalmente para ser derivado

al psiquiatra o al psicélogo.

Los trastornos psicodermatoldgicos que se presentan en ninos requieren un interrogatorio cuidadoso, y nunca

culpabilizador o de confrontacién.

Los trastornos psicodermatoldgicos mas frecuentes en nifios son la tricotilomania, las deformidades de las ufias por tics
y la dermatitis artefacta. A menudo son procesos transitorios en respuesta a situaciones problematicas, aunque en otras

ocasiones se cronifican hasta la edad adulta.
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Actualizacion en escabiosis
en la edad pediatrica

Introduccion

La escabiosis o sarna es una infestacion cutanea frecuente, alta-
mente contagiosa y pruriginosa provocada por el dcaro Sarcoptes
scabiei var. hominis'. Dicho dcaro es un ectoparasito humano
estricto de unos 0,5 mm de tamafno que se aloja en los surcos
excavados en la epidermis de los individuos afectados. Un dcaro
hembra pone 3-4 huevos al dfa, que eclosionan en unos 3-8 dias,
maduran en aproximadamente 10-14 dfas para convertirse en
acaros adultos, y completan su ciclo vital de alrededor 30 dias.
Los 4caros de la sarna pueden vivir hasta 3 dfas fuera del huésped
humano, pudiéndose prolongar hasta 7 dias en el caso de la sarna

noruega, ya que se alimentan de la piel desprendida'

El contagio se produce generalmente por contacto directo con
un individuo infestado, incluyendo el contacto sexual, aunque
se han descrito de forma excepcional contagios a través de fo-
mites como ropa y cama. Solo son necesarios 20-30 minutos de

contacto para la transmisién del 4caro'.

Epidemiologia

Se calcula que la escabiosis representa un problema de salud
mundial que afecta a mas de 300 millones de personas anual-
mente de todas las edades, razas y grupos socioeconémicos. Sin
embargo, se han observado tasas mas altas de contagio en nifos,
individuos inmunodeprimidos, de edad avanzada, infectados por
el virus de la inmunodeficiencia humana, asi como en aquellos
con discapacidad mental o fisica grave’.

Clinica

El periodo de incubacion de la escabiosis es de unas 3-6 semanas.
La clinica se produce por reaccién de hipersensibilidad retardada
como consecuencia de la sensibilizacion del sistema inmune al
acaro y/o sus subproductos. En las infestaciones posteriores dicho
periodo se acorta hasta las 24-48 horas®*°.

El sintoma fundamental suele ser el prurito, que aparece incluso
antes que las lesiones cutaneas y que tipicamente empeora por
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la noche®. Entre las manifestaciones cutaneas son frecuentes las
papulas y los nddulos inflamatorios (fig. 1A), asi como los surcos
y las vesiculopustulas (fig. 1B), junto con las escoriaciones secun-
darias al rascado, que se distribuyen simétricamente y que afec-
tan tipicamente a los espacios interdigitales, la cara de flexion de
las munecas, las axilas, los tobillos, las plantas de los pies, la region
anogenital y la cintura. En los hombres se produce frecuente-
mente en el escroto y el pene, mientras que en las mujeres se
suelen afectar las areolas, los pezones y la zona vulvar. En lactan-
tes, personas inmunodeprimidas y ancianos puede extenderse
atodo el cuerpo, incluyendo la cara, el cuero cabelludo, las palmas
y las plantas®®. En ocasiones también aparecen vesiculas, infla-
macion de ganglios linfaticos, asi como eccemas y/o infeccion

bacteriana secundaria (fig. 1C).

La sarna noruega es una forma de escabiosis —extremadamente

rara en ninos— que se caracteriza por el desarrollo de costras

hiperqueratésicas que pueden simular una psoriasis, eccemas e
incluso una eritrodermia descamativa. Son altamente contagio-
sas, dada la presencia de miles de 4caros en la piel afectada, pu-
diendo causar grandes epidemias dentro de hospitales, residen-
cias o colegios®*.

La sarna nodular se caracteriza por la aparicion de nédulos rojo-
violdceos en los genitales, el tronco y las axilas como consecuen-
cia de una reaccién de hipersensibilidad (fig. 1D). Las lesiones
pueden persistir meses incluso después de la curacién?.

Diagnéstico

El diagndstico es eminentemente clinico. La presencia de prurito,
una erupcion vesiculopapulosa con surcos, el caracteristico patron
de distribucién y la presencia de convivientes afectados son pun-
tos clave para un diagnéstico de presuncion®.

Figura 1. A) Mdltiples papulas inflamatorias

con escoriaciones. B) Multiples surcos acarinos
y vesiculas perladas en la planta del pie de un
lactante. C) Erosiones y costras sobreinfectadas
en la palma. D) Nodulos rojo-violaceos en el
miembro superior izquierdo en un paciente a las
2 semanas de un tratamiento correcto con
permetrina.
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La confirmacion se puede llevar a cabo mediante la dermatos-
copia, con la que se visualiza el surco acarino como una estruc-
tura lineal de morfologfa curva u ondulada en cuyo extremo
final se observan unas formaciones triangulares de color marrén
que se corresponden con la seccion anterior pigmentada del
acaro, conocido como signo del ala delta® (fig. 2A). También se
puede llevar a cabo una exploraciéon con microscopio éptico
de muestras de piel afectada mediante raspado cutdneo en el
que se pueden observar los dcaros adultos, los huevos e incluso
restos de heces (fig. 2B). Otro método que se puede usar es la
prueba de la tinta (burrow ink test), que consiste en aplicar tinta
sobre un surco y posteriormente borrarla con solucién alcoho-
lica, viendo como el surco persiste dibujado (fig. 2Cy 2D). La

biopsia cutdnea no suele ser rentable y se reserva solo para

casos dudosos?®.

Diagnéstico diferencial

Puede llegar a ser amplio, lo que implica retrasos en el diagnos-
ticoy por tanto en el inicio del tratamiento, con mayor riesgo de
contagio. Se deben incluir dermatosis papuloescamosas (derma-
titis atopica, dermatitis de contacto, dermatitis seborreica, liquen
plano, liquen nitidus), dermatosis infecciosas (impétigo, exantemas
viricos, molusco contagioso, foliculitis), urticaria papulosa, histio-
citosis de células de Langerhans, picaduras de artropodos y acro-
pustulosis de la infancia, entre otras®”.

Tratamiento

El manejo terapéutico de pacientes con escabiosis incluye el uso
de fdrmacos para conseguir la erradicacion del dcaro, estrategias

Figura 2. A) Imagen dermatoscépica de

un surco acarino como una estructura lineal

de morfologia ondulada en cuyo extremo final
se observan unas formaciones triangulares de
color marrén, conocido como signo del ala delta.
B) Visualizacion del acaro Sarcoptes scabiei en el
interior de un huevo mediante microscopio
6ptico. Cy D) Burrow ink test en que se aprecia la
persistencia de la tinta en el surco tras el uso de
solucion hidroalcohdlica.
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para prevenir su contagio y expansion a otros individuos cercanos,
asi como el tratamiento de las posibles complicaciones asociadas.

Medidas higiénicas

El tratamiento se ha de realizar de forma simultanea a todos los
contactos del paciente infestado, tengan o no sintomatologia,
ya que la enfermedad puede aparecer hasta 3-6 semanas después.

En el momento de cada tratamiento deben lavarse la ropa, las
sabanas y las toallas utilizadas durante la semana anterior con
agua caliente (> 50°C) y secarse a alta temperatura o almacenarse
durante 10 dias. Se deben utilizar insecticidas en zonas comunes
(colchdn, sofd, coche, etc)).

Los nifios pueden acudir al colegio desde el dia siguiente de
realizar el tratamiento.

Las mascotas no pueden albergar dcaros humanos y no tienen
que tratarse®”.

Tratamiento médico

- Crema de permetrina: es un piretroide sintético que actula in-
hibiendo el transporte de sodio en las neuronas de los artro-
podos, lo que causa paralisis y la consiguiente muerte. Actual-
mente es el escabicida tépico de referencia. Presenta baja
toxicidad y escasos efectos secundarios, la mayorfa en relacion
con prurito durante la aplicacion. Se recomienda aplicar una
capa fina de crema de permetrina 5% y extenderla bien por
toda la superficie corporal desde el cuello hasta los pies, pres-
tando especial atencion a los espacios interdigitales, el ombligo,
las hendiduras subungueales y la region interglitea. En nifios
menores de un afo se debe aplicar también en el cuero cabe-
lludoy la cara, evitando la region peribucal y periocular. La
crema se dejard actuar durante toda la noche y se ha de repe-
tir a la semana siguiente. No se recomienda por lo general su
uso durante la lactancia, embarazo (clase B) o en niflos meno-

res de 2 meses’8, aunque multiples estudios han demostrado
en estos lactantes buena tolerancia, eficacia y sequridad, por
lo que se considera un farmaco de primera linea en dicho rango
de edad®™.

Pomada de azufre: se aplica azufre en una base de vaselina o
cold-cream al 5-10% durante tres noches consecutivas, reti-
rando a la mafana siguiente en la ducha. Es seguro en nifios
pequefos, incluso en menores de 2 meses, aunque con tasas
de eficacia inferiores a la permetrina®®. Entre los inconvenientes
cabe mencionar que el azufre es sucio, huele mal, irrita la piel
y puede manchar la ropa, ademas de que no se encuentra
comercializado, por lo que debe ser formulado por un farma-
céutico.

Locién de benzoato de bencilo: en concentracion del 25 % para
adultos, del 12,5% para nifios y del 6,25 % para los bebés; se
recomienda aplicarla por la noche durante 2 noches consecu-
tivas, con nueva aplicacion a los 7 dias®'". El principal inconve-
niente que limita su uso son las reacciones adversas a nivel

cutaneo, fundamentalmente irritacion y ardor.

Ivermectina oral: aunque la Food and Drug Administration
estadounidense no la ha aprobado para la sarna, constituye un
tratamiento eficaz y sequro ampliamente usado en todo el
mundo. Actla bloqueando la transmisién entre las sinapsis
nerviosas que utilizan glutamato o acido y-aminobutirico,
dando lugar a una parélisis de la funcion motora periférica en
insectos y acaros®'. Por lo general se administran dos dosis
orales de ivermectina de 200 pg/kg/dfa separadas entre s una
semana. A pesar de que solo se habia autorizado su uso en
ninos > 15 kg, varios estudios han demostrado su seguridad
también en menores de este peso, siendo muy efectiva, con
escasos efectos adversos y sin complicaciones importantes. No
se recomienza en mujeres embarazadas o durante la lactancia
por la falta de datos sobre seguridad en estos grupos'''2. Aun-
que solo existe un informe acerca de la resistencia del 4caro a
la ivermectina, si se ha demostrado un aumento del tiempo
de supervivencia in vitro de los dcaros expuestos a ivermectina
en dreas con alta prevalencia.
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Perspectivas de futuro: la moxidectina oral es un farmaco actual-
mente en investigacion. Los datos clinicos iniciales muestran
buena eficacia y mayor vida media que la ivermectina, lo que
permitiria su tratamiento en dosis Unica. Aln no se conoce la
dosis efectiva ni se dispone de datos sobre su seguridad'' El
desarrollo de una vacuna para la sarna parece posible, pero de
momento no se ha conseguido'.

Tratamiento de las complicaciones

Sarna noruega: dada la hiperqueratosis tan intensa y su alta
capacidad infectiva y de contagio, se requieren tratamientos
repetidos con permetrina (a diario durante una semanay

posteriormente dos veces en semana hasta la curacién) e iver-
mectina oral (dias 1,2, 8,9y 15,y posiblemente también los
dfas 22 y 29)'°. Ademas, se aconseja el uso de queratoliticos
tépicos con écido salicilico, cido lactico y/o urea para disminuir
la hiperqueratosis y favorecer la penetracién de los tratamientos.

Prurito postescabidtico: tras el tratamiento correcto tanto el
prurito como las lesiones cutdneas pueden persistir hasta me-
ses después, sobre todo las vesiculopustulas acras en los lac-
tantes y las lesiones nodulares*. Ello no supone fracaso en el
tratamiento, sino una respuesta del organismo a los &caros
muertos que se desprenden de la piel mediante la exfoliacion
epidérmica normal°®. Se pueden emplear emolientes, asi como

corticoides tépicos y antihistaminicos orales para su control.

Puntos clave

- La escabiosis representa un problema de salud a nivel mundial, con un aumento significativo de la incidencia en los

ultimos anos.

El diagnéstico es eminentemente clinico, visualizando los caracteristicos surcos acarinos con ayuda del dermatoscopio

y/0 microscopio 6ptico, reservandose la biopsia para casos dudosos.

El tratamiento se basa en tres grandes pilares: medidas higiénicas, tratamiento médico para la erradicacién del acaro
y tratamiento de las complicaciones secundarias. Es fundamental tratar a todos los convivientes estrechos, con o sin

sintomas.

El tratamiento estandar sigue siendo la permetrina topica, con gran eficacia y seguridad incluso en nifos menores de

2 meses. Recientes estudios han demostrado la eficacia y seguridad de la ivermectina oral para tratamiento de nifios

de menos de 15 kg.
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Nevos melanociticos «particulares»
en dermatologia pediatrica

Los nevos melanociticos son neoplasias benignas derivadas del
melanocito. Los melanocitos son células dendriticas de origen
ectodérmico que se localizan en la capa basal de la epidermis
entre los queratinocitos y también en la capa basal de la matriz
del foliculo piloso. Atendiendo al momento de aparicion, los ne-
vos melanociticos se dividen en adquiridos y congénitos. Los
adquiridos habitualmente comienzan a aparecer después de la
primera infancia (a partir de los 2 afos), mientras que los congé-
nitos son aquellos presentes en el momento del nacimiento o
que aparecen antes de los 2 afos de vida. Ademas de los nevos
melanociticos adquiridos y congénitos, existen nevos melanoci-
ticos con identidad propia, con caracteristicas especiales que los
hacen diferentes al resto, de modo que se consideran una ver-
dadera entidad independiente. Destacamos en los siguientes
epigrafes algunos de ellos.

Nevo melanocitico atipico o displasico

Los nevos atipicos o displasicos consisten en maculas que pueden
estar discretamente sobreelevadas sobre una base eritematosa,

de més de 5 mm de didmetro, de bordes irregulares, poco defi-
nidos, con pigmentacion parduzca irregular, con dreas mas claras
y otras mas oscuras, que con frecuencia presentan una papula
central que les confiere una imagen en huevo frito (fig. 1). Suelen
aparecer a partir de la pubertad e ir manifestandose a lo largo de
toda la vida. Su nimero es variable y se presentan bien como
hallazgos aislados o bien en el contexto del sindrome del nevo
displasico' La importancia de reconocer el nevo displésico, tanto
en su forma aislada como en el contexto del sindrome del nevo
displasico esporadico o familiar, es que —aunque en sf mismo
no se considere maligno— su presencia confiere a los pacientes
un riesgo superior al de la poblacion normal de desarrollar un
melanoma, por lo que estos pacientes deben seguir controles
periddicos.

Nevo de Spitz
Aparece con mayor frecuencia en nifios y adultos jévenes. Clini-

camente se presenta como una papula firme de color rojo o
marrén rojizo, debido su bajo contenido en melaninay a su gran
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vascularizacion (fig. 2A), aunque un 10% son pigmentados®. Cre-

cen rapidamente durante un periodo de 3-6 meses, y aunque su
tamano es generalmente inferior a 5-6 mm, en ocasiones alcan-
zan un didmetro de 1-2 cm. Tras esta fase de crecimiento rapido
la lesion puede mantenerse estable durante aflos, mostrar una
transformacion progresiva hasta adquirir el aspecto de un nevo
melanocitico comun o involucionar hasta su desaparicion®. Aun-
que se localizan en cualquier drea, incluidas las mucosas, en la
infancia muestran una predileccion por la cabeza y el cuello. En
ocasiones adoptan una morfologfa atipica con diferentes tonos
de color dentro de la misma lesién, superficie cutanea erosionada
y bordes irregulares. El patrén dermatoscopico mas frecuente es
el patrén vascular punteado, que consiste en vasos puntiformes
y monomorfos, distribuidos regularmente sobre un fondo rosado
(fig. 2B). Sumanejo es controvertido y asf, mientras algunos auto-
res recomiendan su extirpacion sistematica basandose en su
comportamiento bioldgico incierto, otros, sin embargo, abogan
por esperar y ver, reservando la escision quirdrgica para lesiones
muy atipicas o que experimenten cambios bruscos®*.

Figura 1. Paciente con nevos atipicos. En detalle
se aprecian nevos de bordes mal definidos, con

pigmentacién parduzca irregular, con areas mas
claras y otras mas oscuras.

Nevo de Reed

Se considera una variante del nevo de Spitz. Es una lesion mela-
nocitica benigna, muy pigmentada, de tonalidad marrén oscura
0 negray un tamano generalmente inferior a 8 mm (fig. 2C). Suele
presentarse en las extremidades inferiores de nifos mayores y
adolescentes, con una predileccion por los muslos en las mujeres
jovenes. Los patrones dermatoscopicos mas frecuentes son en
estallido de estrellas y el patron globular, que se caracterizan por
una pigmentacion central entre grisacea, azulada y negra homo-
génea, con proyecciones radiales regulares en la periferia en el
patrén en estallido de estrellas, y estructuras redondeadas u ova-
ladas de color marrén-negro distribuidas regularmente en la
periferia en el patrén globular (fig. 2D)’.

Halo nevo de Sutton

Caracterizado por un halo acrémico circular alrededor de un

nevo melanocitico, compuesto o dérmico, como consecuencia
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de un fendmeno de regresion espontanea, con un infiltrado
inflamatorio rico en linfocitos, que progresivamente provoca la
desaparicion de la lesion y deja un drea despigmentada (fig. 3).

Este fendmeno se observa en su mayoria entre los 10 y los

20 anos, sin diferencias entre sexos, sobre todo en el tronco.
Ocasionalmente son multiples y pueden sefalar una mayor
tendencia al desarrollo de vitiligo. La abstencion terapéutica en
la infancia es la norma.

Figura 2. A) Papula rosada en hélix.

B) Dermatoscopia con vasos arrosariados
sobre base rosada y lineas blancas brillantes
(crisélidas). C) Lesion pigmentada monocroma
negruzca en el tronco. D) Dermatoscopia

con patroén globular (estructuras redondeadas
u ovaladas de color marrén-negro, distribuidas
regularmente en la periferia).

Figura 3. Mdultiples nevos melanociticos con
halo acrémico en el tronco y el cuello.
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Nevo lentiginoso o moteado de Spilus

También llamado nevo sobre nevo, se trata de la asociacion de
un acumulo de nevos junturales lentiginosos o compuestos,
agrupados sobre una mancha café con leche (fig. 4). Suele ser
adquirido, manifestandose por primera vez en las Ultimas etapas
de la lactancia o primera infancia, aunque en algunos casos es
congénito. Dentro de su baja tasa de malignizacion hay una serie
de datos que ayudan a detectar los casos de mas riesgo, como
son: aquellos presentes desde el nacimiento, los mayores de
4 cmy los gigantes o zosteriformes®.

Nevo azul, nevo de Ota y nevo de Ito

El nevo azul es la forma mas frecuente de melanocitosis dérmica
(entidades en que los melanocitos se encuentran a nivel mas pro-

fundo, en la dermis, dando lugar a una caracteristica coloracion

Figura 4. Acimulo de nevos junturales lentiginosos agrupados sobre una
mancha café con leche en el tobillo.

azul-grisécea de estas lesiones). Se presenta como una papula o
nddulo dérmico solitario de consistencia firme, de 0,5-1 cm, de
color azulado o grisaceo (fig. 5A y 5B), bien delimitado, que se

Figura 5. Ay B) Papulas de tonalidad azulada
en lamanoy el mentén. Cy D) Maculas de color
gris azulado localizadas a nivel del territorio

de la primera y segunda ramas del trigémino
con afectacién conjuntival.
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localiza sobre todo en el dorso de las manos o de los pies, en las
nalgasy en la cara (fig. 5A 'y 5B). Suelen aparecer en la pubertad,
aunqgue pueden ser congénitos, en cuyo caso generalmente son
de mayor tamano. A pesar de que la evolucion es benigna, se han
publicado casos de malignizacion en el contexto de nevo azul
celular, que son los de tamafio mayor (> 1 cm).

El nevo de Ota es una macula de color gris azulada de limites
imprecisos localizada de forma unilateral en la cara a nivel del
territorio de la primera y segunda ramas del trigémino. En oca-
siones, la pigmentacion se extiende al globo ocular afectando a
la esclerdtica, la conjuntiva (fig. 5Cy 5D), el tracto uveal, la papila
y el nervio ¢ptico. Se denomina nevo de Ito cuando se localiza
en la region acromioclavicular y deltoidea®.

Nevo de Becker

Se clasifica dentro de los nevos epidérmicos (no es un verdadero
nevo melanocitico). Puede aparecer en la infancia o en la pu-
bertad, sobre todo en varones, poniéndose en evidencia des-
pués de la exposicion solar. Se manifiesta primero como una
macula pigmentada marronacea de bordes irregulares que
muestra predileccion por la region escapular, pectoral, dorso
de la extremidad superior y hombro. Por regla general, asienta
de forma unilateral y con el tiempo (1 0 2 afos) suelen aparecer
pelos gruesos. Se han descrito diferentes trastornos asociados,
como hipoplasia mamaria unilateral, pectus carinatum, asimetria
de la extremidad, espina bifida o agenesia del musculo pecto-

ral, entre otras'®.

Puntos clave

- La transformacién maligna de este tipo de nevos «particulares» es excepcional.

- En ocasiones puede ser necesario el seguimiento fotogréfico y/o dermatoscépico periddico.

- Ante cualquier lesion pigmentada que ofrezca dudas razonables de posible malignizacién (cambios de coloracion,

aumento brusco de tamafno, hemorragia espontanea, asimetria), es preferible su exéresis para realizar el estudio

histolégico.
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Prurito en dermatitis atopica

Introduccion

La dermatitis atopica (DA) es uno de los trastornos inflamatorios
cutdneos mas comunes, ya que afecta hasta al 20% de los nifos
y al 10% de los adultos en paises de ingresos altos'. Se caracteriza
por lesiones eccematosas recurrentes junto a un prurito intenso,
teniendo una presentacién clinica heterogénea. Aunque la DA
puede manifestarse a cualquier edad, la etapa habitual de inicio

es en la primera infancia, tipicamente entre los 3y los 6 meses.

La fisiopatologia de la DA implica una interaccién compleja entre
una barrera epidérmica disfuncional, anomalias en el microbioma
de la piel y una desregulacion inmunitaria polarizada predomi-
nantemente de tipo 2. Estos distintos actores pueden ademas
interactuar entre ellos; asi, por ejemplo, la debilidad de la barrera
cutdnea atribuible a una deficiencia de filagrina promueve la
inflamacion y la infiltracion de células T, la colonizacién o infeccion
por Staphylococcus aureus dafa la barrera cutdnea e induce res-
puestas inflamatorias, y las respuestas inmunitarias Th2 locales
disminuyen auin mas la funcion de barrera, provocan prurito y
facilitan la disbiosis a favor de los miembros del género Staphylo-

coccus, particularmente S. aureus?.

En esta enfermedad el prurito es un sintoma clave, ya que oca-
siona una importante morbilidad y es dificil de manejar. A través
del ciclo de picor-rascado (la sensacion de picazéon provoca el
reflejo de rascado, que dana la piel y, por tanto, exacerba ain mas
la disfuncion de la barrera y la inflamacién) también participa
en la patogenia de la enfermedad. Por otro lado, el rascado es-
timula la liberacion de diversos pruritdgenos, que actlan direc-
tamente sobre las neuronas sensoriales, potenciando el estimulo
y perpetuando alin mas este ciclo picor-rascado (fig. 1).

Mecanismo de transmision del prurito

El picor se produce cuando los nervios sensoriales se exponen a
estimulos exdgenos y enddgenos (pruritdgenos), incluidos alér-
genos, aminas, proteasas, neuropéptidos y citocinas®®. En el sis-
tema nervioso periférico se produce la union de los pruritégenos
a un subconjunto de neuronas somatosensoriales de fibra C
aferentes primarias (receptores de prurito) que inervan la piel.
Los cuerpos celulares de los pruritoceptores se encuentran
en los ganglios de la raiz dorsal, hacen sinapsis con neuronas en
el asta dorsal de la médula espinal y desde ahi se transmite al
cerebro por la via de las neuronas del tracto espinotaldmico. El
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cerebro procesa la sefial de picazén y se induce la actividad mo-
tora (rascado)’.

Fisiopatologia del prurito atépico

Los pruritoceptores individuales se definen por su respuesta de
sefalizacion a pruritbgenos especificos. Se clasifican en histami-
nérgicos (responden a la histamina) y no histaminérgicos (usan
distintos receptores y fibras nerviosas diferentes hasta el sistema
nervioso central). El prurito en la DA es el resultado de interac-
ciones orquestadas entre las fibras C independientes de histamina
en la piel, los queratinocitos y las células inmunitarias®.

Los linfocitos Th2, los eosindfilos, los neutréfilos y los mastocitos
amplifican las vias inflamatorias y pruritoceptivas en la DA me-
diante la liberacion de citocinas y péptidos neurogénicos. Aqui
se incluirfan la interleucina (IL) 31, la linfopoyetina estromal timica

(TSLP), la IL-4 y la IL-13. La sefalizacion de citocinas a neuronas

Figura 1. A) Paciente afectado

de dermatitis atépica con eccema extenso

e imagen de la mano rascandose las lesiones.
B) Imagen de excoriaciones por rascado.
Pueden apreciarse las extensas e importantes
denudaciones cutaneas secundarias al rascado
inducido por la dermatitis atopica.

por parte de IL-31, TSLP e IL-4 (todas ellas presentes en la piel
durante los brotes de DA) puede explicar el rdpido beneficio de
la inhibicion de JAK1/2 e IL-4Ra en el prurito de la DA”2,

Los queratinocitos promueven el picor al liberar pruritégenos
adicionales, incluida la alarmina TSLP, para activar directamente
las neuronas pruritoceptivas. Ademas, esta TSLP promueve la
inflamacion de la piel atdpica y el picor mediante la activacion
de las células inmunitarias. Las alarminas adicionales de los que-
ratinocitos (por ejemplo, IL-33) funcionan de manera similar.

Los neuropéptidos liberados por las neuronas cutaneas activadas
también pueden estimular la liberacion de mediadores proinfla-
matorios por parte de los queratinocitos, incluida la sustancia P
y el péptido relacionado con el gen de la calcitonina; este meca-
nismo de realimentacion podria impulsar mas inflamacién
neurogénica, proliferacién de queratinocitos y engrosamiento
epidérmico, procesos implicados en la formacién de lesiones de
DA’
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En resumen, la interaccion entre nervios, células inmunitarias y
los queratinocitos determina la aparicion de prurito en la piel

lesionada en la DA.

Las células inmunitarias y los queratinocitos liberan pruritdgenos
(IL-31,TSLP, sustancia P) y otros factores que alteran la sensibilidad
al prurito en la DA, como la IL-4. Estos factores promueven el
prurito al interactuar con sus receptores (IL-31RA, TSLPR, NK-1R,
IL-4Ra, respectivamente) expresados en las fibras C independien-
tes de histamina que inervan la piel. Los factores derivados de
queratinocitos (TSLP, sustancia P) también pueden promover la
picazén indirectamente al activar las células inmunitarias Th2,

lo que conduce a una mayor produccion de IL-31, IL-4 e IL-13.

Finalmente, los bucles de retroalimentacién que involucran a IL-4
e IL-13 contribuyen al prurito al inducir una mayor expresion de
TSLP en los queratinocitos. La expresion generalizada de recep-
tores de pruritégenos y citocinas tanto en los queratinocitos
como en las fibras C cuténeas ilustra el potencial de esta interac-
cion entre los queratinocitos, las células inmunitarias y el sistema

nervioso periférico para provocar el prurito en la DA.

De forma resumida, podemos decir que los mediadores in-
munes del prurito son: histamina (producida por mastocitos,
basdfilos y queratinocitos), que actla por el receptor tipo 1,3y
4 de la histamina; TSLP, producida fundamentalmente por los
queratinocitos y que actla mediante dos receptores (TSLPR+ e
Il-7Rav); IL-33, producida por queratinocitos y que actda en ST2+
(supresor de tumorigenicidad, subunidad del receptor de IL-33)
e IL-TRACP (proteina accesoria del receptor de interleucina-1);
IL-31, producida por las células Th2 y que actdan via IL-31RA+y
OSMR (receptor de oncostatina M); IL-4, producida por las célu-
las Th2, e IL-13, producida por las células Th2 y basofilos. El recep-
tor de IL-4 tipo 1 consta de IL-2Ry e IL-4Ra y es activado por IL-4;
el receptor de ILl-4 tipo 2 consta de IL-13Ra1 e IL-4Ray es activado

tanto por IL-4 como por IL-138,

Evaluacion del prurito

Para evaluar la intensidad de este prurito asi como su respuesta
al tratamiento solemos usar una escala visual de prurito (también
llamada Numerical Rating Scale, NRS), que consiste en puntuar
este de 0 a 10, donde O representa la ausencia de picory 10 un
prurito insoportable. Una alternativa mas completa a esta escala
serfa el cuestionario ISS (Itch Severity Scale) pediatrico'®, que
consta de siete preguntas y que mide bien este prurito, asi como
el cambio en el mismo.

Otro aspecto interesante es la perturbacion del suefio y descanso
nocturno que produce este picor. Habitualmente lo medimos de
forma sencilla con un indice de 0 a 10, donde 0 representa que
no existe alteracion del suefio y 10 significa insomnio.

Ambos aspectos (prurito y alteracion del suefo) estan incluidos
en el indice SCORAD (SCORing Atopic Dermatitis), que representa
mucho mejor la afectacion de la enfermedad que otros indica-
dores como el EASI (Eccema Area Severity Index), que mide solo
aspectos fisicos (eritema, edema, excoriacion, liquenificacion y
extension).

Tratamiento

En cuanto al tratamiento del prurito relacionado con la DA, po-
demos decir que consiste en el tratamiento de la DA en si misma.
Sin entrar en los cuidados basicos de la piel atopica (bafos, hidra-
tacion, evitar irritantes, etc.), de forma esquematica y resumida,
a nivel tépico seguimos empleando corticoides, inhibidores de
la calcineurina (tacrélimus y pimecrolimus), asf como antibiéticos
cuando existen signos de sobreinfeccion bacteriana. A nivel sis-
témico disponemos de corticoides e inmunosupresores no
esteroideos como ciclosporina A, azatioprina o metotrexato. Los
antihistaminicos disponibles actualmente, tan ampliamente pres-
critos, solo tienen utilidad en producir somnolencia cuando se
busca sedacion, o en el tratamiento de las comorbilidades alér-
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gicas. Afortunadamente, estan apareciendo tratamientos nuevos
y altamente efectivos en el tratamiento de la DAy en el control
del prurito. En este momento disponemos de dos farmacos sis-
témicos nuevos con indicacion y uso aprobado en edad pedia-
trica: dupilumalb, un anticuerpo monoclonal que actuda inhibiendo
laIl-4 y la IL-13, aprobado para nifios mayores de 6 afios y ado-
lescentes y que se administra por via subcutédnea, y upadacitinib,
un inhibidor de la JAK1, aprobado para adolescentes (nifos
> 12 anos) y que se administra por via oral a dosis de 15 mg/dia.

Estas nuevas moléculas parecen tener una gran eficacia en el
control de la DA, con mejorfa del prurito incluso tras la primera
dosis de tratamiento en el caso del upadacitinib. Junto a estos
farmacos, se han aprobado otros en adultos pero que posible-
mente se vayan incorporando a nuestro arsenal terapéutico para
tratar a ninos, como tralokinumab (un inhibidor selectivo de la
IL-13) o baricitinib, otro anti-JAK, que bloquea JAK1/2.En la tabla 1
se recogen los principales productos aprobados o en desarrollo
para el tratamiento del prurito en la DA®.

TABLA 1. Principales productos aprobados o en desarrollo para el tratamiento del prurito en la dermatitis atépica
Farmaco Mecanismo Via de Comentario
de accion administracion
Upadacitinib Inhibidor de JAK1

Inhibidor

Baricitinib de JAK1/2

Abrocitinib

Aprobado para el tratamiento de la DA moderada a grave
en niflos mayores de 12 afos candidatos a tratamiento
sistémico, a dosis de 15 mg/dia

No aprobado actualmente en edad pediatrica para la DA.
Ensayos clinicos en desarrollo. Se ha usado off-label
en nifos de 2-18 afos en otras patologias con dosis

de 2-8 mg/dia

En fase de ensayos clinicos. Pendiente de aprobacion
para el tratamiento de la DA moderada-grave en nifios
y adultos

Naltrexona Antagon.|s‘ta Oral No aprobado para el uso en niiios. Puede usarse off-label
receptor opioide-p

. Inhibidor de IL-4 >
- -

Aprobado para niflos mayores de 6 ainos. Dosis segun

peso del paciente y edad. En nifios entre 6y 11 afos,

cuando pesan entre 15 y 60 kg, la dosis es de 300 mg
en dia 0y dia 15, y posteriormente 300 mg cada

4 semanas. En nifos = 60 kg, la dosis es de 600 mg en
dia 0y posteriormente 300 mg cada 2 semanas.

En adolescentes de menos de 60 kg la dosis es de 400 mg
(dia 0) y posteriormente 200 mg cada 2 semanas.
Para peso = 60 kg la dosis es 600 mg en dia 0
y posteriormente 300 mg cada 2 semanas

Continua
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TABLA 1. Principales productos aprobados o en desarrollo para el tratamiento del prurito en la dermatitis atopica.
Continuacion

Tralokinumab | InhibidordeIL-13 |  Subcuténea EpEES e e elo A (s dlintes)
en edad pediatrica

Lebrikizumab Inhibidor de IL-13 En fase de desarrollo clinico

Inhibidor de IL-31 En fase de desarrollo clinico
Tezepelumab Inhibidor de TSLP En fase de desarrollo clinico

Inhibidor

Tradipitant o Oral En fase de desarrollo clinico
de la neurocinina 1

Ominagan ‘Pe‘pndq Topica En fase de desarrollo clinico
antimicrobiano

Crisaborol Inhibidor Tépica Aprobado en Estados Unidos para su uso en ninos

2% de la PDE4 P y adultos

Difamilast Inhibidor o -
1% de |a PDE4 Topica En fase de desarrollo clinico

Tapinarof Agonista receptor . o
2% hidrocarburo arilo Topica En fase de desarrollo clinico
';?)Laa aib Inhibidor de JAK3 En fase de desarrollo clinico

Ruxolitinib Inhibidor o o

1,5% de JAK1/2 En fase de desarrollo clinico

Delgocitinib Inhibidor PAN JAK En fase de desarrollo clinico

DA: dermatitis atépica; JAK1: Janus kinase tipo 1; JAK1/2: Janus kinase tipo 1y 2; JAK3: Janus kinase tipo 3; IL-4: interleucina 4;
IL-13: interleucina 13; IL-31: interleucina 31; PDE4: fosfodiesterasa tipo 4; TSLP: linfopoyetina estromal timica.

Puntos clave

- El prurito es un sintoma crucial en la dermatitis atépica que ocasiona una importante morbilidad, condicionando la vida
del paciente y su entorno.

o s

- Cada vez conocemos mejor el mecanismo por el que se produce y estan apareciendo nuevos tratamientos que permiten
controlarlo de forma 6ptima.
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