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Prefacio

«El periodo neonatal representa la viltima frontera de la medicina, un

terreno que acaba de empezar a talarse y desbrozarse en preparacion
para la ansiosamente esperada cosecha de vidas salvadas».

De la introduccién a la primera edicién

de Enfermedades del recién nacido

Historia de Enfermedades del recién nacido

Enfermedades del recién nacido fue uno de los primeros libros dedicados
al diagndstico y el tratamiento de los problemas del recién nacido. La
primera edicién fue publicada en 1960 por el Dr. Alexander Schaffer,
un conocido pediatra de Baltimore que acufi por primera vez los
términos neonatologia y neonatdlogo. Describié la neonatologia como
una nueva subespecialidad pedidtrica que se centraba en «el arte y
la ciencia del diagndstico y el tratamiento de las enfermedades del
recién nacido», y al neonatélogo como «un médico cuya principal
preocupacidn radicaba en esa especialidad». El Dr. Schaffer fue el

La Dra. Mary Ellen Avery se unié al Dr. Schaffer como coaut
la 3.2 edicién en 1971. Los doctores Avery y Schaffer recogogi

que su libro necesitaba multiples colaboradores con conocifaiehtos

fallecié en 1981 y el Dr. H. William Taeusch se uhié a, A

en 1984 como coeditor de la 5.2 edicién. La Dxa\RBberta d se
unié a los Dres. Taeusch y Avery para la 6.4 @n en 1 itula-
da entonces Schaffer y Avery. Enfermedadesdelytién na a7.2edi-
cién, editada por los Dres. Tacusch jaBdllard, se cé en 1998

y se tituld Avery. Enfermedades del reeem nocimiento al

acido,
diligente trabajo de la Dra. Ave @ \ibro (@e cuatro ediciones
a lo largo de 20 afos. La D g&r tine n se unid a los Dres.
Taeusch y Ballard en 2005 o editor a 8.2 edicién. En 2009,
los Dres. Avery, Taeusch y Ballard sgaétir2ron de la edicién del libro y
se convirtieron en «editores emérit amentablemente, la Dra. Avery
fallecié en 2011. Sin embargo, su legido sigue vivo en el titulo de este
libro. La Dra. Sherin Devaskar se unié a la Dra. Gleason en 2012 como
coeditora de la 9.2 edicién, la primera con contenido en linea. Para la
10.2 edicién, la Dra. Sandra «Sunny» Juul se unié a la Dra. Gleason
como coeditora, siendo la primera vez desde la 5.2 edicién que todos los
editores eran profesores de la misma institucién. Para esta nueva
11.2 edicién, el Dr. Taylor Sawyer, también miembro del profesorado de la
institucién de la Dra. Gleason, se une como coeditor. Esta edicién es
la cuarta que coedita la Dra. Gleason, lo que la convierte en la editora
mis veterana desde la Dra. Avery.

La primera edicién de Enfermedades del recién nacido se orienta-
ba principalmente al diagndstico, pero también inclufa descripciones de las
primeras terapias neonatales que habfan conducido a un notable des-
censo de la tasa de mortalidad infantil en EE. UU.: desde 47 muertes
por cada 1.000 nacidos vivos en 1940, hasta 26 muertes por cada
1.000 nacidos vivos en 1960. Sin embargo, un afio crucial para la
incipiente subespecialidad de la neonatologfa fue 1963, tres anos des-
pués de la primera publicacién de Enfermedades del recién nacido, con

el nacimiento del hijo del presidente John E. Kennedy, Patrick Bouvier
Kennedy. Patrick era un nifio prematuro, nacido a las 34-35 semanas
de gestacién, y su muerte a los 3 dias de vida por complicaciones
derivadas del sindrome de dificultad respiratoria acelerd el desarrollo de
los respiradores infantiles, que, junto con el andlisis de gases en
micromuestras sangre y el uso del cateterismo de la arteria umbilical,
condujeron al desarrollo de los cuidados intensivos neonatales a finales

de la década de 1960.
j neonatal, junto con las con-

Los avances en cirugia y car
tinuas innovaciones tecnolégidag, estimularon la implantacién de
unidades de cuidados intens conatales y la regionalizacién de la
dﬁ&nfermos durante las siguientes décadas.

atenci6n a los recién naci
Estos avances estuvierag\acompafiados de una explosion de la inves-
.

tigacién que mejopdnuestro conocimiento de la fisiopatologia y las

! es, e@
unico autor tanto de la 1.2 como de la 2.2 edicién (1966) del librc@ d? con estos avances han dado lugar a reducciones significativas

oftalidad infantil en todo el mundo: del 6,45% en 1990 al
n 2019. Los esfuerzos de investigacion actuales se centran en
inuir las inaceptables disparidades regionales, étnicas y mundiales

@v
n la mortalidad infantil, mejorar los resultados neonatales a largo

de subespecialidades cuando desarrollaron la 4.2 edicio 1977, Q
se convirtieron en coeditores, en lugar de coautores. - Sch
2 Dr: y

plazo, avanzar en la terapéutica neonatal, prevenir las enfermedades
neonatales y, por dltimo (en colaboracién con nuestros colegas obs-
tetras), prevenir la prematuridad. Esta edicién intenta, como todas
las anteriores, traducir los resultados de la investigacién en curso en
consejos practicos para que los neonatdlogos los utilicen a la cabecera
del recién nacido.

;Qué hay de nuevo y mejorado
en esta edicion?

Quizds el cambio mds significativo de esta edicién sea lo que se ha
eliminado en lugar de lo que se ha afiadido. Hemos revisado cuidado-
samente el indice de la 10.2 edicién, examinando cada capitulo con la
mirada puesta en mantener el libro centrado en las enfermedades del
recién nacido, lo que hace que el contenido esté mds en consonancia
con las ediciones originales. Asi, se han archivado varios capitulos que no
estaban especificamente centrados en las enfermedades, mientras que
los capitulos de algunas secciones se han subdividido para centrarse en
contenidos especificos de las enfermedades.

Este libro sigue siendo revisado y actualizado minuciosamente
(y a veces con mucho esfuerzo) por algunos de los mejores clinicos
e investigadores en sus campos, muchos de los cuales son nuevos
colaboradores. Algunos capitulos han requerido actualizaciones mds
extensas que otros. No obstante, en todos los capitulos hemos instado
a los autores a reducir el nimero de palabras, a utilizar recuadros, tablas
y figuras para aligerar la densidad del texto y a hacer todo lo posible
para que el contenido se centre en la enfermedad. El resultado es un
texto mds conciso, legible y, esperamos, clinicamente atil. Estamos muy
agradecidos a nuestros autores por sus contribuciones y esperamos que
los lectores aprecien su trabajo.
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Prefacio

¢Siguen siendo necesarios
los libros de texto?

Con la increible cantidad de informacién disponible a un solo clic en
Internet, ;qué valor tiene un libro de texto? Creemos que los libros de
texto, como Avery. Enfermedades del recién nacido, siempre serdn nece-
sarios para los clinicos que se esfuerzan en proporcionar los cuidados
neonatales mds avanzados, para los profesores que trabajan para formar
a la préxima generacion de profesionales y para los investigadores que
hacen avanzar diligentemente la investigacion y los conocimientos en
neonatologfa. El contenido de un libro de texto es tan bueno como
sus colaboradores. Este libro, como las ediciones anteriores, cuenta con
magnificos colaboradores.

Se ha elegido a los autores por su experiencia y su capacidad de
integrar sus conocimientos en un capitulo completo, legible y util.
Lo han hecho con la esperanza de que sus sintesis pudieran, como
escribié Ethel Dunham en el prélogo de la 1.2 edicién, «difundir més
ampliamente lo que ya se sabe... y hacer posible la aplicacién de estos
hechos».

Agradecemos que el contenido en linea de este libro de texto goce de
una popularidad cada vez mayor. Sin embargo, seguimos encontrando
ejemplares impresos de este y otros libros con las esquinas dobladas,
manchas de café, anotaciones y el lomo rasgado en los lugares donde
se congregan los neonatélogos.

En cada sucesiva edicidn, los autores de Avery. Enfermedades del
recién nacido contribuyen a hacer realidad la visién del Dr. Schaffer de
limpiar la maleza de la dltima frontera de la medicina en preparacién
para su esperada cosecha de vidas neonatales salvadas. Los libros de

<
@6

texto nos conectan con el pasado, nos ponen al dia sobre el presente y
nos preparan y entusiasman para el futuro. Siempre los necesitaremos,
de una forma u otra. Con ese fin, nos hemos planteado el reto de satis-
facer, y esperamos que superar, esa necesidad, para nuestro campo,
para nuestros colegas y para los recién nacidos confiados a nuestros
cuidados.

Agradecimientos

Queremos dar las gracias a algunos miembros clave del personal de
Elsevier: a nuestra especialista en desarrollo de contenidos, Erika Nin-
sin; a nuestra directora de desarrollo de contenidos, Meghan Andress;
a nuestra directora de servicios editoriales, Catherine ]ackson; a nuestro
director de proyectos, John Casey; a nuestro director de disefio, Brian
Salisbury, y a nuestra editora, Sarah Barth. Sin ellos, todavia seguirfa-
mos trabajando para hacer realidad este libro. También queremos dar
las gracias a los colegas de nuestro centro académico, la Universidad de
Washington, especialmente a nuestra Jefa de Division, Sunny Juul, y a
nuestra Jefa de Departamento, Leslie Walker-Harding, cuyo liderazgo
y apoyo inquebrantable han significadgefanto para nosotros. Estamos
profundamente en deuda con los a o%ﬂe todos los capitulos, que
escribieron el libro y lo hicieron d gana, con entusiasmo y (en su
mayor parte) a tiempo, ja pesar innumerables responsabilidades
de sus vidas y de la pandemj ndial de COVID-19! Por tltimo,
agradecemos enormementg el apoyo de nuestras familias a lo largo del
prolongado, y a menudo\&cil, proceso editorial.
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Dermatosis habituales

en el recién nacido

KATE KHORSAND Y ROBERT SIDBURY

PUNTOS CLAVE

e |apresencia de lesiones papulopustulosas en las palmas de las manos
y/o las plantas de los pies durante el primer mes de vida suele ser
el reflejo de un proceso inflamatorio autolimitado, como la foliculitis
pustulosa eosindfila o la acropustulosis neonatal, pero debe descartarse
la sarna.

e Elacné neonatal (conocido como pustulosis cefalica) suele ser
multifactorial y autolimitado. Aunque no es necesario tratarlo, puede
ser beneficioso aplicar farmacos topicos para la reduccion del hongo
comensal Malassezia.

e Las pruebas sugieren que la pronta aplicacion de emolientes en recién
nacidos que corren el riesgo de desarrollar dermatitis atopica puede \
prevenir su aparicion.

C
b3

Diagnostico

El diagnéstico suele basarse ¢
mediante el raspado de un

Inica, pero puede confirmarse
ula, la toma de una muestra de su
contenido y la tincién de t o la de Giemsa,? lo que revelard un
gran niimero de cosin6filos."En el diagnéstico diferencial del ETN se
contemplan otros trastofnos benignos, como la melanosis pustulosa
neonatal transigotia,Na miliaria, la acropustulosis neonatal y la foli-
'lipustul sm(’)ﬁla. Ademds, deben considerarse y descartarse

la foliculitis, la candidiasis, el impétigo y el herpes.

iones €0
i se obté ejuna muestra para biopsia, el andlisis histopatolégico mos-

trard®y@sidulas intracpidérmicas rellenas de eosinéfilos y un infilerado
in ico mixto de origen inflamatorio que se localiza alrededor

{ foliculos pilosebdceos superficiales.

e La necrosis de la grasa subcutanea en el recién nacido suele s
benigna y autolimitada, pero, cuando es extensa, puede pro@ \Q) tiolog ia

hipercalcemia.

n @yﬁ suelen
02 }1 benignos
etectar estas

graves, lo que
Cesarios. Cada apar-

y son o autolimitados o ficiles de trat
dermatosis para poder distinguirl ﬁ
evitard a los pacientes pruebas y tfg@dmientos
tado recoge los signos clinicos y la%pres habituales, apuntes
sobre el establecimiento del diagndstico¥gdn tin diagndstico diferencial
breve), la causa, si se conoce, y una presentacién breve del tratamiento
bésico y el pronéstico.

Eritema toxico neonatal

Cuadro clinico

El eritema t6xico neonatal (ETN) es una patologfa inflamatoria benigna
que afecta a los recién nacidos. Se estima que su incidencia oscila entre
el 7y el 41%, y se observa con mayor frecuencia en recién nacidos de
raza blanca con un mayor peso al nacer y una mayor edad gestacional.!
Esta patologia aparece en los primeros 3 dias de vida como méculas
eritematosas de forma irregular que pueden desarrollar vesiculas o
pustulas en su superficie (fig. 94.1). El ETN suele presentarse en el
tronco, pero también puede aparecer en la cara y las extremidades. No
suele aparecer en las palmas de las manos ni en las plantas de los pies.
Por lo demds, los recién nacidos afectados estdn sanos. Las lesiones
persisten durante 1-2 semanas y desaparecen espontineamente sin
ninguna secuela.

1356

La causa del ETN no estd clara. Los estudios han demostrado la pre-
sencia de mediadores inflamatorios, as{ como una mayor actividad de
eosinéfilos y macréfagos™* en la piel afectada en comparacién con la
piel sana. Esto ha llevado a postular que el ETN se debe a una respuesta
inmunitaria de la piel a la colonizacién microbiana de los foliculos
pilosos tras el nacimiento.*

Tratamiento y prondstico

Esta patologfa benigna, habitualmente asintomdtica, no precisa tra-
tamiento. Puede tranquilizarse a los padres e informdrseles de que la
patologfa se resolverd espontdneamente en cuestion de semanas. No
son frecuentes ni las evoluciones largas ni las recidivas.

Melanosis pustulosa neonatal transitoria

Cuadro clinico

La melanosis pustulosa neonatal transitoria es una patologia benigna
y autolimitada que se presenta en el nacimiento. Es mds habitual en
recién nacidos afroamericanos.’ La melanosis pustulosa neonatal tran-
sitoria tiene tres fases. En el nacimiento, el neonato muestra pustulas
superficiales muy frdgiles, de 2-10 mm de didmetro, que se localizan
habitualmente en la frente, bajo la barbilla, en la zona lumbar y en las
espinillas. Estas pustulas suelen eliminarse durante la limpieza inicial
que se realiza al neonato tras el nacimiento. A continuacién, se observa
un fino reborde elevado alrededor de la pustula en remisién. Por tltimo,
se desarrollan méculas marrones hiperpigmentadas en el lugar de las

© 2025. Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados, incluidos los de extraccién de textos y datos, entrenamiento de IA y tecnologias similares.
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¢ Fig. 94.1 Eritema téxico neonatal. PUstulas puntiformes sobre un eritema
mal definido en el tronco y las extremidades de un recién nacido sano,
compatibles con un eritema téxico neonatal.

ble
nidas e intactas sobre una base no inflamada, algun tas, co —

pigmentacion residual.

pustulas (fig. 94.2).> Las primeras dos f; \uelen t@l
pero la hiperpigmentacién puede pe@ duramé } ios meses.
\

Q* &

El diagndstico se basa en la clinica, p puede confirmarse mediante
el raspado de la pustula y la tincién de Wright de su contenido, lo
que revelard un predominio de neutréfilos. El diagnéstico diferencial
incluye el ETN, ya que ambas patologias pueden solaparse. Deben
considerarse y descartarse, entre otras, la miliaria, la acropustulosis
neonatal y enfermedades infecciosas, como la candidiasis, el impétigo
y el herpes.

¢ Fig. 94.2 Melanosis pustulosa neonatal transitoria. é

-2 semanas,
6

Diagnéstico

Etiologia

Se desconoce la causa subyacente de la melanosis pustulosa neonatal
transitoria. Los estudios que la vinculan al ETN apuntan a una causa
similar.

Tratamiento y prondstico

Esta patologia, benigna y autolimitada, no precisa tratamiento. Debe
informarse a los padres de que, aunque los signos cutdneos iniciales
desaparecen rdpidamente, la resolucién completa de la hiperpigmen-
tacién residual puede llevar varios meses.

CAPITULO 94 Dermatosis habituales en el recién nacido

.

QA

* Fig. 94.3 Foliculitis pustulosa ila. Papulas y pustulas eritematosas
ricas en eosinofilos, agrupad@ oh un patrén foliculocéntrico.

3

Fohcuhﬂ;m losa eosinofila

\Qv\a'd roeyn\l)co

itls pustulosa eosinéfila (FPE) es una erupcién vesiculopus-
e puede aparecer en diversas circunstancias especificas. La
4 que aparece en el recién nacido es relativamente infrecuente y
Shsiste en lesiones foliculares pruriginosas, localizadas habitualmente
en las extremidades o el cuero cabelludo, aunque también se ha descrito
su presencia en el tronco (fig. 94.3). Las lesiones estardn separadas, no
con una disposicién anular como en los adultos, y persistirdn durante
dfas o semanas antes de desaparecer sin dejar ninguna secuela. La FPE
tiende a aparecer poco después que el eritema téxico, pero también se
ha descrito su aparicién en el primer dia de vida.”

La foli

Diagnostico

El diagndstico se basa en la clinica, y su permanencia durante varias
semanas suele distinguir la FPE del eritema téxico, aunque la presencia
de cosinofilia periférica puede contribuir a llegar a él. El andlisis his-
tolégico muestra un infiltrado folicular eosindfilo.

Etiologia

Se desconoce su causa.

Tratamiento y prondstico

El tratamiento es sintomdtico ¢ incluye emolientes, corticosteroides
tépicos y antihistaminicos. Se ha recurrido a la aplicacién tépica de
indometacina en los casos resistentes al tratamiento.®

Acropustulosis neonatal

Cuadro clinico

La acropustulosis neonatal es una erupcion vesiculopustulosa y pruri-
ginosa, relativamente poco frecuente, que se presenta en las manos y
los pies y se extiende a las mufiecas y los gemelos. Esta erupcién, que
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¢ Fig. 94.4 Acropustulosis del lactante. Papulas y pustulas eritematosas,
bien definidas y agrupadas en la planta del pie.

se describié por primera vez en 1979, tiene una estrecha relacién con
infecciones e infestaciones previas, de forma que aproximadamente
el 50% de los casos van precedidos de sarna.”!? La erupcién es més
habitual en nifos afroamericanos, hispanos y asidticos, y se presen-
ta antes del afio de edad. Aparecen grupos de vesiculas y pustulas
acompanadas de prurito intenso en las manos y los pies, que persisten
durante alrededor de 2 semanas y después desaparecen (fig. 94.4)

169 se
norma son las recidivas frecuentes, aunque la intensidad dls@

con cada erupcién hasta su completa resolucién alrededor deAos
2-3 afios. 66 @
a,yla p@encia

tabl iagnds-
a most ecrélisis de
cas 5 de neutréfilos

Diagnéstico

El diagndstico se basa fundamentalmente en la
de antecedentes de sarna puede ser muy til
tico. Si se obtiene una muestra para b10ps
los queratinocitos con pustulas i mtraep

y eosinéfilos.!! El diagnéstico d al c ard sarna (debe
descartarse la infestacién conco tante o la si estd presente),
psoriasis pustulosa, infeccién por el v, Coxsackie, foliculitis
cosindfila y, con menos probabilidad, atitis de contacto de origen
alérgico.

Etiologia

Se desconoce la causa de la acropustulosis, pero se sabe que con fre-
cuencia la patologia aparece tras una sarna o a una infeccién por el
virus de Coxsackie.

Tratamiento y prondstico

Las recidivas de la acropustulosis neonatal se resolverdn finalmente
hacia los 2-3 afios de edad, pero se pueden tratar los episodios. El
primer paso deberfa consistir en descartar la sarna y tratarla si es el
caso.!? El tratamiento tépico con corticosteroides de media o alta
potencia es eficaz en los episodios independientes, pero no ayudard
a prevenir las recidivas.!? Tradicionalmente, se ha tratado la acropus-
tulosis neonatal con dapsona oral, pero se ha reducido su uso debido al
riesgo de hemdlisis y metahemoglobinemia en los pacientes con déficit
de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa.

¢ Fig.94.5 Milio. Numerosas papulas blancas monomorfas, puntiformesy

bien definidas alrededor del ojo.
8

N
Cuadro clinico AQJ

El acné miliar es un tn%rno benigno extremadamente habitual, que
se observa en el n(qxie to en el 40-50% de los recién nacidos. Son
mis abituale,s gestaciones prolongadas y en los recién nacidos de

Acné miliar

K rav1d acné miliar consiste en mindsculas papulas blancas
nomoqg n una superficie lisa, cuyo ndmero puede oscilar entre
unas iones y varias docenas. Se diferencian de la miliaria, que

d

g?a continuacién. El acné miliar puede aparecer en cualquier
y del cuerpo, pero son mds habituales en la cara, especialmente en
rente, las mejillas y la barbilla (fig. 94.5).

Diagnéstico

Una herramienta til para el diagnéstico es el contenido del acné miliar,
que se parece a una diminuta perla blanca. Son restos de queratinocitos
lo que forma el interior del quiste. El diagnéstico diferencial incluye
la hiperplasia sebdcea, que también se presenta en la cara, pero tiende
a ser mds amarilla, y la miliaria, que aparece fundamentalmente en
el cuerpo y en un nimero mayor, con variedades clinicas especificas.

Etiologia

El acné miliar consiste en mindsculos quistes de inclusién que se
forman en la epidermis. El tejido epidérmico se invagina, a menudo
alrededor de un foliculo piloso, y forma un quiste con una pared de
células productoras de queratina.

Tratamiento y prondstico

No es preciso tratar el acné miliar, ya que tiende a desaparecer espon-
tdneamente en los siguientes meses. Cabe destacar que la presencia
prolongada de acné miliar de gran tamafo o que persisten en el tiempo
pocas veces se relaciona con sindromes como la epidermdlisis ampollosa
o el sindrome orofaciodigital.

Miliaria

Cuadro clinico

La miliaria es una erupcién benigna debida a la obstruccién de las
glidndulas exocrinas durante las primeras 2 semanas de vida, que se
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¢ Fig. 94.6 Miliaria cristalina. Numerosas vesiculas superficiales bien
definidas que se rompen con facilidad. (Tomado de Antaya RJ, Robinson
DM. Blisters and pustules in the newborn. Pediatr Ann. 2010;39:635-645.)

resuelve rdpidamente en dias. Son muchas las variantes, en funcién
de la localizacién de la obstruccién, con cuadros clinicos distintivos.
La miliaria cristalina se produce cuando se obstruyen las glindulas
exocrinas en el interior o por debajo del estrato cérneo, lo que pro-
voca pequenas vesiculas de contenido claro que pueden eliminarse
ficilmente (fig. 94.6). La miliaria rubra se debe a la obstrucciéon de
los conductos exocrinos a nivel de la epidermis y se cree que se debe
a un exceso de temperatura. Esto provoca pdpulas o papulopustulas
eritematosas fundamentalmente en la cabeza, el cuello, la cara y el
tronco. La inflamacién dérmica contribuye a su cuadro clinico. La
miliaria profunda se debe a la oclusién de las glindulas exocrinas a
nivel de la unién dermoepidérmica o por debajo de esta y provoca una

erupcién papulosa ligeramente inflamatoria que es poco frecuente en@

%)
<& ©
dx‘@Q Etiologia

los recién nacidos.

Diagnéstico Q
El diagnéstico de miliaria se basa en la clinica, aun, ue@aspa
una vesicula o pustula y la posterior realizacién de |
revelardn pocas células, o ninguna, en la miliari
en la miliaria 7ubra. En el diagnédstico difere
ETN, la pustulosis neonatal transitoriays
eosindfila y enfermedades infecciosas. Ej
rubra pustulosa podrian ser un si una

{e seu al

dosteronismo de
ia mineralocorticoide

frecuente y potencialmente m
tipo I, que es un trastorno congéndto de resi

que conduce a una gran pérdida de s@&

Etiologia

La miliaria se debe a la obstruccién de las glindulas exocrinas, posi-
blemente como consecuencia de la acumulacién de sudor. Los neonatos
pueden presentar una canalizacién incompleta de los conductos, lo que
les predispone a la obstruccién y a la consiguiente miliaria.'4

Tratamiento y prondstico

Esta patologia benigna no precisa tratamiento, ya que se resuelve
espontdneamente. Evitar el exceso de temperatura puede reducir la
incidencia de miliaria rubra.

Perlas de Epstein y nédulos de Bohn

Cuadro clinico

Las perlas de Epstein y los nédulos de Bohn son quistes benignos muy
frecuentes que se forman en la boca de los neonatos. Son pdpulas lisas

CAPITULO 94 Dermatosis habituales en el recién nacido

* Fig. 94.7 Perlas de Epstein. Papulonédulos bien definidos, opacos
y amarillos, ricos en queratina, a lo largo de la cresta alveolar de la boca.

de 1-2 mm, blancas o amarillas, que se presentan aisladas o en racimo.
Las perlas de Epstein se observan con mds frecuencia en recién nacidos
de mujeres multigrédvidas, tras embarazos prolongados y con mayor
peso al nacer.!® Los nédulos de Se confunden con frecuencia con
dientes natales, lo que motiva(sthderivacién a un especialista.

A@
in s¢ localizan en el paladar, habitualmente en la
16n entre el paladar duro y el blando. Los nédulos
zan en el reborde alveolar, mas habitualmente en la
(fig. 94.7). Se distinguen de los dientes neonatales por
i6n ademds de por su aspecto. Los dientes neonatales se

habitualmente en la regién de los incisivos inferiores. El
en radiografico ayudard a diferenciar ambos diagnésticos.'>

Diagnéstico
Las perlas de Ep

Tanto las perlas de Epstein como los nédulos de Bohn son quistes de
inclusién. Se cree que proceden de restos del epitelio odontégeno o
que pueden ser restos de gléndulas salivales.!®

Tratamiento y prondstico

Desaparecerdn esponténeamente con el tiempo, habitualmente en las
primeras semanas o meses tras el nacimiento. No precisan tratamiento.

Hiperplasia sebacea

Cuadro clinico

La hiperplasia sebdcea es un signo habitual, que se observa aproxima-
damente en la mitad de los recién nacidos'” y suele ser mds evidente
alrededor de la nariz y el labio superior (fig. 94.8). Se presenta como
pdpulas lisas y regulares, blancas o amarillas, que pueden agruparse
alrededor de los foliculos.

Diagnéstico

El diagnéstico diferencial incluye el acné miliar y el acné neonatal
(pustulosis cefdlica neonatal).

Etiologia

Se cree que la hiperplasia sebdcea en los recién nacidos es consecuencia
de los andrégenos maternos, que estimulan las glindulas sebdceas en
el dtero.t17
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¢ Fig. 94.8 Hiperplasia sebacea. Maculas y papulas amarillas puntiformes
a en el triangulo sebaceo de la nariz.

Tratamiento y prondstico

No precisa tratamiento y se resuelve espontdneamente en las primeras
semanas de vida.

Pustulosis cefalica neonatal (acné neonatal) @

Cuadro clinico

< ¢

La pustulosis cefilica neonatal, mds conocida como acef%naml

consiste en papulas y pustulas eritematosas en las mejill

de viday puede durar hasta varios meses. No ha
tingue del acné del recién nacido, que aparece ad0y,3

rb]lé )
y la frente del recién nacido (fig. 94.9). Se da en los p .c eros 3
gledone
e

y puede durar afios. .\ . 6
Diagnostico &OQ @

El diagnéstico se basa fundamentalgiente en @Cto clinico, aunque
la tincién de Wright de una muestra re n predominio de neu-
tréfilos. El diagnéstico diferencial inclu iliaria, acné miliar, ETN o,

con menos frecuencia, procesos infecciosos graves, como la candidiasis
o la foliculitis.

Etiologia

Aunque la causa de la pustulosis cefdlica neonatal se halla bajo dis-
cusidn, se cree que tiene que ver con la colonizacién de la piel con
Malassezia. La colonizacién con Malassezia comienza en el nacimiento
y aumenta durante las primeras semanas de vida, y afecta a alrededor del
5% de los recién nacidos durante la primera semana de vida hasta llegar
a afectar al 30% en el periodo de la segunda a la cuarta semanas de
vida.!® Se cree que esta mayor colonizacién de Malassezia desencadena
una reaccién inflamatoria que algunos creen que conduce a una pus-
tulosis cefdlica neonatal.>!” Sin embargo, otros sugieren que el grado de
colonizacién cutdnea por Malassezia no es distinto entre recién nacidos
afectados y no afectados, y que no hay una relacién entre la gravedad
de la enfermedad y la deteccién de Malassezia.'® Se desconoce por
qué la colonizacién por Malassezia causa una reaccion inflamatoria en
algunos neonatos y no en otros.

&
<&

* Fig.94.9 Pustulosis cefalicaneonatal (acné neonatal). Pequenas papu-

las y pustulas monom% en la cabeza y el cuello de un recién nacido

compatibles con u stulosis cefalica neonatal, 0 acné neonatal. (Tomado

de S%ury R,P S. The diagnosis and management of acne. Pediatr

9& 00; 2%
60

ratamlento y pronostlco

No es preciso tratar esta patologfa benigna autolimitada. Sin embargo,
las lesiones pueden tardar meses en desaparecer. El tratamiento tépico
con antifingicos imidazélicos, como el clotrimazol, el econazol o el
ketoconazol, puede ser eficaz para acortar la duracién de la erupcién.

Dermatitis seborreica

Cuadro clinico

La dermatitis seborreica (DS) es un hallazgo extremadamente habitual
en recién nacidos y se presenta como manchas irregulares de color
salmén con escamas certleas en el cuero cabelludo, la frente y el surco
nasolabial (fig. 94.10). También puede aparecer en el drea del panal.
Esta patologia, que aparece alrededor de las 2-4 semanas de vida, suele
desaparecer o reducirse hacia el ano de edad. Los casos graves pueden
presentar sobreinfecciones. Se ha postulado que existe una estrecha
asociacién entre la dermatitis atépica (DA) y la DS del recién nacido,
lo cual sugiere que es posible que la DS del recién nacido preceda al
desarrollo de la DA o que estas patologias formen parte del espectro
de la misma enfermedad.?’

Diagnéstico

El diagnéstico se basa en la clinica, y el diagnéstico diferencial contem-
pla la DA, la psoriasis, la histiocitosis de las células de Langerhans u
otra infeccién fungica superficial. La DA puede solaparse con la DS,
como se ha mencionado previamente, y la psoriasis no suele aparecer
tan pronto. La histiocitosis de las células de Langerhans es una patologia
mds grave, pero, afortunadamente, infrecuente.
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¢ Fig. 94.10 Dermatitis seborreica. Placas descamadas amarillas céreas,
laxamente adheridas, sobre una base eritematosa en la frente y el cuero
cabelludo.

Etiologia

Aunque en los adultos la DS estd relacionada con una colonlzaclon
de Malassezia, no estd claro que esta sea la patogenia de este trastorno
en los recién nacidos, aunque diversos estudios antiguos lo haya
sugerido.?!??

Tratamiento y prondstico
Esta patologia suele desaparecer o reducirse espontd, ea@te haC&

afo de edad. Se han empleado tanto antifiingicos congorcorticostegoi

topicos para tratar esta patologfa. El ketocon demo,
tan eficaz en el tratamiento de la DS como las as con co cmdes,
como la hidrocortisona,?® por lo que es u 10n te ica viable.

, ya que este

eite de\
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La DA es un problema extendido que afecta a nifios de todas las edades
hasta la edad adulta. Este apartado se centrard en la DA del recién
nacido, ya que son multiples las fuentes que proporcionan informacién
sobre esta patologia, habitual e importante, cuando afecta a los nifios
de mds edad. La DA, conocida vulgarmente como eczema, es una
patologia crénica y recidivante que se caracteriza por unos signos
cutdneos especificos y su relacién con otras patologias atopicas, como
el asma y la rinitis alérgica. Es extremadamente habitual y afecta al
15-20% de la poblacién, especialmente en los paises desarrollados. En
mds de la mitad de los casos, la DA aparece durante el primer ano de
vida.?> En los recién nacidos, aparece mds habitualmente en las meji-
llas (a menudo acompafada de una dermatitis irritativa secundaria a
la saliva), el cuello, las flexuras, las munecas, los tobillos y sobre todo
los pezones (fig. 94.11). En el eczema del recién nacido, las superficies
extensoras (la piel en el lado opuesto de una articulacién) y el tronco
se ven afectados mds habitualmente que las flexuras. El eritema, la

descamacién, la liquenificacién y la excoriacién son signos clinicos
habituales. El prurito es el sintoma predominante. El drea del panal

Debe evitarse tratar el cuero cabelludo Q

puede favorecer el crecimiento de ho

Dermatitis atoplca Q

Cuadro clinico

CAPITULO 94 Dermatosis habituales en el recién nacido

¢ Fig. 94.11 Dermatitis atopica. Papulas eritematosas mal definidas que
confluyen para formar placas en las mejillas, con la caracteristica inflamacion
del pezon.

y la punta de la nariz no suele afectados. La sobreinfeccién es
frecuente. Hay muchas coi cias con la DS, tal y como se ha
mencionado anteriorme t@ edida que el recién nacido crece, el
cuadro «tipico» de la DAssyele implicar una afectacién importante de
las fosas antecubital i poplitea acompanada de piel seca generalizada.

nostleQ

lag se basa en la clinica y no suele realizarse una biopsia. El
dm né dlferenclal de la DA es amplio y contempla patologias habi-
tu mo la DS, la dermatitis de contacto y la dermatitis irritativa.

e es menos frecuente, la DA grave puede estar relacionada con
tintas infecciones recurrentes que se dan en multiples trastornos
mmumtarlos poco frecuentes, como el sindrome de Wiskott-Aldrich,
la enfermedad granulomatosa crénica, el sindrome de hiperinmunoglo-
bulina E (IgE) e inmunodeficiencias combinadas graves. La presencia
de un eczema grave resistente al tratamiento, acompanado de otras
infecciones inusuales, es un signo de alarma de estas patologfas graves,
especialmente en caso de retraso del crecimiento. Si las lesiones se
sobreinfectan y forman costra, debe realizarse un cultivo bacteriano.

Etiologia

Sigue sin conocerse la causa exacta de la DA. En esencia, la DA pare-
ce deberse a un defecto en la funcién de barrera de la piel y a una
alteracién inmunitaria. En la DA hay un predominio de linfocitos T
cooperadores 2 (Th2), que producen interleucina 4 y favorecen la pro-
duccién de IgE, la eosinofilia, la proliferacién de mastocitos y la libe-
racién de histamina. Se ha relacionado la pérdida de mutaciones de
filagrina con formas tempranas y persistentes de DA.?>?” La filagrina
actda en la capa mds superficial de la piel y mantiene la funcién de
barrera de esta. Cuando hay una alteracién de la funcién de barrera,
la piel es mds susceptible a responder a agentes exdgenos. Casi todos
los pacientes con DA tienen Staphylococcus aureus en la piel, y las
exotoxinas estafilocécicas pueden actuar como superantigenos que
estimulan la respuesta de los linfocitos T.?8 El papel de los alimentos y
las alergias a estos, una pregunta habitual de los padres, solo es relevante
en una minoria de los pacientes. Las alergias alimentarias son mds
frecuentes en individuos con atopia y en algunos casos de DA resistente
al tratamiento. Las alergias alimentarias pueden desempenar un papel
en la persistencia de la enfermedad. Una revisién Cochrane estableci6
que el que la madre evitara los antigenos alimentarios durante el emba-
razo no tenfa ningtin efecto en el desarrollo de la DA en los primeros
18 meses de vida y podia aumentar el riesgo de parto prematuro o de
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menor peso al nacer.”” Se ha demostrado que la lactancia durante los
primeros 4 meses de vida reduce la incidencia y la gravedad de la DA
en los recién nacidos de alto riesgo,?” aunque prolongar la lactancia
no modifica la incidencia.’!

Tratamiento y prondstico

No existe cura para el eczema, por lo que el objetivo del tratamiento
es controlar los signos y sintomas y reducir las recidivas. Suele desa-
parecer espontdneamente cuando el nifio crece. El tratamiento de
mantenimiento consiste en suaves técnicas de bafio, como limitar el
uso de un jabén suave a las dreas sucias y evitar los banos calientes y
largos. La hidratacién cuidadosa al menos dos veces al dia y siempre
después del bafio con un simple emoliente denso es importante
para restablecer la hidratacién cutdnea y mantener la funcién de
barrera. El tratamiento de la erupcién activa con corticosteroides
topicos de la concentracién adecuada, generalmente no mds de clase
6 0 7 (p. €j., hidrocortisona al 2,5 o al 1%, respectivamente) es el
tratamiento de primera linea para la DA sintomdtica resistente a los
emolientes y al buen cuidado de la piel. Los firmacos de segunda
linea son los inhibidores de la calcineurina por via tdpica, como el
tacrolimus o el pimecrolims, pero estos no estdn aprobados para
su uso en ninos de menos de 2 afios. La adicién de antibidticos
tépicos u orales aborda la infeccién cutdnea concomitante cuando
se presenta, y los bafios con agua oxigenada diluida pueden resultar
profildcticos.’?> La mejor manera de reducir el prurito es tratar la
inflamacion tal y como se ha descrito, pero, cuando hay alteraciones
del sueno, un antihistaminico con efecto sedante como la difenhi-
dramina o la hidroxicina puede ayudar, siempre que sea adecuado
para su edad.

Dermatitis del panal

Cuadro clinico

mds habitual en los recién nacidos. La inmensa mayqrig de los
nacidos afectados estdn por lo demds sanos, pe sion P
’?T!gar

puede apuntar a un trastorno sistémico suby La DP%¢ fun-

damentalmente un proceso irritativo questi la piel
que estd en contacto con el panal se infl e 1dd iccién y al
contacto con la orina, las heces, los Jab otros tes El cuadro

en el surco inter-
is y la zona perianal

clinico consiste en eritema, con u ac1
gliteo, las nalgas y las superficies dghvexas d
(fig. 94.12). Los pliegues cutdneos no star muy afectados, ya
que estdn protegidos del contacto dire con el panal. Puede haber
erosiones 0 manchas en los casos mds graves, y se observan discretas
ulceraciones en una forma grave de DP conocida como la dermatitis
de Jacquer. Esta forma noduloerosiva distintiva se observa con mds
frecuencia con el uso de panales de tela.

Diagnéstico

El diagnéstico de la DP se basa en la clinica y, por tanto, la histopa-
tologia no suele ser util. Deben descartarse otras causas, infeccio-
sas y no infecciosas, de erupciones en el drea del panal. Entre las
causas infecciosas de las erupciones del pafial estdn la sifilis congénita
y las infecciones provocadas por Candida u otros hongos, Strep-
tococcus, Staphylococcus (incluido el sindrome de la piel escaldada
estafilocécica), el virus del herpes simple y el virus de la inmunode-
ficiencia humana. Las erupciones de origen infeccioso en el 4rea del
panal suelen tener una identidad clinica especifica. Las infecciones
por Candida aparecen como manchas y placas rojo brillante, rela-
tivamente bien definidas, con lesiones satélite en la ingle y la zona
perianal. La infeccién estafilocdcica aparece mds habitualmente en

* Fig. 94.12 Dermatitis de contacto por irritantes. Placas eritematosas
mal definidas y confluentes distribuidas de forma simétrica a lo largo de la
convexidad de las nalgas.

el drea del panal como impéti polloso con ampollas y vesiculas

diseminadas. Las infeccio Q eptocdcicas se muestran como una

mancha perianal eritemar& rillante. Los signos clinicos debidos

a infeccién se obser%@: menudo en 4reas distintas a la zona del
o

e hay que tener en cuenta son la DS del re-
ciéngnacido, laf atitis de contacto de origen alérgico, los défi-
«i &tricio ) como la acrodermatitis enteropdtica en el déficit

1nc) i$tiocitosis de las células de Langerhans y trastornos
etab oco frecuentes. A menudo, pueden observarse signos si-

dreas cutdneas distintas al 4drea del panal, lo que puede ser

mil
/ \% @ distintivo.

La dermatitis del pafal (DP) es probablemente la patol cutanﬁ@

La DP es extremadamente habitual, y la mayorifa de los recién nacidos
sufren uno o mds episodios. Son muchos los factores contribuyentes,
como la oclusidn, la friccién y la maceracién. Cuando la barrera cutd-
nea se ve alterada por estos factores, los irritantes quimicos o bioldgicos
presentes en la orina y las heces mantienen la dermatitis activa. Otros
irritantes, como jabones, toallitas hiumedas y multiples produc-
tos topicos, perpetiian el problema.

Tratamiento y prondstico

La prevencién de la DP comienza con el mantenimiento de la fun-
cién de barrera y la prevencién de la irritacién de la piel. Los pafales
desechables, especialmente los superabsorbentes, han demostrado ser
mejores para prevenir la DP que los pafales de tela.?> Un aspecto
importante de los cuidados bésicos del recién nacido es evitar un
contacto prolongado de los panales sucios con la piel. Debe identifi-
carse y retirarse cualquier irritante o alérgeno. Las toallitas himedas
son con frecuencia las responsables. Las cremas de barrera, como
la crema de 6xido de zinc y la pasta de zinc, asi como la vaselina,
son sencillos protectores cutineos. Debe aplicarse una capa gruesa
de estos agentes protectores, y solo deberia retirarse una parte de
dicha capa en los cambios de pafal, con el fin de proteger la piel
subyacente. El aceite mineral proporciona una forma de retirar los
preparados de zinc sin tener que frotar la piel en exceso. En ausencia
de infeccién por Candida, puede ser util recurrir a un corticos-
teroide topico suave. Si se sospecha una infeccién por Candida,
puede afadirse un firmaco antifingico. Puede bandrsele a diario,
pero debe evitarse frotar y emplear jabones fuertes. La DP aparece
en episodios autolimitados.
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Coloracidn en arlequin

Cuadro clinico

La coloracién en arlequin es un suceso benigno y poco frecuente.
Se describié por primera vez en 1952. Supone un cambio de color
repentino a un rojo intenso de origen vascular en un lado del cuerpo,
con un blanqueamiento contralateral y una demarcacién clara de la
linea media (fig. 94.13). Puede afectar a todo el cuerpo o puede estar
mds localizado en un drea corporal especifica. Aparece habitualmente
en el recién nacido y se observa con mds frecuencia en prematuros.

Diagnéstico

El diagndstico se basa en el aspecto clinico. La norma es la resolucién

ripida.

Etiologia

Se cree que la coloracién en arlequin se debe a la inmadurez del centro
de control hipotaldmico en los recién nacidos, lo que causa un con-
trol asimétrico del tono vascular periférico regulado por el sistema
nervioso simpdtico. Esto provoca un cambio de color de la piel con
una demarcacién clara de la linea media.

Tratamiento y prondstico

Este suceso no precisa tratamiento. Es benigno y desaparece répida-
mente por si mismo. La deteccién y la educacién son importantes, ya
que la coloracién en arlequin es un suceso que sorprende y alarma a
los padres. La coloracién en arlequin no estd relacionada con la ictiosi
en arlequin.

Necrosis de la grasa subcutanea n

Cuadro clinico

La necrosis de la grasa subcutdnea es una pat relatj nte
infrecuente que afecta a los recién nacidos a o en las"pFimeras
s, 1nicos

una base de
es se localizan

o multiples, mal definidos, que son fir
un tono purpura rojizo oscuro (fig.
en dreas con acumulaciones de
brazos, la cara y los hombros. E
puede estar relacionado con una Riper

semanas de vida. Se presenta como manchas@ ulo
ent é%u

¢ Fig. 94.13 Cambio de color en arlequin. Eritema maculoso unilateral a
lo largo del tronco.
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Diagnostico

La biopsia cutdnea revelard una infiltracién granulomatosa subcutdnea
con células gigantes multinucleadas y lipocitos dafiados que mues-
tran las grietas con forma de aguja caracteristicas. La necrosis de los
tejidos blandos y la inflamacién pueden llevar a la produccién local
de vitamina D, lo que lleva a hipercalcemia. El diagnéstico diferencial
incluye la esclerodermia neonatal, que es una paniculitis poco frecuente
y potencialmente mortal que se caracteriza por el endurecimiento
difuso y progresivo de la piel.

Etiologia

Se cree que la necrosis de la grasa subcutdnea se debe a algin tipo
de traumatismo intrauterino o perinatal. Se ha relacionado con el
consumo de cocaina por parte de la madre, hipotermia, aspiracién de
meconio y asfixia perinatal.?*

Tratamiento y prondstico

Esta patologfa suele ser autolimitada, pero debe vigilarse estrechamente
la concentracién de calcio, debi iesgo de hipercalcemia grave, y
evaluarse al recién nacido en b e indicios de lesién renal, debido al
riesgo de nefrocalcinosis.“@ comenzarse el tratamiento adecuado
inmediatamente si hay indici6s de cualquiera de estas complicaciones.
La resolucién de la ngcrosis de la grasa subcutdnea lleva semanas o
meses. Se ha sugerido I¥%dministracién de bisfosfonatos para la necrosis
de grasa s ékea, pero atn no se dispone de estudios clinicos

lados ados

AP|eI

morea

6 @ro clinico

a piel marmorea es habitual, especialmente en prematuros. Se presenta

é como un patrén reticular de blanqueamiento violdceo, mds habitual en

O @

las extremidades que en el tronco (fig. 94.15). Se agudiza con el frio y
se resuelve con el calor.

Diagnéstico

El diagnéstico se basa en la observacién clinica. Los signos deben
desaparecer con el calor y la propia patologia deberia resolverse
alrededor del mes de vida. Una piel marmérea que persista mds alld

* Fig. 94.14 Necrosis de la grasa subcutanea. Mancha eritematosa indu-
rada y evidente en la espalda de un recién nacido por lo demas sano, con
hipercalcemia asociada.
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¢ Fig. 94.15 Piel marmérea. Placas reticulares eritematosas violaceas en
la extremidad superior.

del mes de vida puede estar relacionada con anomalias genéticas,
como el sindrome de Down, la trisomia 18 y el sindrome de Cornelia
de Lange. La piel marmérea que persiste tras la administracién de
calor y es localizada y asimétrica puede suponer la presencia de
piel marmérea telangiectdsica congénita, una anomalia vascular
especifica que puede acompanarse de atrofia de las extremidades.
Otra posibilidad diagnéstica es la livedo reticular, que aparece con un
patrén vascular claro que puede deberse a una vasculitis/inflamacién
vascular subyacente. Sin embargo, esta patologia es poco frecuente
en recién nacidos.

Etiologia

La piel marmorea se debe a cambios transitorios en el flujo sanguineo

de la piel.

Tratamiento y prondstico

realizar pruebas complementarias para detectar caus%Lbyacen 6
</
\‘(J \0

\ cida como man-
umamente habitual

Melanocitosis dérmica

Cuadro clinico

La melanocitosis dérmica (MD),

chas mongdlicas, es un signo cutahgo conge
en nifios afroamericanos, asidticos e s Se presenta como
méculas y manchas pigmentadas de aztl@scuro a gris, bien definidas,
que se observan con mds frecuencia en las nalgas y la zona lumbar
(fig. 94.16). La MD suele ser un signo aislado y no suele relacionarse
con malformaciones tisulares ni trastornos sistémicos. Son muy pocos
los casos registrados de MD asociada a trastornos congénitos del
metabolismo (p. ¢j., gangliosidosis GM1) y otras posibles asociaciones
con un nevo vascular denominado facomatosis pigmentovascular,
que es una forma de manchas gemelas que se da cuando dos man-
chas genéticamente distintas aparecen en 4reas corporales cercanas

o correspondientes.’®

Diagnéstico

El diagnéstico se basa en el aspecto clinico. El diagnéstico diferencial
incluye la hiperpigmentacién postinflamatoria, el nevo de Ito, la mal-
formacién vascular y el maltrato infantil. Se sospechan hematomas
debidos a maltrato infantil cuando el color de las lesiones cambia
con el tiempo de azul verdoso a marrén vy si la lesion es dolorosa a la
palpacién. Aunque no suele realizarse biopsia en la MD, esta mostraria
un mayor nimero de melanocitos dérmicos.

@c)

El calor deberia resolver los signos cutdneos. Si la piel ea no
responde al calor o persiste durante varios meses, puede ecesal@

¢ Fig. 94.16 Melanocitosis derm|‘a culas y manchas de color gris
metalizado en la espalda de un reo@ cido sano, compatibles con melano-
citosis dérmica (también con&@ omo manchas mongalicas).

O

LeoO
X a un exceso de melanocitos dérmicos. La coloracién
z se debe al efecto Tyndall (por el reflejo de la luz en los

is
mel os de la dermis).

atamiento y pronodstico

sta patologfa benigna y autolimitada no precisa tratamiento. La MD
tiende a desaparecer con el tiempo y los estudios muestran que el
42% de los casos desaparecen hacia el afio de vida.?” La presencia de
multiples manchas oscuras y/o de gran tamafo y su localizacién en
regiones distintas al sacro presagian su persistencia mds alld del ano de
edad. La mayoria de estas lesiones desaparecen tras varios afios. No se
recomienda el tratamiento de las lesiones con ldser. Debido a la posible
confusién con los hematomas, tal y como se acaba de mencionar, es
prudente documentar la MD cuando se detecta por primera vez.

Aplasia cutanea congénita

Cuadro clinico

La aplasia cutdnea congénita (ACC) es un defecto congénito de la piel,
poco frecuente, localizado y que se observa habitualmente en el cuero
cabelludo como una lesién aislada.’® Se presenta como una pérdida
localizada de un grosor variable de piel y, aunque con poca frecuencia,
puede estar relacionada con anomalfas esqueléticas subyacentes. Entre
los signos encontramos una ulceracion abierta o una cicatriz atréfica
(fig. 94.17). El signo clinico del «collar de pelo» que se presenta como
un anillo de pelo mds largo y mds oscuro que rodea la lesién supone
un mayor riesgo de anomalia subyacente del desarrollo neurolégico.

Diagnéstico

El diagnéstico se basa en la clinica. Deben realizarse estudios de imagen
del sistema nervioso central siempre que aparezca el signo del collar de
pelo. Entre las variantes de la ACC se encuentran la hipoplasia dérmica
focal o el sindrome de Goltz. Las ulceraciones del cuero cabelludo
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¢ Fig. 94.17 Aplasia cutdnea congénita. Placas de alopecia atréfica en el
cuero cabelludo del vértice del craneo.

pueden observarse en procesos infecciosos, como en la infeccién por
el virus del herpes simple, o pueden deberse a un traumatismo peri-
natal, como la colocacién de un electrodo en el cuero cabelludo. La
ACC extensa puede estar asociada a la hipoplasia de las extremidades
(p. ¢j., sindrome de Adams-Oliver) o a una variante de la epidermdlisis
ampollosa (p. ¢j., ausencia localizada congénita de piel, conocida como
sindrome de Bart).

Etiologia
Existen diversas teorfas sobre la causa de la ACC. Estas incluy%
mo

tecimientos fundamentalmente intrauterinos, como un traum
intrauterino, anomalfas vasculares, infeccién intrauterin icacié
materna.’” Hasta la fecha no se ha determinado una ca me. \

“‘o
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Tratamiento y prondstico

Las lesiones de la ACC desaparecerdn sin tratamiento, pero dejardn
cicatriz. La deteccién y el tratamiento de la anomalia subyacente del
desarrollo neuroldgico son aspectos importantes de la atencién a estos
pacientes. En las lesiones especialmente grandes puede ser necesaria la
intervencién quirdrgica para reparar el defecto. Posteriormente puede
realizarse una revisién de la cicatriz si se desea.
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