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El recurso más fiable para los neonatólogos 
desde hace más de 60 años
Avery. Enfermedades del recién nacido, 11.ª edición, sigue siendo la 
obra de referencia para la evaluación, el diagnóstico y el tratamiento de las 
enfermedades del recién nacido. Los Dres. Christine A. Gleason y Taylor 
Sawyer, junto con un equipo de colaboradores expertos, cubren y actualizan 
exhaustivamente todas las enfermedades y condiciones clínicas que pueden 
afectar a los recién nacidos, para mantener al lector al día de las novedades 
en esta especialidad. Este único volumen, de fácil consulta, se centra en áreas 
clave de la práctica, proporcionando las estrategias específicas necesarias para 
brindar los mejores cuidados a esta población de pacientes.

•	 Recoge los más recientes avances en todos los aspectos de la evaluación 
y el manejo del recién nacido, con nuevos apartados, capítulos y 
colaboradores, y la perspectiva de un nuevo coeditor.

• 	Aporta datos actualizados sobre COVID-19 perinatal/neonatal, genómica 
y medicina de precisión, trastornos respiratorios neonatales agudos 
y crónicos, lesiones cerebrales y neuroprotección, enterocolitis necrosante, 
probióticos, cuidados paliativos, exposición prenatal a medicamentos 
y retinopatía de la prematuridad, entre otros temas.

• 	Proporciona información práctica clínicamente relevante en capítulos 
concisos que incluyen resúmenes en forma de cuadro, lecturas recomendadas 
y más de 500 ilustraciones, micrografías y fotografías en color.

•	 Contiene las guías más actuales sobre reanimación neonatal y manejo 
de la hiperbilirrubinemia.

•	 Sirve como referencia rápida para responder preguntas clínicas, 
y es un excelente recurso para los exámenes de la especialidad.

• 	Incluye la versión electrónica del libro en Elsevier eBooks+ (en inglés), 
que permite acceder al texto completo, las figuras y las referencias 
bibliográficas desde diversos dispositivos.
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    A los recién nacidos, nuestros pacientes, que nos inspiran y nos llenan de humildad.  
  A sus familias, que nos animan a seguir haciendo avanzar nuestra especialidad.  

  A los neonatólogos de todo el mundo, con gratitud por todo vuestro trabajo.  
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  «El periodo neonatal representa la última frontera de la medicina, un 
terreno que acaba de empezar a talarse y desbrozarse en preparación 
para la ansiosamente esperada cosecha de vidas salvadas».  

  De la introducción a la primera edición 
de    Enfermedades del recién nacido     

   Historia de   Enfermedades del recién nacido  
  Enfermedades del recién nacido  fue uno de los primeros libros dedicados 
al diagnóstico y el tratamiento de los problemas del recién nacido. La 
primera edición fue publicada en 1960 por el Dr. Alexander Schaff er, 
un conocido pediatra de Baltimore que acuñó por primera vez los 
términos  neonatología  y  neonatólogo.  Describió la neonatología como 
una nueva subespecialidad pediátrica que se centraba en «el arte y 
la ciencia del diagnóstico y el tratamiento de las enfermedades del 
recién nacido», y al neonatólogo como «un médico cuya principal 
preocupación radicaba en esa especialidad». El Dr. Schaffer fue el 
único autor tanto de la 1.ª como de la 2.ª edición (1966) del libro. 
La Dra. Mary Ellen Avery se unió al Dr. Schaff er como coautora de 
la 3.ª edición en 1971. Los doctores Avery y Schaff er reconocieron 
que su libro necesitaba múltiples colaboradores con conocimientos 
de subespecialidades cuando desarrollaron la 4.ª edición en 1977, y 
se convirtieron en coeditores, en lugar de coautores. El Dr. Schaff er 
falleció en 1981 y el Dr. H. William Taeusch se unió a la Dra. Avery 
en 1984 como coeditor de la 5.ª edición. La Dra. Roberta Ballard se 
unió a los Dres. Taeusch y Avery para la 6.ª edición en 1991, titula-
da entonces  Schaff er y Avery. Enfermedades del recién nacido . La 7.ª edi-
ción, editada por los Dres. Taeusch y Ballard, se publicó en 1998 
y se tituló  Avery. Enfermedades del recién nacido,  en reconocimiento al 
diligente trabajo de la Dra. Avery en el libro durante cuatro ediciones 
a lo largo de 20 años. La Dra. Christine Gleason se unió a los Dres. 
Taeusch y Ballard en 2005 como editores de la 8.ª edición. En 2009, 
los Dres. Avery, Taeusch y Ballard se retiraron de la edición del libro y 
se convirtieron en «editores eméritos». Lamentablemente, la Dra. Avery 
falleció en 2011. Sin embargo, su legado sigue vivo en el título de este 
libro. La Dra. Sherin Devaskar se unió a la Dra. Gleason en 2012 como 
coeditora de la 9.ª edición, la primera con contenido en línea. Para la 
10.ª edición, la Dra. Sandra «Sunny» Juul se unió a la Dra. Gleason 
como coeditora, siendo la primera vez desde la 5.ª edición que todos los 
editores eran profesores de la misma institución. Para esta nueva 
11.ª edición, el Dr. Taylor Sawyer, también miembro del profesorado de la 
institución de la Dra. Gleason, se une como coeditor. Esta edición es 
la cuarta que coedita la Dra. Gleason, lo que la convierte en la editora 
más veterana desde la Dra. Avery. 

 La primera edición de  Enfermedades del recién nacido  se orienta-
ba principalmente al diagnóstico, pero también incluía descripciones de las 
primeras terapias neonatales que habían 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 año crucial para la 
incipiente subespecialidad de la neonatología fue 1963, tres años des-
pués de la primera publicación de  Enfermedades del recién nacido,  con 

el nacimiento del hijo del presidente John F. Kennedy, Patrick Bouvier 
Kennedy. Patrick era un niño prematuro, nacido a las 34-35 semanas 
de gestación, y su muerte a los 3 días de vida por complicaciones 
derivadas del síndrome de difi cultad respiratoria aceleró el desarrollo de 
los respiradores infantiles, que, junto con el análisis de gases en 
micromuestras sangre y el uso del cateterismo de la arteria umbilical, 
condujeron al desarrollo de los cuidados intensivos neonatales a fi nales 
de la década de 1960. 

 Los avances en cirugía y cardiología neonatal, junto con las con-
tinuas innovaciones tecnológicas, estimularon la implantación de 
unidades de cuidados intensivos neonatales y la regionalización de la 
atención a los recién nacidos enfermos durante las siguientes décadas. 
Estos avances estuvieron acompañados de una explosión de la inves-
tigación que mejoró nuestro conocimiento de la fi siopatología y las 
bases genéticas de las enfermedades del recién nacido. Esto, a su vez, 
dio lugar a avances espectaculares en el diagnóstico y la terapéutica neo-
natales, especialmente en la atención a los recién nacidos prematuros. 
En conjunto, estos avances han dado lugar a reducciones signifi cativas 
de la mortalidad infantil en todo el mundo: del 6,45% en 1990 al 
2,82% en 2019. Los esfuerzos de investigación actuales se centran en 
disminuir las inaceptables disparidades regionales, étnicas y mundiales 
en la mortalidad infantil, mejorar los resultados neonatales a largo 
plazo, avanzar en la terapéutica neonatal, prevenir las enfermedades 
neonatales y, por último (en colaboración con nuestros colegas obs-
tetras), prevenir la prematuridad. Esta edición intenta, como todas 
las anteriores, traducir los resultados de la investigación en curso en 
consejos prácticos para que los neonatólogos los utilicen a la cabecera 
del recién nacido.  

  ¿Qué hay de nuevo y mejorado 
en esta edición? 
 Quizás el cambio más signifi cativo de esta edición sea lo que se ha 
eliminado en lugar de lo que se ha añadido. Hemos revisado cuidado-
samente el índice de la 10.ª edición, examinando cada capítulo con la 
mirada puesta en mantener el libro centrado en las enfermedades del 
recién nacido, lo que hace que el contenido esté más en consonancia 
con las ediciones originales. Así, se han archivado varios capítulos que no 
estaban específi camente centrados en las enfermedades, mientras que 
los capítulos de algunas secciones se han subdividido para centrarse en 
contenidos específi cos de las enfermedades. 

 Este libro sigue siendo revisado y actualizado minuciosamente 
(y a veces con mucho esfuerzo) por algunos de los mejores clínicos 
e investigadores en sus campos, muchos de los cuales son nuevos 
colaboradores. Algunos capítulos han requerido actualizaciones más 
extensas que otros. No obstante, en todos los capítulos hemos instado 
a los autores a reducir el número de palabras, a utilizar recuadros, tablas 
y fi guras 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 más conciso, legible y, esperamos, clínicamente útil. Estamos muy 
agradecidos a nuestros autores por sus contribuciones y esperamos que 
los lectores aprecien su trabajo.  

  Prefacio 
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  ¿Siguen siendo necesarios 
los libros de texto? 
 Con la increíble cantidad de información 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 serán nece-
sarios para los clínicos que se esfuerzan en proporcionar los cuidados 
neonatales más avanzados, para los profesores que trabajan para formar 
a la próxima generación de profesionales y para los investigadores que 
hacen avanzar diligentemente la investigación y los conocimientos en 
neonatología. El contenido de un libro de texto es tan bueno como 
sus colaboradores. Este libro, como las ediciones anteriores, cuenta con 
magnífi cos colaboradores. 

 Se ha elegido a los autores por su experiencia y su capacidad de 
integrar sus conocimientos en un capítulo completo, legible y útil. 
Lo han hecho con la esperanza de que sus síntesis pudieran, como 
escribió Ethel Dunham en el prólogo de la 1.ª edición, «difundir más 
ampliamente lo que ya se sabe... y hacer posible la aplicación de estos 
hechos». 

 Agradecemos que el contenido en línea 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 neonatólogos. 

 En cada sucesiva edición, los autores de  Avery. Enfermedades del 
recién nacido  contribuyen a hacer realidad la visión del Dr. Schaff er de 
limpiar la maleza de la última frontera de la medicina en preparación 
para su esperada cosecha de vidas neonatales salvadas. Los libros de 

texto nos conectan con el pasado, nos ponen al día sobre el presente y 
nos preparan y entusiasman para el futuro. Siempre los necesitaremos, 
de una forma u otra. Con ese fi n, 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 confi ados 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 Jackson; a nuestro 
director de proyectos, John Casey; a nuestro director de diseño, Brian 
Salisbury, y a nuestra editora, Sarah Barth. Sin ellos, todavía seguiría-
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 División, Sunny Juul, y a 
nuestra Jefa de Departamento, Leslie Walker-Harding, cuyo liderazgo 
y apoyo inquebrantable han signifi cado tanto para nosotros. Estamos 
profundamente en deuda con los autores de todos los capítulos, que 
escribieron el libro y lo hicieron de buena gana, con entusiasmo y (en su 
mayor parte) a tiempo, ¡a pesar de las innumerables responsabilidades 
de sus vidas y de la pandemia mundial de COVID-19! Por último, 
agradecemos enormemente el apoyo de nuestras familias a lo largo del 
prolongado, y a menudo difícil, proceso editorial. 

  Christine Gleason y Taylor Sawyer     
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94
Dermatosis habituales 
en el recién nacido
KATE KHORSAND Y ROBERT SIDBURY

PUNTOS CLAVE

• La presencia 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 eosinófila o la acropustulosis neonatal, pero debe descartarse
la sarna.

• El acné neonatal (conocido como pustulosis cefálica) suele ser
multifactorial y autolimitado. Aunque no es necesario tratarlo, puede
ser beneficioso aplicar fármacos tópicos para la reducción del hongo
comensal Malassezia.

• Las pruebas sugieren que la pronta aplicación de emolientes en recién
nacidos que corren el riesgo de desarrollar dermatitis atópica puede
prevenir su aparición.

• La necrosis de la grasa subcutánea en el recién nacido suele ser
benigna y autolimitada, pero, cuando es extensa, puede producir
hipercalcemia.

Este capítulo describe un grupo de trastornos cutáneos que suelen 
observarse en neonatos. La mayoría de estos trastornos son benignos 
y son o autolimitados o fáciles de tratar. Es importante detectar estas 
dermatosis para poder distinguirlas de patologías más graves, lo que 
evitará a los pacientes pruebas y tratamientos innecesarios. Cada apar-
tado recoge los signos clínicos y la presentación habituales, apuntes 
sobre el establecimiento del diagnóstico (con un diagnóstico diferencial 
breve), la causa, si se conoce, y una presentación breve del tratamiento 
básico y el pronóstico.

Eritema tóxico neonatal

Cuadro clínico
El eritema tóxico neonatal (ETN) es una patología inflamatoria benigna 
que afecta a los recién nacidos. Se estima que su incidencia oscila entre 
el 7 y 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.1 
Esta patología aparece en los primeros 3 días de vida como máculas 
eritematosas de forma irregular que pueden desarrollar vesículas o 
pústulas 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 demás, los recién nacidos afectados están sanos. Las lesiones 
persisten durante 1-2 semanas y desaparecen espontáneamente sin 
ninguna secuela.

Diagnóstico
El diagnóstico suele basarse en la clínica, pero puede confirmarse 
mediante el raspado de una pústula, la toma de una muestra de su 
contenido y la tinción de Wright o la de Giemsa,2 lo que revelará un 
gran número de eosinófilos. En el diagnóstico diferencial del ETN se 
contemplan otros trastornos benignos, como la melanosis pustulosa 
neonatal transitoria, la miliaria, la acropustulosis neonatal y la foli-
culitis pustulosa eosinófila. Además, deben considerarse y descartarse 
infecciones como la foliculitis, la candidiasis, el impétigo y el herpes. 
Si se obtiene una muestra para biopsia, el análisis histopatológico mos-
trará vesículas intraepidérmicas rellenas de eosinófilos y un infiltrado 
intradérmico mixto de origen inflamatorio que se localiza alrededor 
de los folículos pilosebáceos superficiales.

Etiología
La causa del ETN no está clara. Los estudios han demostrado la pre-
sencia de mediadores inflamatorios, así como una mayor actividad de 
eosinófilos y macrófagos3,4 en la piel afectada en comparación con la 
piel sana. Esto ha llevado a postular que el ETN se debe a una respuesta 
inmunitaria de la piel a la colonización microbiana de los folículos 
pilosos tras el nacimiento.4

Tratamiento y pronóstico
Esta patología benigna, habitualmente asintomática, no precisa tra-
tamiento. Puede tranquilizarse a los padres e informárseles de que la 
patología se resolverá espontáneamente en cuestión de semanas. No 
son frecuentes ni las evoluciones largas ni las recidivas.

Melanosis pustulosa neonatal transitoria

Cuadro clínico
La melanosis pustulosa neonatal transitoria es una patología benigna 
y autolimitada que se presenta en el nacimiento. Es más habitual en 
recién nacidos afroamericanos.5 La melanosis pustulosa neonatal tran-
sitoria tiene tres fases. En el nacimiento, el neonato muestra pústulas 
superficiales muy frágiles, de 2-10 mm de diámetro, que se localizan 
habitualmente en la frente, bajo la barbilla, en la zona lumbar y en las 
espinillas. Estas pústulas suelen eliminarse durante la limpieza inicial 
que se realiza al neonato tras el nacimiento. A continuación, se observa 
un fino reborde elevado alrededor de la pústula en remisión. Por último, 
se desarrollan máculas marrones hiperpigmentadas en el lugar de las 
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pústulas (fig. 94.2).2 Las primeras dos fases suelen durar 1-2 semanas, 
pero la hiperpigmentación puede persistir durante varios meses.6

Diagnóstico
El diagnóstico se basa en la clínica, pero puede confirmarse mediante 
el raspado de la pústula y la tinción de Wright de su contenido, lo 
que revelará un predominio de neutrófilos. El diagnóstico diferencial 
incluye el ETN, ya que ambas patologías pueden solaparse. Deben 
considerarse y descartarse, entre otras, la miliaria, la acropustulosis 
neonatal y enfermedades infecciosas, como la candidiasis, el impétigo 
y el herpes.

Etiología
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 pronóstico
Esta patología, benigna y autolimitada, no precisa tratamiento. Debe 
informarse a los padres de que, aunque los signos cutáneos iniciales 
desaparecen rápidamente, la resolución completa de la hiperpigmen-
tación residual puede llevar varios meses.

Foliculitis pustulosa eosinófila

Cuadro clínico
La foliculitis pustulosa eosinófila (FPE) es una erupción vesiculopus-
tulosa que puede aparecer en diversas circunstancias específicas. La 
forma que aparece en el recién nacido es relativamente infrecuente y 
consiste 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 estarán separadas, no 
con una disposición anular como en los adultos, y persistirán durante 
días o semanas antes de desaparecer sin dejar ninguna secuela. La FPE 
tiende a aparecer poco después que el eritema tóxico, pero también se 
ha descrito su aparición en el primer día de vida.7

Diagnóstico
El diagnóstico se basa en la clínica, y su permanencia durante varias 
semanas suele distinguir la FPE del eritema tóxico, aunque la presencia 
de eosinofilia periférica puede contribuir a llegar a él. El análisis his-
tológico muestra un infiltrado folicular eosinófilo.

Etiología
Se desconoce su causa.

Tratamiento y pronóstico
El tratamiento es sintomático e incluye emolientes, corticosteroides 
tópicos y antihistamínicos. Se ha recurrido a la aplicación tópica de 
indometacina en los casos resistentes al tratamiento.8

Acropustulosis neonatal

Cuadro clínico
La acropustulosis neonatal es una erupción vesiculopustulosa y pruri-
ginosa, relativamente poco frecuente, que se presenta en las manos y 
los pies y se extiende a las muñecas y los gemelos. Esta erupción, que 

• Fig. 94.1  Eritema tóxico neonatal. Pústulas puntiformes sobre un eritema 
mal definido en el tronco y las extremidades de un recién nacido sano, 
compatibles con un eritema tóxico neonatal.

• Fig. 94.2  Melanosis pustulosa neonatal transitoria. Pústulas bien defi-
nidas e intactas sobre una base no inflamada, algunas rotas, con hiper-
pigmentación residual.

• Fig. 94.3  Foliculitis pustulosa eosinófila. Pápulas y pústulas eritematosas 
ricas en eosinófilos, agrupadas, con un patrón foliculocéntrico.
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se describió por primera vez en 1979, tiene una estrecha relación con 
infecciones e infestaciones previas, de forma que aproximadamente 
el 50% de los casos van precedidos de sarna.9,10 La erupción es más 
habitual en niños afroamericanos, hispanos y asiáticos, y se presen-
ta antes del año de edad. Aparecen grupos de vesículas y pústulas 
acompañadas de prurito intenso en las manos y los pies, que persisten 
durante alrededor de 2 semanas y después desaparecen (fig. 94.4). La 
norma son las recidivas frecuentes, aunque la intensidad disminuirá 
con cada erupción hasta su completa resolución alrededor de los 
2-3 años.

Diagnóstico
El diagnóstico se basa fundamentalmente en la clínica, y la presencia 
de antecedentes de sarna puede ser muy útil para establecer el diagnós-
tico. Si se obtiene una muestra para biopsia, esta mostrará necrólisis de 
los queratinocitos con pústulas intraepidérmicas rellenas de neutrófilos 
y eosinófilos.11 El diagnóstico diferencial contemplará sarna (debe 
descartarse la infestación concomitante o tratarla si está presente), 
psoriasis pustulosa, infección por el virus de Coxsackie, foliculitis 
eosinófila y, con menos probabilidad, dermatitis de contacto de origen 
alérgico.

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

Tratamiento y pronóstico
Las recidivas de la acropustulosis neonatal se resolverán finalmente 
hacia los 2-3 años de edad, pero se pueden tratar los episodios. El 
primer paso debería consistir en descartar la sarna y tratarla si es el 
caso.12 El tratamiento tópico con corticosteroides de media o alta 
potencia es eficaz en los episodios independientes, pero no ayudará 
a prevenir las recidivas.10 Tradicionalmente, se ha tratado la acropus-
tulosis neonatal con dapsona oral, pero se ha reducido su uso debido al 
riesgo de hemólisis y metahemoglobinemia en los pacientes con déficit 
de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa.

Acné miliar

Cuadro clínico
El acné miliar es un trastorno benigno extremadamente habitual, que 
se observa en el nacimiento en el 40-50% de los recién nacidos. Son 
más habituales en las gestaciones prolongadas y en los recién nacidos de 
multigrávidas.13 El acné miliar consiste en minúsculas pápulas blancas 
monomorfas con una superficie lisa, cuyo número puede oscilar entre 
unas pocas lesiones y varias docenas. Se diferencian de la miliaria, que 
se describe a continuación. El acné miliar puede aparecer en cualquier 
lugar del cuerpo, pero son más habituales en la cara, especialmente en 
la frente, las mejillas y la barbilla (fig. 94.5).

Diagnóstico
Una herramienta útil para el diagnóstico 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 diagnóstico diferencial incluye 
la hiperplasia sebácea, que también se presenta en la cara, pero tiende 
a ser más amarilla, y la miliaria, que aparece fundamentalmente en 
el cuerpo y en un número mayor, con variedades clínicas específicas.

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

Tratamiento y pronóstico
No es preciso tratar el acné miliar, ya que tiende a desaparecer espon-
táneamente en los siguientes meses. Cabe destacar que la presencia 
prolongada de acné miliar de gran tamaño o que persisten en el tiempo 
pocas veces se relaciona con síndromes como la epidermólisis ampollosa 
o el síndrome orofaciodigital.

Miliaria

Cuadro clínico
La miliaria es una erupción benigna debida a la obstrucción de las 
glándulas exocrinas durante las primeras 2 semanas de vida, que se 

• Fig. 94.4  Acropustulosis del lactante. Pápulas y pústulas eritematosas, 
bien definidas y agrupadas en la planta del pie.

• Fig. 94.5  Milio. Numerosas pápulas blancas monomorfas, puntiformes y 
bien definidas alrededor del ojo.
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resuelve rápidamente en días. Son muchas las variantes, en función 
de la localización de la obstrucción, con cuadros clínicos distintivos. 
La miliaria cristalina se produce cuando se obstruyen las glándulas 
exocrinas en el interior o por debajo del estrato córneo, lo que pro-
voca pequeñas vesículas de contenido claro que pueden eliminarse 
fácilmente (fig. 94.6). La miliaria rubra se debe a la obstrucción de 
los conductos exocrinos a nivel de la epidermis y se cree que se debe 
a un exceso de temperatura. Esto provoca pápulas o papulopústulas 
eritematosas fundamentalmente en la cabeza, el cuello, la cara y el 
tronco. La inflamación dérmica contribuye a su cuadro clínico. La 
miliaria profunda se debe a la oclusión de las glándulas exocrinas a 
nivel de la unión dermoepidérmica o por debajo de esta y provoca una 
erupción papulosa ligeramente inflamatoria que es poco frecuente en 
los recién nacidos.

Diagnóstico
El diagnóstico de miliaria se basa en la clínica, aunque el raspado de 
una vesícula o pústula y la posterior realización de la tinción de Wright 
revelarán pocas células, o ninguna, en la miliaria cristalina y linfocitos 
en la miliaria rubra. En el diagnóstico diferencial se contemplarán el 
ETN, la pustulosis neonatal transitoria, el acné miliar, la foliculitis 
eosinófila y enfermedades infecciosas. Episodios recurrentes de miliaria 
rubra pustulosa podrían ser un signo de una patología muy poco 
frecuente y potencialmente mortal, el seudohipoaldosteronismo de 
tipo I, que es un trastorno congénito de resistencia mineralocorticoide 
que conduce a una gran pérdida de sal.

Etiología
La miliaria se debe a la obstrucción de las glándulas exocrinas, posi-
blemente como consecuencia de la acumulación de sudor. Los neonatos 
pueden presentar una canalización incompleta de los conductos, lo que 
les predispone a la obstrucción y a la consiguiente miliaria.14

Tratamiento y pronóstico
Esta patología benigna no precisa tratamiento, ya que se resuelve 
espontáneamente. Evitar el exceso de temperatura puede reducir la 
incidencia de miliaria rubra.

Perlas de Epstein y nódulos de Bohn

Cuadro clínico
Las perlas de Epstein y los nódulos de Bohn son quistes benignos muy 
frecuentes que se forman en la boca de los neonatos. Son pápulas lisas 

de 1-2 mm, blancas o amarillas, que se presentan aisladas o en racimo. 
Las perlas de Epstein se observan con más frecuencia en recién nacidos 
de mujeres multigrávidas, tras embarazos prolongados y con mayor 
peso al nacer.15 Los nódulos de Bohn se confunden con frecuencia con 
dientes natales, lo que motiva su derivación a un especialista.

Diagnóstico
Las perlas de Epstein se localizan en el paladar, habitualmente en la 
línea media de la unión entre el paladar duro y el blando. Los nódulos 
de Bohn se localizan en el reborde alveolar, más habitualmente en la 
región maxilar (fig. 94.7). Se distinguen de los dientes neonatales por 
su localización además de por su aspecto. Los dientes neonatales se  
localizan habitualmente en la región de los incisivos inferiores. El 
examen radiográfico ayudará a diferenciar ambos diagnósticos.15

Etiología
Tanto las perlas de Epstein como los nódulos de Bohn son quistes de 
inclusión. Se cree que proceden de restos del epitelio odontógeno o 
que pueden ser restos de glándulas salivales.16

Tratamiento y pronóstico
Desaparecerán espontáneamente con el tiempo, habitualmente en las 
primeras semanas o meses tras el nacimiento. No precisan tratamiento.

Hiperplasia sebácea

Cuadro clínico
La hiperplasia sebácea es un signo habitual, que se observa aproxima-
damente en la mitad de los recién nacidos17 y suele ser más evidente 
alrededor de la nariz y el labio superior (fig. 94.8). Se presenta como 
pápulas lisas y regulares, blancas o amarillas, que pueden agruparse 
alrededor de los folículos.

Diagnóstico
El diagnóstico diferencial incluye el acné miliar y el acné neonatal 
(pustulosis cefálica neonatal).

Etiología
Se cree que la hiperplasia sebácea en los recién nacidos es consecuencia 
de los andrógenos maternos, que estimulan las glándulas sebáceas en 
el útero.4,17

• Fig. 94.6  Miliaria cristalina. Numerosas vesículas 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.)

• Fig. 94.7  Perlas de Epstein. Papulonódulos bien definidos, opacos  
y amarillos, ricos en queratina, a lo largo de la cresta alveolar de la boca.
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Tratamiento y pronóstico
No precisa tratamiento y se resuelve espontáneamente en las primeras 
semanas de vida.

Pustulosis cefálica neonatal (acné neonatal)

Cuadro clínico
La pustulosis cefálica neonatal, más conocida como acné neonatal, 
consiste en pápulas y pústulas eritematosas en las mejillas, la barbilla 
y la frente del recién nacido (fig. 94.9). Se da en los primeros 30 días 
de vida y puede durar hasta varios meses. No hay comedones. Se dis-
tingue del acné del recién nacido, que aparece a los 3-6 meses de edad 
y puede durar años.

Diagnóstico
El diagnóstico se basa fundamentalmente en su aspecto clínico, aunque 
la tinción de Wright de una muestra revelará un predominio de neu-
trófilos. El diagnóstico diferencial incluye miliaria, acné miliar, ETN o, 
con menos frecuencia, procesos infecciosos graves, como la candidiasis 
o la foliculitis.

Etiología
Aunque la causa de la pustulosis cefálica neonatal se halla bajo dis-
cusión, se cree que tiene que ver con la colonización de la piel con 
Malassezia. La colonización 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.18 Se cree que esta mayor colonización de Malassezia desencadena 
una reacción inflamatoria que algunos creen que conduce a una pus-
tulosis cefálica neonatal.2,19 Sin embargo, otros sugieren que el grado de 
colonización cutánea por Malassezia no es distinto entre recién nacidos 
afectados y no afectados, y que no hay una relación entre la gravedad 
de la enfermedad y la detección de Malassezia.18 Se desconoce por 
qué la colonización por Malassezia causa una reacción inflamatoria en 
algunos neonatos y no en otros.

Tratamiento y pronóstico
No es preciso tratar esta patología benigna autolimitada. Sin embargo, 
las lesiones pueden tardar meses en desaparecer. El tratamiento tópico 
con antifúngicos imidazólicos, como el clotrimazol, el econazol o el 
ketoconazol, puede ser eficaz para acortar la duración de la erupción.

Dermatitis seborreica

Cuadro clínico
La dermatitis seborreica (DS) es un hallazgo extremadamente habitual 
en recién nacidos y se presenta como manchas irregulares de color 
salmón con escamas cerúleas en el cuero cabelludo, la frente y el surco 
nasolabial (fig. 94.10). También puede aparecer en el área del pañal. 
Esta patología, que aparece alrededor de las 2-4 semanas de vida, suele 
desaparecer o reducirse hacia el año de edad. Los casos graves pueden 
presentar sobreinfecciones. Se ha postulado que existe una estrecha 
asociación entre la dermatitis atópica (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 patologías formen parte del espectro 
de la misma enfermedad.20

Diagnóstico
El diagnóstico se basa en la clínica, y el diagnóstico diferencial contem-
pla la DA, la psoriasis, la histiocitosis de las células de Langerhans u 
otra infección fúngica 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 patología 
más grave, pero, afortunadamente, infrecuente.

• Fig. 94.8  Hiperplasia sebácea. Máculas y pápulas amarillas puntiformes 
a en el triángulo sebáceo de la nariz.

• Fig. 94.9  Pustulosis cefálica neonatal (acné neonatal). Pequeñas pápu-
las y pústulas monomorfas en la cabeza y el cuello de un recién nacido 
compatibles con una pustulosis cefálica neonatal, o acné neonatal. (Tomado 
de Sidbury R, Paller AS. The diagnosis and management of acne. Pediatr 
Ann. 2000;29:17-24.)
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Etiología
Aunque en los adultos la DS está relacionada con una colonización 
de Malassezia, no está claro que esta sea la patogenia de este trastorno 
en los recién nacidos, aunque diversos estudios antiguos lo hayan 
sugerido.21,22

Tratamiento y pronóstico
Esta patología suele desaparecer o reducirse espontáneamente hacia el 
año de edad. Se han empleado tanto antifúngicos como corticosteroides 
tópicos para tratar esta patología. El ketoconazol ha demostrado ser 
tan eficaz en el tratamiento de la DS como las cremas con corticoides, 
como la hidrocortisona,23 por lo que es una opción terapéutica viable. 
Debe evitarse tratar el cuero cabelludo con aceite de oliva, ya que este 
puede favorecer el crecimiento de hongos.24

Dermatitis atópica

Cuadro clínico
La DA es un problema extendido que afecta a niños de todas las edades 
hasta la edad adulta. Este apartado se centrará en la DA del recién 
nacido, ya que son múltiples las fuentes que proporcionan información 
sobre esta patología, habitual e importante, cuando afecta a los niños 
de más edad. La DA, conocida vulgarmente como eczema, es una 
patología crónica y recidivante que se caracteriza por unos signos 
cutáneos específicos y su relación con otras patologías atópicas, como 
el asma y la rinitis alérgica. Es extremadamente habitual y afecta al 
15-20% de la población, especialmente en los países desarrollados. En 
más de la mitad de los casos, la DA aparece durante el primer año de 
vida.25 En los recién nacidos, aparece más habitualmente en las meji-
llas (a menudo acompañada de una dermatitis irritativa secundaria a 
la saliva), el cuello, las flexuras, las muñecas, 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 articulación) y el tronco 
se ven afectados más habitualmente que las flexuras. El eritema, la 
descamación, la liquenificación y la excoriación son signos clínicos 
habituales. El prurito es el síntoma predominante. El área del pañal 

y la punta de la nariz no suelen verse afectados. La sobreinfección es 
frecuente. Hay muchas coincidencias con la DS, tal y como se ha 
mencionado anteriormente. A medida que el recién nacido crece, el 
cuadro «típico» de la DA suele implicar una afectación importante de 
las fosas antecubital y poplítea acompañada de piel seca generalizada.

Diagnóstico
El diagnóstico se basa en la clínica y no suele realizarse una biopsia. El  
diagnóstico diferencial de la DA es amplio y contempla patologías habi-
tuales, como la DS, la dermatitis de contacto y la dermatitis irritativa. 
Aunque es menos frecuente, la DA grave puede estar relacionada con 
distintas infecciones recurrentes que se dan en múltiples trastornos 
inmunitarios poco frecuentes, como el síndrome de Wiskott-Aldrich, 
la enfermedad granulomatosa crónica, el síndrome de hiperinmunoglo-
bulina E (IgE) e inmunodeficiencias combinadas graves. La presencia 
de un eczema grave resistente al tratamiento, acompañado de otras 
infecciones inusuales, es un signo de alarma de estas patologías graves, 
especialmente en caso de retraso del crecimiento. Si las lesiones se 
sobreinfectan y forman costra, debe realizarse un cultivo bacteriano.

Etiología
Sigue sin conocerse la causa exacta de la DA. En esencia, la DA pare-
ce deberse a un defecto en la función de barrera de la piel y a una 
alteración inmunitaria. En la DA hay un predominio de linfocitos T  
cooperadores 2 (Th2), que producen interleucina 4 y favorecen la pro
ducción de IgE, la eosinofilia, la proliferación de mastocitos y la libe-
ración de histamina. Se ha relacionado la pérdida de mutaciones de 
filagrina con formas tempranas y persistentes de DA.26,27 La filagrina 
actúa en la capa más superficial de la piel y mantiene la función de 
barrera de esta. Cuando hay una alteración de la función de barrera, 
la piel es más susceptible a responder a agentes exógenos. Casi todos 
los pacientes con DA tienen Staphylococcus aureus en la piel, y las 
exotoxinas estafilocócicas pueden actuar como superantígenos que 
estimulan la respuesta de los linfocitos T.28 El papel de los alimentos y 
las alergias a estos, una pregunta habitual de los padres, solo es relevante 
en una minoría de los pacientes. Las alergias alimentarias son más 
frecuentes en individuos con atopia y en algunos casos de DA resistente 
al tratamiento. Las alergias alimentarias pueden desempeñar un papel 
en la persistencia de la enfermedad. Una revisión Cochrane estableció 
que el que la madre evitara los antígenos alimentarios durante el emba-
razo no tenía ningún efecto en el desarrollo de la DA en los primeros  
18 meses de vida y podía aumentar el riesgo de parto prematuro o de 

• Fig. 94.10  Dermatitis seborreica. Placas descamadas amarillas céreas, 
laxamente adheridas, sobre una base eritematosa en la frente y el cuero 
cabelludo.

• Fig. 94.11  Dermatitis atópica. Pápulas eritematosas mal definidas que 
confluyen para formar placas en las mejillas, con la característica inflamación 
del pezón.
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menor peso al nacer.29 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,30 aunque prolongar la lactancia 
no modifica la incidencia.31

Tratamiento y pronóstico
No existe cura para el eczema, por lo que el objetivo del tratamiento 
es controlar los signos y síntomas y reducir las recidivas. Suele desa-
parecer espontáneamente cuando el niño crece. El tratamiento de 
mantenimiento consiste en suaves técnicas de baño, como limitar el 
uso de un jabón suave a las áreas sucias y evitar los baños calientes y 
largos. La hidratación cuidadosa al menos dos veces al día y siempre 
después del baño con un simple emoliente denso es importante 
para restablecer la hidratación cutánea y mantener la función de 
barrera. El tratamiento de la erupción activa con corticosteroides 
tópicos de la concentración adecuada, generalmente no más de clase 
6 o 7 (p. ej., hidrocortisona al 2,5 o al 1%, respectivamente) es el 
tratamiento de primera línea para la DA sintomática resistente a los 
emolientes y al buen cuidado de la piel. Los fármacos de segunda 
línea son los inhibidores de la calcineurina por vía tópica, como el 
tacrolimús o el pimecrolimús, pero estos no están aprobados para 
su uso en niños de menos de 2 años. La adición de antibióticos 
tópicos u orales aborda la infección cutánea concomitante cuando 
se presenta, y los baños con agua oxigenada diluida pueden resultar 
profilácticos.32 La mejor manera de reducir el prurito es tratar la 
inflamación tal y como se ha descrito, pero, cuando hay alteraciones 
del sueño, un antihistamínico con efecto sedante como la difenhi-
dramina o la hidroxicina puede ayudar, siempre que sea adecuado 
para su edad.

Dermatitis del pañal

Cuadro clínico
La dermatitis del pañal (DP) es probablemente la patología cutánea 
más habitual en los recién nacidos. La inmensa mayoría de los recién 
nacidos afectados están por lo demás sanos, pero en ocasiones la DP 
puede apuntar a un trastorno sistémico subyacente. La DP es fun-
damentalmente un proceso irritativo que tiene lugar cuando la piel 
que está en contacto con el pañal se inflama debido a la fricción y al 
contacto con la orina, las heces, los jabones y otros irritantes. El cuadro 
clínico consiste en eritema, con una descamación leve en el surco inter-
glúteo, las nalgas y las superficies convexas del pubis y la zona perianal 
(fig. 94.12). Los pliegues cutáneos no suelen estar muy afectados, ya 
que están protegidos del contacto directo con el pañal. Puede haber 
erosiones o manchas en los casos más graves, y se observan discretas 
ulceraciones en una forma grave de DP conocida como la dermatitis 
de Jacquet. Esta forma noduloerosiva distintiva se observa con más 
frecuencia con el uso de pañales de tela.

Diagnóstico
El diagnóstico de la DP se basa en la clínica y, por tanto, la histopa
tología no suele ser útil. Deben descartarse otras causas, infeccio
sas y no infecciosas, de erupciones en el área del pañal. Entre las 
causas infecciosas de las erupciones del pañal están la sífilis congénita 
y las infecciones provocadas por Candida u otros hongos, Strep-
tococcus, Staphylococcus (incluido el síndrome de la piel escaldada 
estafilocócica), el virus del herpes simple y el virus de la inmunode-
ficiencia humana. Las erupciones de origen infeccioso en el área del 
pañal suelen tener una identidad clínica específica. 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 infección estafilocócica aparece más habitualmente en 

el área del pañal como impétigo ampolloso con ampollas y vesículas 
diseminadas. Las infecciones estreptocócicas se muestran como una  
mancha perianal eritematosa brillante. Los signos clínicos debidos 
a infección se observan a menudo en áreas distintas a la zona del 
pañal. Otros trastornos que hay que tener en cuenta son la DS del re
cién nacido, la dermatitis de contacto de origen alérgico, los défi-
cits nutricionales (como la acrodermatitis enteropática en el déficit  
de zinc), la histiocitosis de las células de Langerhans y trastornos 
metabólicos poco frecuentes. A menudo, pueden observarse signos si
milares en áreas cutáneas distintas al área del pañal, lo que puede ser 
un signo distintivo.

Etiología
La DP es extremadamente habitual, y la mayoría de los recién nacidos 
sufren uno o más episodios. Son muchos los factores contribuyentes, 
como la oclusión, la fricción y la maceración. Cuando la barrera cutá-
nea se ve alterada por estos factores, los irritantes químicos o biológicos 
presentes en la orina y las heces mantienen la dermatitis activa. Otros 
irritantes, como jabones, toallitas húmedas y múltiples produc
tos tópicos, perpetúan el problema.

Tratamiento y pronóstico
La prevención de la DP comienza con el mantenimiento de la fun-
ción de barrera y la prevención de la irritación de la piel. Los pañales 
desechables, especialmente los superabsorbentes, han demostrado ser 
mejores para prevenir la DP que los pañales de tela.33 Un aspecto 
importante de los cuidados básicos del recién nacido es evitar un 
contacto prolongado de los pañales sucios con la piel. Debe identifi-
carse y retirarse cualquier irritante o alérgeno. Las toallitas húmedas 
son con frecuencia las responsables. Las cremas de barrera, como 
la crema de óxido de zinc y la pasta de zinc, así como la vaselina, 
son sencillos protectores cutáneos. Debe aplicarse una capa gruesa 
de estos agentes protectores, y solo debería retirarse una parte de  
dicha capa en los cambios de pañal, 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 infección por Candida, puede ser útil recurrir a un corticos
teroide tópico suave. Si se sospecha una infección por Candida, 
puede añadirse un fármaco antifúngico. Puede bañársele a diario, 
pero debe evitarse frotar y emplear jabones fuertes. La DP aparece 
en episodios autolimitados.

• 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.
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Coloración en arlequín

Cuadro clínico
La coloración en arlequín es un suceso benigno y poco frecuente. 
Se describió 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 demarcación clara de la 
línea media (fig. 94.13). Puede afectar a todo el cuerpo o puede estar 
más localizado en un área corporal específica. Aparece habitualmente 
en el recién nacido y se observa con más frecuencia en prematuros.

Diagnóstico
El diagnóstico se basa en el aspecto clínico. La norma es la resolución 
rápida.

Etiología
Se cree que la coloración en arlequín se debe a la inmadurez del centro 
de control hipotalámico en los recién nacidos, lo que causa un con-
trol asimétrico del tono vascular periférico regulado por el sistema 
nervioso simpático. Esto provoca un cambio de color de la piel con 
una demarcación clara de la línea media.

Tratamiento y pronóstico
Este suceso no precisa tratamiento. Es benigno y desaparece rápida-
mente por sí mismo. La detección y la educación son importantes, ya 
que la coloración en arlequín es un suceso que sorprende y alarma a 
los padres. La coloración en arlequín no está relacionada con la ictiosis 
en arlequín.

Necrosis de la grasa subcutánea

Cuadro clínico
La necrosis de la grasa subcutánea es una patología relativamente 
infrecuente que afecta a los recién nacidos a término en las primeras 
semanas de vida. Se presenta como manchas o nódulos blandos, únicos 
o múltiples, mal definidos, que son firmes y cuentan con una base de 
un tono púrpura rojizo oscuro (fig. 94.14). Las lesiones se localizan 
en áreas con acumulaciones de grasa, como los glúteos, los muslos, los 
brazos, la cara y los hombros. Estas lesiones pueden calcificarse, lo que 
puede estar relacionado con una hipercalcemia.

Diagnóstico
La biopsia cutánea revelará una infiltración granulomatosa subcutánea 
con células gigantes multinucleadas y lipocitos dañados que mues-
tran las grietas con forma de aguja características. La necrosis de los 
tejidos blandos y la inflamación pueden llevar a la producción local 
de vitamina D, lo que lleva a hipercalcemia. El diagnóstico 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.

Etiología
Se cree que la necrosis de la grasa subcutánea se debe a algún tipo 
de traumatismo intrauterino o perinatal. Se ha relacionado con el 
consumo de cocaína por parte de la madre, hipotermia, aspiración de 
meconio y asfixia perinatal.34

Tratamiento y pronóstico
Esta patología suele ser autolimitada, pero debe vigilarse estrechamente 
la concentración de calcio, debido al riesgo de hipercalcemia grave, y 
evaluarse al recién nacido en busca de indicios de lesión renal, debido al 
riesgo de nefrocalcinosis.35 Debe comenzarse el tratamiento adecuado 
inmediatamente si hay indicios de cualquiera de estas complicaciones. 
La resolución de la necrosis de la grasa subcutánea lleva semanas o 
meses. Se ha sugerido la administración de bisfosfonatos para la necrosis 
de la grasa subcutánea, pero aún no se dispone de estudios clínicos 
controlados adecuados.

Piel marmórea

Cuadro clínico
La piel marmórea es habitual, especialmente en prematuros. Se presenta 
como un patrón reticular de blanqueamiento violáceo, más habitual en 
las extremidades que en el tronco (fig. 94.15). Se agudiza con el frío y 
se resuelve con el calor.

Diagnóstico
El diagnóstico se basa en la observación clínica. Los signos deben 
desaparecer con el calor y la propia patología debería resolverse 
alrededor del mes de vida. Una piel marmórea que persista más allá 

• Fig. 94.13  Cambio de color en arlequín. Eritema maculoso unilateral a 
lo largo del tronco.

• Fig. 94.14  Necrosis de la grasa subcutánea. Mancha eritematosa indu-
rada y evidente en la espalda de un recién nacido por lo demás sano, con 
hipercalcemia asociada.
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del mes de vida puede estar relacionada con anomalías genéticas, 
como el síndrome de Down, la trisomía 18 y el síndrome de Cornelia 
de Lange. La piel marmórea que persiste tras la administración de 
calor y es localizada y asimétrica puede suponer la presencia de 
piel marmórea telangiectásica congénita, una anomalía vascular 
específica que puede acompañarse de atrofia de las extremidades. 
Otra posibilidad diagnóstica es la livedo reticular, que aparece con un 
patrón vascular claro que puede deberse a una vasculitis/inflamación 
vascular subyacente. Sin embargo, esta patología es poco frecuente 
en recién nacidos.

Etiología
La piel marmórea se debe a cambios transitorios en el flujo sanguíneo 
de la piel.

Tratamiento y pronóstico
El calor debería resolver los signos cutáneos. Si la piel marmórea no 
responde al calor o persiste durante varios meses, puede ser necesario 
realizar pruebas complementarias para detectar causas subyacentes.

Melanocitosis dérmica

Cuadro clínico
La melanocitosis dérmica (MD), anteriormente conocida como man-
chas mongólicas, es un signo cutáneo congénito sumamente habitual 
en niños afroamericanos, asiáticos e hispanos. Se presenta como 
máculas y manchas pigmentadas de azul oscuro a gris, bien definidas, 
que se observan con más 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. ej., 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 áreas corporales cercanas 
o correspondientes.36

Diagnóstico
El diagnóstico se basa en el aspecto clínico. El diagnóstico diferencial 
incluye la hiperpigmentación postinflamatoria, el nevo de Ito, la mal-
formación 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 marrón y si la lesión es dolorosa a la 
palpación. Aunque no suele realizarse biopsia en la MD, esta mostraría 
un mayor número de melanocitos dérmicos.

Etiología
La MD se debe a un exceso de melanocitos dérmicos. La coloración 
gris azulada se debe al efecto Tyndall (por el reflejo de la luz en los 
melanocitos de la dermis).

Tratamiento y pronóstico
Esta patología 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 año de vida.37 La presencia de 
múltiples manchas oscuras y/o de gran tamaño y su localización en 
regiones distintas al sacro presagian su persistencia más allá del año de 
edad. La mayoría de estas lesiones desaparecen tras varios años. No se 
recomienda el tratamiento de las lesiones con láser. Debido a la posible 
confusión con los hematomas, tal y como se acaba de mencionar, es 
prudente documentar la MD cuando se detecta por primera vez.

Aplasia cutánea congénita

Cuadro clínico
La aplasia cutánea congénita (ACC) es un defecto congénito de la piel, 
poco frecuente, localizado y que se observa habitualmente en el cuero 
cabelludo como una lesión aislada.38 Se presenta como una pérdida 
localizada de un grosor variable de piel y, aunque con poca frecuencia, 
puede estar relacionada con anomalías esqueléticas subyacentes. Entre 
los signos encontramos una ulceración abierta o una cicatriz atrófica 
(fig. 94.17). El signo clínico del «collar de pelo» que se presenta como 
un anillo de pelo más largo y más oscuro que rodea la lesión supone 
un mayor riesgo de anomalía subyacente del desarrollo neurológico.

Diagnóstico
El diagnóstico se basa en la clínica. 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 síndrome de Goltz. Las ulceraciones del cuero cabelludo 

• Fig. 94.15  Piel marmórea. Placas reticulares eritematosas violáceas en 
la extremidad superior.

• Fig. 94.16  Melanocitosis dérmica. Máculas y manchas de color gris 
metalizado en la espalda de un recién nacido sano, compatibles con melano
citosis dérmica (también conocida como manchas mongólicas).
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pueden observarse en procesos infecciosos, como en la infección por 
el virus del herpes simple, o pueden deberse a un traumatismo peri-
natal, como la colocación de un electrodo en el cuero cabelludo. La 
ACC extensa puede estar asociada a la hipoplasia de las extremidades 
(p. ej., síndrome de Adams-Oliver) o a una variante de la epidermólisis 
ampollosa (p. ej., ausencia localizada congénita de piel, conocida como 
síndrome de Bart).

Etiología
Existen diversas teorías sobre la causa de la ACC. Estas incluyen acon-
tecimientos fundamentalmente intrauterinos, como un traumatismo 
intrauterino, anomalías vasculares, infección intrauterina y medicación 
materna.39 Hasta la fecha no se ha determinado una causa firme.

Tratamiento y pronóstico
Las lesiones de la ACC desaparecerán sin tratamiento, pero dejarán 
cicatriz. La detección y el tratamiento de la anomalía subyacente del 
desarrollo neurológico son aspectos importantes de la atención a estos 
pacientes. En las lesiones especialmente grandes puede ser necesaria la 
intervención quirúrgica para reparar el defecto. Posteriormente puede 
realizarse una revisión de la cicatriz si se desea.
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• Fig. 94.17  Aplasia cutánea congénita. Placas de alopecia atrófica en el 
cuero cabelludo del vértice del cráneo.
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