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Prologo

La presente obra es el resultado del esfuerzo conjunto
de un grupo de profesionales de la medicina que han
querido presentar a la comunidad cientifica de
Ecuador y el mundo un tratado sistematico y
organizado de patologias que suelen encontrarse en los
servicios de atencion primaria y que todo médico
general debe conocer.
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Introduccion

El sindrome de Bazex-Dupré-Christol es una
genodermatosis rara de herencia dominante ligada al
cromosoma X, caracterizada por la triada clinica de
foliculitis atréfica, hipohidrosis y tumores cutaneos
malignos, principalmente carcinomas basocelulares de
inicio temprano. Se considera una enfermedad de
predisposicion oncologica debido a la alta incidencia de
neoplasias malignas cutdneas en pacientes afectados. La
mutacion en el gen ACTRT! y la desregulacion de la via
Hedgehog han sido implicadas en la fisiopatologia de

esta condicion [1].

El diagnostico temprano es crucial para establecer
medidas preventivas y un monitoreo adecuado, ya que
las manifestaciones clinicas iniciales suelen ser sutiles y
pueden pasar desapercibidas. Estas manifestaciones
cutaneas incluyen papulas atroficas foliculares que
simulan queratosis pilaris y suelen aparecer durante la
infancia. En los adolescentes, los carcinomas

basocelulares surgen como lesiones precoces, siendo un
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marcador clinico de importancia para sospechar este

sindrome [2].

El reconocimiento clinico, apoyado en los antecedentes
familiares y el analisis genético, permite confirmar el
diagnostico. Ademas, la identificacion precoz es clave
para evitar complicaciones relacionadas con los tumores
malignos y mejorar la calidad de vida del paciente. La
implementacion de estrategias preventivas, como el uso
de fotoproteccion estricta y la vigilancia dermatoldgica

regular, es fundamental [3].

A pesar de ser un sindrome raro, su estudio ofrece una
ventana para comprender mejor los mecanismos
moleculares implicados en la oncogénesis cutanea, lo
que podria tener implicaciones terapéuticas no solo para
los afectados, sino también para otros tipos de neoplasias

con alteraciones similares [4].
Manifestaciones Clinicas

Las caracteristicas clinicas del sindrome de

Bazex-Dupré-Christol son heterogéneas y progresivas.
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Las papulas foliculares atréficas son la manifestacion
inicial mas comun, apareciendo en la infancia y
localizandose predominantemente en areas seborreicas
como la cara y el tronco. Estas lesiones suelen ser
asintomaticas, pero pueden asociarse con hipohidrosis y

xerosis, lo que contribuye a la fragilidad de la piel [5].

Los carcinomas basocelulares son un hallazgo distintivo
del sindrome y se desarrollan generalmente antes de los
20 anos. Estas lesiones son de crecimiento lento, pueden
ser multiples y tienden a localizarse en areas expuestas al
sol, como la cara. En algunos casos, los carcinomas
pueden presentar un comportamiento mas agresivo,
infiltrando  tejidos  subyacentes 'y  requiriendo

intervenciones quirurgicas amplias [6].

Adicionalmente, se han descrito alteraciones capilares
como hipotriquisis congénita, caracterizada por cabello
fino, escaso y quebradizo, lo que puede ser un marcador
temprano de la enfermedad. La hipohidrosis también es

frecuente, exacerbando las manifestaciones de xerosis y

10
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aumentando el riesgo de dafio cutdneo relacionado con

factores ambientales [7].

Aunque los sintomas cutdneos son predominantes, el
sindrome puede asociarse con otras manifestaciones
extracutaneas, como anomalias dentales vy
oftalmolégicas, lo que resalta la necesidad de un enfoque

multidisciplinario en el manejo de estos pacientes [8].
Diagndstico

El diagnoéstico del sindrome de Bazex-Dupré-Christol se
basa en la correlacion de las manifestaciones clinicas con
los antecedentes familiares y los hallazgos genéticos. La
sospecha inicial surge ante la presencia de papulas
foliculares atroficas en pacientes jovenes, especialmente
si estan acompafiadas de neoplasias cutaneas tempranas

o antecedentes familiares de carcinomas basocelulares

[9].

El analisis histopatoldgico de las lesiones cutaneas puede
revelar atrofia folicular, hiperqueratosis y cambios

compatibles con carcinomas basocelulares. Sin embargo,

11
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el diagnostico definitivo requiere confirmacion mediante
estudios genéticos, siendo las mutaciones en el gen
ACTRTI y en elementos reguladores asociados las mas

comunmente identificadas [10].

El diagnéstico diferencial incluye otras genodermatosis,
como el sindrome de Gorlin-Goltz y el xeroderma
pigmentoso, asi como entidades dermatologicas mas
comunes, como la queratosis pilaris. Por lo tanto, el
enfoque diagnostico debe ser sistematico, incluyendo un
interrogatorio clinico detallado, exploracion fisica

minuciosa y pruebas complementarias [11].

La deteccion temprana permite implementar medidas
preventivas y un monitoreo regular, reduciendo la
morbilidad asociada con las neoplasias malignas.
Ademas, la identificacion de portadores asintomaticos en
familias afectadas es fundamental para el manejo

preventivo y la orientacion genética [12].

12
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Manejo y Prevencion

El manejo del sindrome de Bazex-Dupré-Christol
requiere un enfoque multidisciplinario, que incluye
dermatologos, genetistas y, en casos necesarios,
cirujanos  oncologicos. La prevencion de las
complicaciones oncoldgicas es el pilar del tratamiento, lo
que implica vigilancia dermatolégica regular y la

remocion temprana de lesiones sospechosas [13].

La fotoproteccion estricta es esencial para reducir el
riesgo de desarrollo y progresion de carcinomas
basocelulares. Esto incluye el uso de protectores solares
de amplio espectro, ropa protectora y evitar la
exposicion solar durante las horas pico. En algunos
casos, se puede considerar el uso profilactico de
inhibidores de la via Hedgehog, como el vismodegib,

para reducir la carga tumoral [14].

Las intervenciones quirurgicas para la reseccion de
carcinomas deben realizarse con madargenes adecuados
para garantizar la erradicacién completa de las lesiones

malignas. En lesiones extensas o recurrentes, puede ser

13
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necesario recurrir a técnicas avanzadas, como la cirugia
micrografica de Mohs, que permite una preservacion

maxima del tejido sano [15].

Ademas, la educacion del paciente y su familia es crucial
para garantizar la adherencia a las medidas preventivas y
mejorar la calidad de vida. El asesoramiento genético
debe ofrecerse a las familias afectadas para identificar
portadores asintomaticos y planificar estrategias

reproductivas informadas [16].
Conclusion

El sindrome de Bazex-Dupré-Christol es una
genodermatosis rara que representa un desafio
diagnostico y terapéutico debido a su baja prevalencia y
manifestaciones clinicas heterogéneas. El
reconocimiento temprano de las caracteristicas cutaneas
iniciales y la asociacion con carcinomas basocelulares de
apariciobn precoz son esenciales para establecer un
diagnostico preciso y prevenir complicaciones graves.
Las herramientas genéticas han revolucionado la

capacidad  diagnostica,  permitiendo  identificar

14
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mutaciones especificas en el gen ACTRTI, lo cual
contribuye a un mejor entendimiento de su fisiopatologia

y su manejo.

El manejo del sindrome se centra en la vigilancia
dermatologica constante, la prevencion mediante
fotoproteccion y la intervencion quirtrgica temprana
para las lesiones malignas. Asimismo, el uso de terapias
dirigidas, como los inhibidores de la via Hedgehog,
podria convertirse en un pilar terapéutico en el futuro,
especialmente en pacientes con lesiones multiples o
recurrentes. La educacion del paciente y el
asesoramiento genético familiar son fundamentales para
mejorar la calidad de vida y optimizar el manejo integral

de esta enfermedad.

A pesar de los avances en la comprension del sindrome,
persisten lagunas en el conocimiento sobre su historia
natural y la eficacia de las terapias emergentes. La
investigacion futura debe centrarse en el desarrollo de
estrategias  terapéuticas personalizadas y en la

identificacion de nuevos marcadores genéticos que

15
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permitan un diagnostico més temprano y especifico. En
conjunto, estos esfuerzos contribuirdn a una mejor
atencion de los pacientes y a una reduccion de la carga

de esta condicion oncologica.

16
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Introduccion

El vitiligo es una enfermedad crdnica caracterizada por
la pérdida de pigmentacion en la piel debido a la
destruccion de los melanocitos. Esta condicion afecta
aproximadamente al 0.5-2% de la poblacion mundial y
tiene un impacto significativo en la calidad de vida de
los pacientes, especialmente debido a su asociacion con
el estigma social y la alteracion de la imagen corporal
[1,2]. A pesar de su alta prevalencia, las opciones
terapéuticas han sido limitadas, con un enfoque en la
inmunomodulacion 'y la  estimulacion de la

repigmentacion.

En afos recientes, las terapias emergentes han
revolucionado el manejo del vitiligo, ofreciendo nuevas
perspectivas para los pacientes y los médicos. Estas
incluyen tratamientos bioldgicos, moduladores de la via
JAK-STAT y tecnologias avanzadas como la terapia con
células madre y la fototerapia dirigida [3,4]. La

comprension de los mecanismos inmunoldgicos y
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genéticos subyacentes a la enfermedad ha permitido el

desarrollo de estrategias mas especificas y efectivas.

El impacto de estas terapias no solo se mide en términos
de repigmentacion, sino también en la mejora de la
calidad de vida de los pacientes. Factores como la
disminucion del estrés emocional, el aumento de la
autoestima y la reintegracion social son esenciales al
evaluar los resultados terapéuticos [5]. Este capitulo
explora las opciones terapéuticas emergentes y su

relevancia en la vida de los pacientes con vitiligo.

Epidemiologia

El vitiligo afecta aproximadamente al 0.5-2% de la
poblacion mundial, sin predileccion significativa por
género, raza o grupo ¢€tnico [1]. Aunque puede
manifestarse a cualquier edad, es mas frecuente que su
inicio ocurra antes de los 20 afios, con una mediana de
aparicion alrededor de los 24 afios [2]. Este trastorno
tiene un componente genético notable, ya que entre el
15-25% de los pacientes reportan antecedentes familiares

de la enfermedad [3].

22
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La prevalencia varia ligeramente entre diferentes
regiones y poblaciones, posiblemente debido a factores
genéticos y ambientales. En Africa y el subcontinente
indio, la estigmatizacion social puede contribuir a una
mayor visibilidad de la enfermedad, pero los datos
epidemioldgicos son consistentes con los de otras
regiones [4]. La incidencia anual, aunque dificil de
determinar con precision, es aproximadamente de 1-2

casos por cada 1000 habitantes [5].

El vitiligo se clasifica en dos formas principales:
segmentario y no segmentario. El vitiligo no segmentario
es la forma mas comun, representando mas del 90% de
los casos y caracterizandose por una distribucion
simétrica [6]. El vitiligo segmentario, menos frecuente,
afecta unilateralmente y tiene un curso mas estable tras

su inicio inicial [7].

A pesar de no estar asociado directamente con la
mortalidad, el impacto del vitiligo en la calidad de vida
es significativo. La discriminacion social, junto con la

elevada prevalencia de comorbilidades como trastornos
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tiroideos, diabetes mellitus y otras enfermedades
autoinmunes, subraya la necesidad de un enfoque

integral en su manejo [8].

Fisiopatologia

El vitiligo es una enfermedad multifactorial con una base
compleja que combina predisposicion  genética,
disfuncion autoinmune, estrés oxidativo y factores
ambientales [9]. La destruccidon de los melanocitos, que
resulta en la pérdida de pigmentacion, es mediada
principalmente por procesos autoinmunes dirigidos

contra antigenos especificos de melanocitos [10].

Una de las principales vias implicadas es la activacion de
los linfocitos T citotoxicos CD8+, los cuales infiltran las
lesiones cutaneas y liberan citoquinas proinflamatorias,
como el interferon gamma (IFN-y). Estas citoquinas
desencadenan la activacion de la via JAK-STAT,
promoviendo la producciéon de quimioquinas como
CXCL9 y CXCLI10, las cuales atraen mas linfocitos T
hacia la piel afectada, perpetuando el dafio melanocitico

[11,12].

24



Actualizacion en Dermatologia Tomo 16

El estrés oxidativo también desempefia un papel
importante. Los melanocitos de pacientes con vitiligo
presentan una susceptibilidad aumentada a la generacion
de especies reactivas de oxigeno (ROS), lo que
contribuye a su apoptosis [13]. Ademas, los defectos en
los mecanismos antioxidantes de la piel, como la
reduccion de la catalasa, agravan este desequilibrio

oxidativo [14].

En términos genéticos, se han identificado multiples loci
asociados al riesgo de vitiligo, incluyendo variantes en
genes relacionados con la regulacion inmune, como
HLA, NLRPI y PTPN22. Estos genes confieren
susceptibilidad al desarrollo de enfermedades
autoinmunes concomitantes, lo que respalda la teoria de
que el vitiligo forma parte de un espectro mas amplio de

autoinmunidad sistémica [15,16].

En conclusion, el vitiligo es el resultado de una
interaccion compleja entre factores inmunoldgicos,
genéticos y ambientales. La comprension de estos

mecanismos subyacentes ha permitido el desarrollo de
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terapias dirigidas, como los inhibidores de la via
JAK-STAT, que muestran un potencial significativo en la

practica clinica [17].
Terapias Bioldgicas

El uso de terapias bioldgicas, como los inhibidores de la
via JAK-STAT, ha mostrado resultados prometedores en
el manejo del vitiligo. Estos agentes, como el ruxolitinib,
bloquean la sefializacion inflamatoria mediada por las
interleucinas que contribuyen a la destruccion de los
melanocitos [6,7]. Estudios clinicos han demostrado que
el ruxolitinib topico puede inducir repigmentacién en

areas afectadas, particularmente en lesiones recientes [8].

Ademas, los inhibidores de JAK han sido bien tolerados,
con efectos adversos minimos en comparacion con las
terapias ~ inmunosupresoras  tradicionales.  Estos
medicamentos representan una opcion viable para
pacientes que buscan terapias dirigidas con menos
riesgos [9]. Sin embargo, aun se necesita mas

investigacion para evaluar la durabilidad de Ia
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repigmentacion 'y la necesidad de terapias de

mantenimiento.

Por otro lado, las terapias biologicas dirigidas a la
inhibicion de las citoquinas, como el tumor necrosis
factor (TNF) y la interleucina-17 (IL-17), estan siendo
exploradas en ensayos preclinicos. Aunque su eficacia en
el vitiligo ain no estd completamente establecida,
podrian ofrecer una alternativa adicional en casos

refractarios [10].
Terapias Basadas en Células Madre

La terapia con células madre es una de las estrategias
mas innovadoras para el tratamiento del vitiligo. Este
enfoque utiliza células madre mesenquimales para
promover la regeneracion de los melanocitos y restaurar
la pigmentacion de la piel [11]. Los ensayos clinicos han
reportado  resultados prometedores, especialmente
cuando se combina con fototerapia o injertos de piel

[12].
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Una ventaja significativa de este enfoque es su potencial
para inducir repigmentacion en d4reas extensas y
refractarias. Sin embargo, su implementacidén requiere
infraestructura avanzada y un equipo médico
especializado, lo que limita su disponibilidad a nivel
global [13]. Ademads, los costos asociados con estas
terapias pueden ser prohibitivos para muchos pacientes,
lo que subraya la necesidad de politicas que favorezcan

el acceso equitativo.

Por otro lado, se estan explorando técnicas de ingenieria
tisular para cultivar melanocitos autdlogos a partir de
c¢lulas madre del propio paciente. Este enfoque tiene el
potencial de reducir los riesgos de rechazo y mejorar los

resultados terapéuticos [14].
Impacto en la Calidad de Vida

La eficacia de las terapias emergentes no solo se evalta
en términos de resultados clinicos, sino también en su
impacto en la calidad de vida. El vitiligo puede causar
ansiedad, depresion y aislamiento social, lo que afecta

profundamente el bienestar emocional de los pacientes
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[15]. La repigmentacion lograda con tratamientos
avanzados puede mejorar significativamente la

autoestima y facilitar la integracion social [16].

Estudios recientes han demostrado que los pacientes
tratados con inhibidores de JAK y fototerapia avanzada
reportan una mejora notable en su calidad de vida,
incluso en casos donde la repigmentacion no es completa
[17]. Esto subraya la importancia de una vision integral
en el manejo del vitiligo, que abarque tanto los aspectos

fisicos como psicologicos de la enfermedad.

El acceso a terapias emergentes sigue siendo un desafio
en regiones con recursos limitados. La implementacion
de programas educativos y politicas de salud que
promuevan la accesibilidad y la equidad en el
tratamiento es crucial para maximizar el beneficio de

estas terapias [18].
Conclusion

El panorama terapéutico del vitiligo estd evolucionando

rapidamente, gracias a las innovaciones en terapias
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bioldgicas, tratamientos celulares y tecnologias
avanzadas. Estas estrategias no solo ofrecen nuevas
esperanzas para la repigmentacion, sino que también
abordan el impacto emocional y social asociado con esta

condicion.

A pesar de los avances, es necesario continuar con la
investigacion para optimizar la eficacia y accesibilidad
de las  terapias  emergentes. Un  enfoque
multidisciplinario que integre dermatologia, psicologia y
genética es esencial para proporcionar un manejo
integral y mejorar la calidad de vida de los pacientes con

vitiligo.
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Introduccion

El cancer de piel es el tipo de neoplasia mas frecuente a
nivel mundial, y su incidencia ha aumentado
significativamente en las ultimas décadas debido a la
exposicion acumulativa a radiacion ultravioleta (UV), el
envejecimiento poblacional y factores genéticos [1].
Dentro de los subtipos mas comunes destacan el
carcinoma basocelular, el carcinoma escamoso y el
melanoma, cada uno con caracteristicas clinicas,

patologicas y terapéuticas particulares [2].

El carcinoma basocelular representa el 80% de los casos
de céancer de piel no melanoma y, aunque tiene una baja
tasa de metdstasis, su comportamiento localmente
invasivo puede ocasionar morbilidad significativa si no
se diagnostica y trata oportunamente [3]. Por otro lado,
el carcinoma basocelular esclerodermiforme es una
variante agresiva caracterizada por un patron infiltrativo,
lo que complica su manejo quirurgico [4]. El melanoma,

aunque menos frecuente, es responsable de la mayoria de
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las muertes por cancer de piel debido a su alta capacidad

metastasica [5].

El diagnéstico temprano de estas neoplasias cutaneas
permite tratamientos menos invasivos y mejora los
resultados clinicos. Este capitulo aborda las estrategias
diagnosticas, las particularidades de los subtipos
mencionados y las opciones terapéuticas disponibles,
enfatizando la  importancia de un  abordaje

multidisciplinario para optimizar la atencion del paciente

[6].
Diagnostico Precoz

El diagnostico temprano del cancer de piel se basa en la
evaluacion clinica, la dermatoscopia y el analisis
histopatologico, herramientas fundamentales para
diferenciar lesiones benignas de malignas [7]. En el
carcinoma basocelular, las lesiones suelen presentarse
como nodulos perlados o placas con telangiectasias,
mientras que en el carcinoma esclerodermiforme se
observan areas cicatriciales con bordes mal definidos, lo

que dificulta su identificacion clinica [8].
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La dermatoscopia es una técnica no invasiva que mejora
la precision diagnoéstica al identificar patrones
especificos como estructuras arboriformes en el
carcinoma basocelular o pigmentacion atipica en el
melanoma [9]. Sin embargo, el diagnostico definitivo
requiere una biopsia cutanea, la cual permite evaluar las
caracteristicas histologicas de la lesion, como la invasion

local y el patron de crecimiento [10].

El melanoma se clasifica segun el sistema de Breslow y
Clark, que evalua la profundidad de invasién y el nivel
de  afectacion = dérmica, respectivamente. La
identificacion temprana de melanomas en etapas
iniciales se asocia con tasas de supervivencia superiores
al 90%, lo que subraya la importancia de campafias de

deteccion y educacion sobre los factores de riesgo [11].

Ademads, los avances en inteligencia artificial han
permitido desarrollar algoritmos para el analisis
automatizado de imagenes dermatoscopicas, con niveles

de precision comparables a dermat6logos
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experimentados, lo que podria mejorar el diagnostico en

areas con acceso limitado a especialistas [12].

Tratamiento del Carcinoma Basocelular

El tratamiento del carcinoma basocelular varia segun el
subtipo, tamafio y localizacién de la lesion. La cirugia
micrografica de Mohs es considerada el estandar de oro
para lesiones de alto riesgo, ya que permite la reseccion
completa del tumor con preservacion maxima de tejido
sano [13]. En lesiones de bajo riesgo, técnicas como la
escision  quirurgica convencional o la terapia
fotodinamica son opciones viables, con tasas de curacion

superiores al 90% [14].

El carcinoma esclerodermiforme requiere un enfoque
mas agresivo debido a su comportamiento infiltrativo. La
cirugia micrografica de Mohs es particularmente 1til en
estos casos, ya que garantiza margenes libres de tumor.
En pacientes no aptos para cirugia, los inhibidores de la
via Hedgehog, como el vismodegib, han demostrado

eficacia en el control de la enfermedad [15].

38



Actualizacion en Dermatologia Tomo 16

Para casos avanzados o metastasicos, la radioterapia
puede ser utilizada como tratamiento adyuvante o
paliativo. Ademas, el desarrollo de terapias dirigidas ha
ampliado las opciones de manejo, aunque su uso sigue

siendo limitado a casos especificos [16].

Tratamiento del Melanoma

El manejo del melanoma depende de la etapa de la
enfermedad al momento del diagnostico. En melanomas
localizados, la excision quirargica con margenes
adecuados es el tratamiento principal. La diseccion del
ganglio centinela es necesaria para estadificar la
enfermedad en pacientes con tumores de grosor

intermedio o alto [17].

En enfermedad avanzada, la inmunoterapia ha
revolucionado el manejo del melanoma metastasico. Los
inhibidores de puntos de control inmunolédgicos, como el
nivolumab y el pembrolizumab, han mejorado
significativamente  la  supervivencia global en
comparacion con terapias tradicionales [18]. Ademas, los

inhibidores de la via MAPK, como el dabrafenib y
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trametinib, han mostrado eficacia en pacientes con

mutaciones en el gen BRAF [19].

La terapia combinada de inmunoterapia e inhibidores de
BRAF es wuna estrategia prometedora en casos
seleccionados, aunque esta asociada a efectos adversos
que requieren un monitoreo estrecho [20]. Por tltimo, el
seguimiento continuo y las estrategias de prevencion
secundaria son esenciales para mejorar los resultados a

largo plazo en pacientes con melanoma [21].

Conclusiones

El cancer de piel, en sus distintas formas, representa un
desafio significativo para los sistemas de salud debido a
su alta incidencia y potencial impacto en la calidad de
vida de los pacientes. El diagnostico temprano y la
implementacion de estrategias terapéuticas adecuadas
son fundamentales para optimizar los resultados clinicos

y reducir la carga de la enfermedad.

La integracion de herramientas diagndsticas avanzadas,

como la dermatoscopia y la inteligencia artificial, junto
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con terapias innovadoras como los inhibidores de puntos
de control inmunolégico, ha transformado el panorama
del manejo de estas neoplasias cutaneas. Sin embargo,
persisten desafios, particularmente en el acceso
equitativo a estas tecnologias y tratamientos en regiones

con recursos limitados.

El carcinoma basocelular, incluido el subtipo
esclerodermiforme, y el melanoma requieren enfoques
especificos segun su agresividad y estadio al diagndstico.
La cirugia sigue siendo la piedra angular del tratamiento
en la mayoria de los casos, mientras que las terapias
sistémicas emergen como una opcion clave en

enfermedad avanzada.

La educacion, tanto para los pacientes como para los
profesionales de la salud, sigue siendo un pilar esencial
en la prevencion y deteccion temprana del cancer de piel.
Los avances cientificos en biologia molecular,
inmunoterapia y tecnologias diagnosticas ofrecen un

futuro prometedor en el manejo de esta enfermedad.
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Introduccion

La purpura pigmentaria es un trastorno cutdneo raro que
se caracteriza por la aparicion de manchas de color
purpura o violaceo debido a la extravasacion de sangre
en la dermis, lo cual puede estar asociado con diversas
condiciones subyacentes. En pacientes pediatricos, este
fenémeno puede ser desencadenado por factores tanto
benignos como graves, lo que hace esencial un
diagnostico diferencial exhaustivo para establecer el

tratamiento adecuado y prevenir complicaciones.

Esta condicion puede manifestarse en distintas formas
clinicas, y su diagnostico depende de la historia clinica,
los hallazgos dermatolégicos, y los resultados de las

pruebas complementarias.

El manejo adecuado depende de la causa subyacente y
puede incluir desde intervenciones farmacoldgicas hasta

terapias especificas para tratar los trastornos asociados.
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Epidemiologia de la Puirpura Pigmentaria en

Pacientes Pediatricos

La purpura pigmentaria es una condicion poco frecuente
en la poblacion pediatrica, aunque su prevalencia exacta
no estd bien establecida debido a la heterogeneidad de
las causas subyacentes que pueden dar lugar a esta
manifestacion. Esta condicion es mdas comuinmente
observada en nifilos que presentan enfermedades
hematoldgicas, vasculares o reacciones a medicamentos,
y su apariciéon puede estar influenciada por factores

genéticos y ambientales.

En términos generales, las afecciones que causan
purpura pigmentaria, como la pirpura trombocitopénica
idiopatica (PTI) y la parpura de Henoch-Schénlein,
tienen una incidencia variable dependiendo de la regién
geografica y las caracteristicas del grupo poblacional.
Por ejemplo, la PTI afecta a alrededor de 1-4 nifios por
cada 100,000 habitantes al afio, siendo mas frecuente en
nifios menores de 10 afios, y es ligeramente mas comun

en los varones [1]. La parpura de Henoch-Schonlein, por
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otro lado, tiene una incidencia anual de 20-24 casos por
cada 100,000 nifios, con una mayor prevalencia en los
nifios en edad escolar [2]. Ademas, la exposicion
ambiental, como la radiacién ultravioleta (UV), puede
contribuir a la aparicion de lesiones similares en nifios
con predisposicion genética a trastornos de la

coagulacion o a la fragilidad capilar.

A pesar de que los casos graves de purpura pigmentaria
asociada a infecciones bacterianas como meningococica
son mas raros, la tasa de mortalidad y complicaciones
graves, como el shock séptico, sigue siendo una
preocupacion importante en areas donde estas
infecciones son endémicas. La prevalencia de estos casos
estd influenciada por factores como el acceso a atencion
médica, la vacunacioén, y el control de infecciones en la

comunidad [3].

Fisiopatologia de la Purpura Pigmentaria

La fisiopatologia de la parpura pigmentaria depende de
la etiologia subyacente y puede involucrar varios

mecanismos patologicos. En términos generales, la
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purpura pigmentaria resulta de la extravasacion de
sangre desde los vasos sanguineos hacia los tejidos
circundantes, lo que produce la aparicion de manchas de
color purpura en la piel. Este fendmeno puede ser
desencadenado por la fragilidad de los capilares o la
disminucioén de la capacidad de coagulacion sanguinea,
lo que permite la fuga de sangre desde los vasos

sanguineos hacia la dermis o los tejidos mas profundos.

En la purpura trombocitopénica idiopatica (PTI), la
fisiopatologia estd asociada con un defecto en la
produccion de plaquetas o la destruccion acelerada de
estas cé€lulas sanguineas, lo que resulta en una
disminucién de la capacidad de la sangre para coagular.
Esto da lugar a la formaciéon de petequias (pequefias
manchas rojas) y equimosis (moretones) debido a la
extravasacion de sangre de los capilares [4]. En los
pacientes con PTI, la inmunoglobulina G (IgG) se dirige
contra las plaquetas, lo que provoca su destruccion en el

bazo.
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En la parpura de Henoch-Schonlein, que es una
vasculitis sistémica, la fisiopatologia estd relacionada
con la formacion de complejos inmunes que se depositan
en las paredes de los vasos sanguineos pequefios, lo que
provoca inflamacion y dafo de la pared vascular. Este
dano facilita la fuga de sangre hacia los tejidos
circundantes, lo que lleva a la aparicion de las lesiones
purpuricas caracteristicas. La inflamacion de los vasos
sanguineos también puede involucrar otros oOrganos,
como los rifiones y las articulaciones, provocando

sintomas sistémicos [5].

Por otro lado, en casos de plurpura pigmentaria asociada
a infecciones bacterianas, como la meningocdcica, la
fisiopatologia se caracteriza por una septicemia con
diseminacion bacteriana que induce dafio endotelial y
vasculitis, promoviendo la extravasacion de sangre en la
piel y otros organos. Las endotoxinas bacterianas juegan
un papel clave en la alteracion de la integridad de los
vasos sanguineos, lo que facilita la salida de sangre al

espacio extracelular. Este proceso puede dar lugar a
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lesiones cutdneas graves y, en casos extremos, a shock

séptico [6].

En resumen, la fisiopatologia de la parpura pigmentaria
esta influenciada por varios mecanismos patologicos que
pueden implicar la fragilidad capilar, la disfuncion
plaquetaria, la inflamacioén de los vasos sanguineos y la
infeccion bacteriana, lo que resulta en una variedad de
manifestaciones clinicas. La identificacion precisa de la
causa subyacente es fundamental para el tratamiento

adecuado de esta condicion.

Diagnostico Diferencial

El diagnéstico diferencial de la purpura pigmentaria en
pacientes pedidtricos incluye una variedad de
condiciones, siendo las mas comunes trastornos
hematologicos, enfermedades infecciosas y reacciones a
medicamentos. Uno de los principales diagnosticos
diferenciales es la purpura trombocitopénica idiopatica
(PTI), que se presenta con petequias y equimosis debido
a una disminuciéon en el nimero de plaquetas. A

diferencia de la plarpura pigmentaria, la PTI
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generalmente no presenta cambios de pigmentacion
persistentes en la piel después de la resolucion de las

lesiones [1].

Otra condicion que debe ser considerada es la purpura
senil o la parpura actinica, que se observa
principalmente en adultos mayores, pero en ocasiones
puede presentarse en niflos con antecedentes de
exposicion cronica al sol. Este trastorno se caracteriza
por la aparicion de equimosis en areas expuestas al sol

debido a la fragilidad de los vasos sanguineos [2].

Las vasculitis como la purpura de Henoch-Schonlein
también deben incluirse en el diagnostico diferencial, ya
que pueden presentar lesiones purpuricas similares en la
piel, ademds de otros sintomas sistémicos como
artralgias y dolor abdominal. En la parpura de
Henoch-Schonlein, el diagndstico se confirma por la
presencia de vasculitis leucocitoclastica en la biopsia de

piel [3].

Adicionalmente, es importante considerar infecciones

bacterianas o virales como el meningococo o el
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Streptococcus, que pueden inducir una forma de purpura
purpurica acompanada de fiebre y signos de septicemia.
El diagnoéstico definitivo se realiza a través de cultivo

microbiologico y pruebas seroldgicas [4].

Manejo Clinico

El manejo de la purpura pigmentaria en nifios varia
segun la causa subyacente. En casos donde la condicion
es benigna y transitoria, como en la parpura idiopatica o
cuando esta asociada con medicamentos, el tratamiento
puede ser sintomatico, con recomendaciones de reposo y
la aplicacion de compresas frias para aliviar la
incomodidad. En algunos casos, los corticosteroides
topicos pueden ser utiles para reducir la inflamacion

cutanea y acelerar la resolucion de las lesiones [5].

Cuando la puarpura pigmentaria es secundaria a
trastornos hematolégicos como la PTI, el tratamiento se
centra en la restauracion de los niveles de plaquetas
mediante transfusiones o el uso de medicamentos como
inmunoglobulina intravenosa (IVIG) o corticosteroides

[6]. En situaciones mas graves, como la hemorragia
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masiva 0 en pacientes con riesgo de sangrado
significativo, se puede considerar el uso de agentes

inmunosupresores mas agresivos.

En el caso de las wvasculitis, como la purpura de
Henoch-Schonlein, el tratamiento inicial se basa en el
control de los sintomas con corticosteroides y
antiinflamatorios no esteroides (AINEs), mientras que el
tratamiento de la fase renal, en caso de que ocurra, puede
requerir el uso de inmunosupresores y monitoreo

constante de la funcion renal [7].

Si la purpura es causada por infecciones bacterianas
como el meningococo, el manejo debe centrarse en la
administracion inmediata de antibidticos intravenosos y
el tratamiento de soporte para evitar el shock séptico y

otras complicaciones graves [8].

Conclusiones

La purpura pigmentaria en nifios es una manifestacion
clinica que puede tener multiples etiologias, desde

causas benignas hasta condiciones graves que requieren
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un diagndstico y tratamiento rapidos. Es fundamental un
diagnostico diferencial exhaustivo para identificar la
causa subyacente y proporcionar el tratamiento mas
adecuado. El manejo clinico dependerd de la naturaleza
de la enfermedad, y una intervencion temprana puede

prevenir complicaciones a largo plazo.

La vigilancia estrecha y la intervencién temprana son
esenciales en casos de purpura pigmentaria asociada con
trastornos hematologicos, vasculares o infecciosos
graves, mientras que en las formas benignas, el
tratamiento sintomatico es generalmente suficiente. El
enfoque multidisciplinario que incluye dermatologos,
hematologos, reumatdlogos 'y  especialistas en
enfermedades infecciosas puede ser crucial para el

manejo Ooptimo de estos pacientes pedidtricos.
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