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Prólogo
La presente obra es el resultado del esfuerzo conjunto
de un grupo de profesionales de la medicina que han
querido presentar a la comunidad científica de
Ecuador y el mundo un tratado sistemático y
organizado de patologías que suelen encontrarse en los
servicios de atención primaria y que todo médico
general debe conocer.
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Introducción

El síndrome de Bazex-Dupré-Christol es una

genodermatosis rara de herencia dominante ligada al

cromosoma X, caracterizada por la tríada clínica de

foliculitis atrófica, hipohidrosis y tumores cutáneos

malignos, principalmente carcinomas basocelulares de

inicio temprano. Se considera una enfermedad de

predisposición oncológica debido a la alta incidencia de

neoplasias malignas cutáneas en pacientes afectados. La

mutación en el gen ACTRT1 y la desregulación de la vía

Hedgehog han sido implicadas en la fisiopatología de

esta condición [1].

El diagnóstico temprano es crucial para establecer

medidas preventivas y un monitoreo adecuado, ya que

las manifestaciones clínicas iniciales suelen ser sutiles y

pueden pasar desapercibidas. Estas manifestaciones

cutáneas incluyen pápulas atróficas 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 clínico de importancia para sospechar este

síndrome [2].

El reconocimiento clínico, apoyado en los antecedentes

familiares y el análisis genético, permite confirmar el

diagnóstico. Además, la identificación precoz es clave

para evitar complicaciones relacionadas con los tumores

malignos y mejorar la calidad de vida del paciente. La

implementación de estrategias preventivas, como el uso

de fotoprotección estricta y la vigilancia dermatológica

regular, es fundamental [3].

A pesar de ser un síndrome raro, su estudio ofrece una

ventana para comprender mejor los mecanismos

moleculares implicados en la oncogénesis cutánea, lo

que podría tener implicaciones terapéuticas no solo para

los afectados, sino también para otros tipos de neoplasias

con alteraciones similares [4].

Manifestaciones Clínicas

Las características clínicas del síndrome de

Bazex-Dupré-Christol son heterogéneas y progresivas.
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Las pápulas foliculares atróficas son la manifestación

inicial más común, apareciendo en la infancia y

localizándose predominantemente en áreas seborreicas

como la cara y el tronco. Estas lesiones suelen ser

asintomáticas, 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 síndrome y se desarrollan generalmente antes de los

20 años. Estas lesiones son de crecimiento lento, pueden

ser múltiples y tienden a localizarse en áreas expuestas al

sol, como la cara. En algunos casos, los carcinomas

pueden presentar un comportamiento más agresivo,

infiltrando tejidos subyacentes y requiriendo

intervenciones quirúrgicas amplias [6].

Adicionalmente, se han descrito alteraciones capilares

como hipotríquisis 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
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aumentando el riesgo de daño cutáneo relacionado con

factores ambientales [7].

Aunque los síntomas cutáneos son predominantes, el

síndrome puede asociarse con otras manifestaciones

extracutáneas, como anomalías dentales y

oftalmológicas, lo que resalta la necesidad de un enfoque

multidisciplinario en el manejo de estos pacientes [8].

Diagnóstico

El diagnóstico del síndrome de Bazex-Dupré-Christol se

basa en la correlación de las manifestaciones clínicas con

los antecedentes familiares y los hallazgos genéticos. La

sospecha inicial surge ante la presencia de pápulas

foliculares atróficas en pacientes jóvenes, especialmente

si están acompañadas de neoplasias cutáneas tempranas

o antecedentes familiares de carcinomas basocelulares

[9].

El análisis histopatológico de las lesiones cutáneas puede

revelar atrofia folicular, hiperqueratosis y cambios

compatibles con carcinomas basocelulares. Sin embargo,

11



Actualización en Dermatología Tomo 16

el diagnóstico definitivo requiere confirmación mediante

estudios genéticos, siendo las mutaciones en el gen

ACTRT1 y en elementos reguladores asociados las más

comúnmente identificadas [10].

El diagnóstico diferencial incluye otras genodermatosis,

como el síndrome de Gorlin-Goltz y el xeroderma

pigmentoso, así como entidades dermatológicas más

comunes, como la queratosis pilaris. Por lo tanto, el

enfoque diagnóstico debe ser sistemático, incluyendo un

interrogatorio clínico detallado, exploración física

minuciosa y pruebas complementarias [11].

La detección temprana permite implementar medidas

preventivas y un monitoreo regular, reduciendo la

morbilidad asociada con las neoplasias malignas.

Además, la identificación de portadores asintomáticos en

familias afectadas es fundamental para el manejo

preventivo y la orientación genética [12].
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Manejo y Prevención

El manejo del síndrome de Bazex-Dupré-Christol

requiere un enfoque multidisciplinario, que incluye

dermatólogos, genetistas y, en casos necesarios,

cirujanos oncológicos. La prevención de las

complicaciones oncológicas es el pilar del tratamiento, lo

que implica vigilancia dermatológica regular y la

remoción temprana de lesiones sospechosas [13].

La fotoprotección estricta es esencial para reducir el

riesgo de desarrollo y progresión de carcinomas

basocelulares. Esto incluye el uso de protectores solares

de amplio espectro, ropa protectora y evitar la

exposición solar durante las horas pico. En algunos

casos, se puede considerar el uso profiláctico de

inhibidores de la vía Hedgehog, como el vismodegib,

para reducir la carga tumoral [14].

Las intervenciones quirúrgicas para la resección de

carcinomas deben realizarse con márgenes adecuados

para garantizar la erradicación completa de las lesiones

malignas. En lesiones extensas o recurrentes, puede ser
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necesario recurrir a técnicas avanzadas, como la cirugía

micrográfica de Mohs, que permite una preservación

máxima del tejido sano [15].

Además, la educación 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 asintomáticos y planificar estrategias

reproductivas informadas [16].

Conclusión

El síndrome de Bazex-Dupré-Christol es una

genodermatosis rara que representa un desafío

diagnóstico y terapéutico debido a su baja prevalencia y

manifestaciones clínicas heterogéneas. El

reconocimiento temprano de las características cutáneas

iniciales y la asociación con carcinomas basocelulares de

aparición precoz son esenciales para establecer un

diagnóstico preciso y prevenir complicaciones graves.

Las herramientas genéticas han revolucionado la

capacidad diagnóstica, permitiendo identificar
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mutaciones específicas en el gen ACTRT1, lo cual

contribuye a un mejor entendimiento de su fisiopatología

y su manejo.

El manejo del síndrome se centra en la vigilancia

dermatológica constante, la prevención mediante

fotoprotección y la intervención quirúrgica temprana

para las lesiones malignas. Asimismo, el uso de terapias

dirigidas, como los inhibidores de la vía Hedgehog,

podría convertirse en un pilar terapéutico en el futuro,

especialmente en pacientes con lesiones múltiples o

recurrentes. La educación 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 comprensión del síndrome,

persisten lagunas en el conocimiento sobre su historia

natural y la eficacia de las terapias emergentes. La

investigación futura debe centrarse en el desarrollo de

estrategias terapéuticas personalizadas y en la

identificación de nuevos marcadores genéticos que
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permitan un diagnóstico más temprano y específico. En

conjunto, estos esfuerzos contribuirán a una mejor

atención de los pacientes y a una reducción de la carga

de esta condición oncológica.
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Introducción

El vitíligo es una enfermedad crónica caracterizada por

la pérdida de pigmentación en la piel debido a la

destrucción de los melanocitos. Esta condición afecta

aproximadamente al 0.5-2% de la población mundial y

tiene un impacto significativo en la calidad de vida de

los pacientes, especialmente debido a su asociación con

el estigma social y la alteración de la imagen corporal

[1,2]. A pesar de su alta prevalencia, las opciones

terapéuticas han sido limitadas, con un enfoque en la

inmunomodulación y la estimulación de la

repigmentación.

En años recientes, las terapias emergentes han

revolucionado el manejo del vitíligo, ofreciendo nuevas

perspectivas para los pacientes y los médicos. Estas

incluyen tratamientos biológicos, moduladores de la vía

JAK-STAT y tecnologías avanzadas como la terapia con

células madre y la fototerapia dirigida [3,4]. La

comprensión de los mecanismos inmunológicos y
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genéticos subyacentes a la enfermedad ha permitido el

desarrollo de estrategias más específicas y efectivas.

El impacto de estas terapias no solo se mide en términos

de repigmentación, sino también en la mejora de la

calidad de vida de los pacientes. Factores como la

disminución del estrés emocional, el aumento de la

autoestima y la reintegración social son esenciales al

evaluar los resultados terapéuticos [5]. Este capítulo

explora las opciones terapéuticas emergentes y su

relevancia en la vida de los pacientes con vitíligo.

Epidemiología

El vitíligo afecta aproximadamente al 0.5-2% de la

población mundial, sin predilección significativa por

género, raza o grupo étnico [1]. Aunque puede

manifestarse a cualquier edad, es más frecuente que su

inicio ocurra antes de los 20 años, con una mediana de

aparición alrededor de los 24 años [2]. Este trastorno

tiene un componente genético notable, ya que entre el

15-25% de los pacientes reportan antecedentes familiares

de la enfermedad [3].
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La prevalencia varía ligeramente entre diferentes

regiones y poblaciones, posiblemente debido a factores

genéticos y ambientales. En África y el subcontinente

indio, la estigmatización social puede contribuir a una

mayor visibilidad de la enfermedad, pero los datos

epidemiológicos son consistentes con los de otras

regiones [4]. La incidencia anual, aunque difícil de

determinar con precisión, es aproximadamente de 1-2

casos por cada 1000 habitantes [5].

El vitíligo se clasifica en dos formas principales:

segmentario y no segmentario. El vitíligo no segmentario

es la forma más común, representando más del 90% de

los casos y caracterizándose por una distribución

simétrica [6]. El vitíligo segmentario, menos frecuente,

afecta unilateralmente y tiene un curso más estable tras

su inicio inicial [7].

A pesar de no estar asociado directamente con la

mortalidad, el impacto del vitíligo en la calidad de vida

es significativo. La discriminación 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].

Fisiopatología

El vitíligo es una enfermedad multifactorial con una base

compleja que combina predisposición genética,

disfunción autoinmune, estrés oxidativo y factores

ambientales [9]. La destrucción de los melanocitos, que

resulta en la pérdida de pigmentación, es mediada

principalmente por procesos autoinmunes dirigidos

contra antígenos específicos de melanocitos [10].

Una de las principales vías implicadas es la activación de

los linfocitos T citotóxicos CD8+, los cuales infiltran las

lesiones cutáneas y liberan citoquinas proinflamatorias,

como el interferón gamma (IFN-γ). Estas citoquinas

desencadenan la activación de la vía JAK-STAT,

promoviendo la producción de quimioquinas como

CXCL9 y CXCL10, las cuales atraen más linfocitos T

hacia la piel afectada, perpetuando el daño melanocítico

[11,12].
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El estrés oxidativo también desempeña un papel

importante. Los melanocitos de pacientes con vitíligo

presentan una susceptibilidad aumentada a la generación

de especies reactivas de oxígeno (ROS), lo que

contribuye a su apoptosis [13]. Además, los defectos en

los mecanismos antioxidantes de la piel, como la

reducción de la catalasa, agravan este desequilibrio

oxidativo [14].

En términos genéticos, se han identificado múltiples loci

asociados al riesgo de vitíligo, incluyendo variantes en

genes relacionados con la regulación inmune, como

HLA, NLRP1 y PTPN22. Estos genes confieren

susceptibilidad al desarrollo de enfermedades

autoinmunes concomitantes, lo que respalda la teoría de

que el vitíligo forma parte de un espectro más amplio de

autoinmunidad sistémica [15,16].

En conclusión, el vitíligo es el resultado de una

interacción compleja entre factores inmunológicos,

genéticos y ambientales. La comprensión de estos

mecanismos subyacentes ha permitido el desarrollo de

25



Actualización en Dermatología Tomo 16

terapias dirigidas, como los inhibidores de la vía

JAK-STAT, que muestran un potencial significativo en la

práctica clínica [17].

Terapias Biológicas

El uso de terapias biológicas, como los inhibidores de la

vía JAK-STAT, ha mostrado resultados prometedores en

el manejo del vitíligo. Estos agentes, como el ruxolitinib,

bloquean la señalización inflamatoria mediada por las

interleucinas que contribuyen a la destrucción de los

melanocitos [6,7]. Estudios clínicos han demostrado que

el ruxolitinib tópico puede inducir repigmentación en

áreas afectadas, particularmente en lesiones recientes [8].

Además, los inhibidores de JAK han sido bien tolerados,

con efectos adversos mínimos en comparación con las

terapias inmunosupresoras tradicionales. Estos

medicamentos representan una opción viable para

pacientes que buscan terapias dirigidas con menos

riesgos [9]. Sin embargo, aún se necesita más

investigación para evaluar la durabilidad de la
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repigmentación y la necesidad de terapias de

mantenimiento.

Por otro lado, las terapias biológicas dirigidas a la

inhibición de las citoquinas, como el tumor necrosis

factor (TNF) y la interleucina-17 (IL-17), están siendo

exploradas en ensayos preclínicos. Aunque su eficacia en

el vitíligo aún no está completamente establecida,

podrían ofrecer una alternativa adicional en casos

refractarios [10].

Terapias Basadas en Células Madre

La terapia con células madre es una de las estrategias

más innovadoras para el tratamiento del vitíligo. Este

enfoque utiliza células madre mesenquimales para

promover la regeneración de los melanocitos y restaurar

la pigmentación de la piel [11]. Los ensayos clínicos 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 repigmentación en áreas extensas y

refractarias. Sin embargo, su implementación requiere

infraestructura avanzada y un equipo médico

especializado, lo que limita su disponibilidad a nivel

global [13]. Además, los costos asociados con estas

terapias pueden ser prohibitivos para muchos pacientes,

lo que subraya la necesidad de políticas que favorezcan

el acceso equitativo.

Por otro lado, se están explorando técnicas de ingeniería

tisular para cultivar melanocitos autólogos a partir de

células 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 evalúa

en términos de resultados clínicos, sino también en su

impacto en la calidad de vida. El vitíligo puede causar

ansiedad, depresión y aislamiento social, lo que afecta

profundamente el bienestar emocional de los pacientes
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[15]. La repigmentación lograda con tratamientos

avanzados puede mejorar significativamente la

autoestima y facilitar la integración 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 repigmentación no es completa

[17]. Esto subraya la importancia de una visión integral

en el manejo del vitíligo, que abarque tanto los aspectos

físicos como psicológicos de la enfermedad.

El acceso a terapias emergentes sigue siendo un desafío

en regiones con recursos limitados. La implementación

de programas educativos y políticas de salud que

promuevan la accesibilidad y la equidad en el

tratamiento es crucial para maximizar el beneficio de

estas terapias [18].

Conclusión

El panorama terapéutico del vitíligo está evolucionando

rápidamente, gracias a las innovaciones en terapias
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biológicas, tratamientos celulares y tecnologías

avanzadas. Estas estrategias no solo ofrecen nuevas

esperanzas para la repigmentación, sino que también

abordan el impacto emocional y social asociado con esta

condición.

A pesar de los avances, es necesario continuar con la

investigación para optimizar la eficacia y accesibilidad

de las terapias emergentes. Un enfoque

multidisciplinario que integre dermatología, psicología y

genética es esencial para proporcionar un manejo

integral y mejorar la calidad de vida de los pacientes con

vitíligo.
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Introducción

El cáncer de piel es el tipo de neoplasia más frecuente a

nivel mundial, y su incidencia ha aumentado

significativamente en las últimas décadas debido a la

exposición acumulativa a radiación ultravioleta (UV), el

envejecimiento poblacional y factores genéticos [1].

Dentro de los subtipos más comunes destacan el

carcinoma basocelular, el carcinoma escamoso y el

melanoma, cada uno con características clínicas,

patológicas y terapéuticas particulares [2].

El carcinoma basocelular representa el 80% de los casos

de cáncer de piel no melanoma y, aunque tiene una baja

tasa de metástasis, 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 patrón infiltrativo,

lo que complica su manejo quirúrgico [4]. El melanoma,

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

metastásica [5].

El diagnóstico temprano de estas neoplasias cutáneas

permite tratamientos menos invasivos y mejora los

resultados clínicos. Este capítulo aborda las estrategias

diagnósticas, las particularidades de los subtipos

mencionados y las opciones terapéuticas disponibles,

enfatizando la importancia de un abordaje

multidisciplinario para optimizar la atención del paciente

[6].

Diagnóstico Precoz

El diagnóstico temprano del cáncer de piel se basa en la

evaluación clínica, la dermatoscopia y el análisis

histopatológico, herramientas fundamentales para

diferenciar lesiones benignas de malignas [7]. En el

carcinoma basocelular, las lesiones suelen presentarse

como nódulos perlados o placas con telangiectasias,

mientras que en el carcinoma esclerodermiforme se

observan áreas cicatriciales con bordes mal definidos, lo

que dificulta su identificación clínica [8].
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La dermatoscopia es una técnica no invasiva que mejora

la precisión diagnóstica al identificar patrones

específicos como estructuras arboriformes en el

carcinoma basocelular o pigmentación atípica en el

melanoma [9]. Sin embargo, el diagnóstico definitivo

requiere una biopsia cutánea, la cual permite evaluar las

características histológicas de la lesión, como la invasión

local y el patrón de crecimiento [10].

El melanoma se clasifica según el sistema de Breslow y

Clark, que evalúa la profundidad de invasión y el nivel

de afectación dérmica, respectivamente. La

identificación temprana de melanomas en etapas

iniciales se asocia con tasas de supervivencia superiores

al 90%, lo que subraya la importancia de campañas de

detección y educación sobre los factores de riesgo [11].

Además, los avances en inteligencia artificial han

permitido desarrollar algoritmos para el análisis

automatizado de imágenes dermatoscópicas, con niveles

de precisión comparables a dermatólogos
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experimentados, lo que podría mejorar el diagnóstico en

áreas con acceso limitado a especialistas [12].

Tratamiento del Carcinoma Basocelular

El tratamiento del carcinoma basocelular varía según el

subtipo, tamaño y localización de la lesión. La cirugía

micrográfica de Mohs es considerada el estándar de oro

para lesiones de alto riesgo, ya que permite la resección

completa del tumor con preservación máxima de tejido

sano [13]. En lesiones de bajo riesgo, técnicas como la

escisión quirúrgica convencional o la terapia

fotodinámica son opciones viables, con tasas de curación

superiores al 90% [14].

El carcinoma esclerodermiforme requiere un enfoque

más agresivo debido a su comportamiento infiltrativo. La

cirugía micrográfica de Mohs es particularmente útil en

estos casos, ya que garantiza márgenes libres de tumor.

En pacientes no aptos para cirugía, los inhibidores de la

vía Hedgehog, como el vismodegib, han demostrado

eficacia en el control de la enfermedad [15].
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Para casos avanzados o metastásicos, la radioterapia

puede ser utilizada como tratamiento adyuvante o

paliativo. Además, el desarrollo de terapias dirigidas ha

ampliado las opciones de manejo, aunque su uso sigue

siendo limitado a casos específicos [16].

Tratamiento del Melanoma

El manejo del melanoma depende de la etapa de la

enfermedad al momento del diagnóstico. En melanomas

localizados, la excisión quirúrgica con márgenes

adecuados es el tratamiento principal. La disección 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 metastásico. Los

inhibidores de puntos de control inmunológicos, como el

nivolumab y el pembrolizumab, han mejorado

significativamente la supervivencia global en

comparación con terapias tradicionales [18]. Además, los

inhibidores de la vía 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 una estrategia prometedora en casos

seleccionados, aunque está asociada a efectos adversos

que requieren un monitoreo estrecho [20]. Por último, el

seguimiento continuo y las estrategias de prevención

secundaria son esenciales para mejorar los resultados a

largo plazo en pacientes con melanoma [21].

Conclusiones

El cáncer de piel, en sus distintas formas, representa un

desafío significativo para los sistemas de salud debido a

su alta incidencia y potencial impacto en la calidad de

vida de los pacientes. El diagnóstico temprano y la

implementación de estrategias terapéuticas adecuadas

son fundamentales para optimizar los resultados clínicos

y reducir la carga de la enfermedad.

La integración de herramientas diagnósticas avanzadas,

como la dermatoscopia y la inteligencia artificial, junto
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con terapias innovadoras como los inhibidores de puntos

de control inmunológico, ha transformado el panorama

del manejo de estas neoplasias cutáneas. Sin embargo,

persisten desafíos, particularmente en el acceso

equitativo a estas tecnologías y tratamientos en regiones

con recursos limitados.

El carcinoma basocelular, incluido el subtipo

esclerodermiforme, y el melanoma requieren enfoques

específicos según su agresividad y estadio al diagnóstico.

La cirugía sigue siendo la piedra angular del tratamiento

en la mayoría de los casos, mientras que las terapias

sistémicas emergen como una opción clave en

enfermedad avanzada.

La educación, tanto para los pacientes como para los

profesionales de la salud, sigue siendo un pilar esencial

en la prevención y detección temprana del cáncer de piel.

Los avances científicos en biología molecular,

inmunoterapia y tecnologías diagnósticas ofrecen un

futuro prometedor en el manejo de esta enfermedad.
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Introducción

La púrpura pigmentaria es un trastorno cutáneo raro que

se caracteriza por la aparición de manchas de color

púrpura o violáceo debido a la extravasación de sangre

en la dermis, lo cual puede estar asociado con diversas

condiciones subyacentes. En pacientes pediátricos, este

fenómeno puede ser desencadenado por factores tanto

benignos como graves, lo que hace esencial un

diagnóstico diferencial exhaustivo para establecer el

tratamiento adecuado y prevenir complicaciones.

Esta condición puede manifestarse en distintas formas

clínicas, y su diagnóstico depende de la historia clínica,

los hallazgos dermatológicos, y los resultados de las

pruebas complementarias.

El manejo adecuado depende de la causa subyacente y

puede incluir desde intervenciones farmacológicas hasta

terapias específicas para tratar los trastornos asociados.
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Epidemiología de la Púrpura Pigmentaria en

Pacientes Pediátricos

La púrpura pigmentaria es una condición poco frecuente

en la población pediátrica, aunque su prevalencia exacta

no está bien establecida debido a la heterogeneidad de

las causas subyacentes que pueden dar lugar a esta

manifestación. Esta condición es más comúnmente

observada en niños que presentan enfermedades

hematológicas, vasculares o reacciones a medicamentos,

y su aparición puede estar influenciada por factores

genéticos y ambientales.

En términos generales, las afecciones que causan

púrpura pigmentaria, como la púrpura trombocitopénica

idiopática (PTI) y la púrpura de Henoch-Schönlein,

tienen una incidencia variable dependiendo de la región

geográfica y las características del grupo poblacional.

Por ejemplo, la PTI afecta a alrededor de 1-4 niños por

cada 100,000 habitantes al año, siendo más frecuente en

niños menores de 10 años, y es ligeramente más común

en los varones [1]. La púrpura de Henoch-Schönlein, por
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otro lado, tiene una incidencia anual de 20-24 casos por

cada 100,000 niños, con una mayor prevalencia en los

niños en edad escolar [2]. Además, la exposición

ambiental, como la radiación ultravioleta (UV), puede

contribuir a la aparición de lesiones similares en niños

con predisposición genética a trastornos de la

coagulación o a la fragilidad capilar.

A pesar de que los casos graves de púrpura pigmentaria

asociada a infecciones bacterianas como meningocócica

son más raros, la tasa de mortalidad y complicaciones

graves, como el shock séptico, sigue siendo una

preocupación importante en áreas donde estas

infecciones son endémicas. La prevalencia de estos casos

está influenciada por factores como el acceso a atención

médica, la vacunación, y el control de infecciones en la

comunidad [3].

Fisiopatología de la Púrpura Pigmentaria

La fisiopatología de la púrpura pigmentaria depende de

la etiología subyacente y puede involucrar varios

mecanismos patológicos. En términos generales, la
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púrpura pigmentaria resulta de la extravasación de

sangre desde los vasos sanguíneos hacia los tejidos

circundantes, lo que produce la aparición de manchas de

color púrpura en la piel. Este fenómeno puede ser

desencadenado por la fragilidad de los capilares o la

disminución de la capacidad de coagulación sanguínea,

lo que permite la fuga de sangre desde los vasos

sanguíneos hacia la dermis o los tejidos más profundos.

En la púrpura trombocitopénica idiopática (PTI), la

fisiopatología está asociada con un defecto en la

producción de plaquetas o la destrucción acelerada de

estas células sanguíneas, lo que resulta en una

disminución de la capacidad de la sangre para coagular.

Esto da lugar a la formación de petequias (pequeñas

manchas rojas) y equimosis (moretones) debido a la

extravasación de sangre de los capilares [4]. En los

pacientes con PTI, la inmunoglobulina G (IgG) se dirige

contra las plaquetas, lo que provoca su destrucción en el

bazo.
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En la púrpura de Henoch-Schönlein, que es una

vasculitis sistémica, la fisiopatología está relacionada

con la formación de complejos inmunes que se depositan

en las paredes de los vasos sanguíneos pequeños, lo que

provoca inflamación y daño de la pared vascular. Este

daño facilita la fuga de sangre hacia los tejidos

circundantes, lo que lleva a la aparición de las lesiones

purpúricas características. La inflamación de los vasos

sanguíneos también puede involucrar otros órganos,

como los riñones y las articulaciones, provocando

síntomas sistémicos [5].

Por otro lado, en casos de púrpura pigmentaria asociada

a infecciones bacterianas, como la meningocócica, la

fisiopatología se caracteriza por una septicemia con

diseminación bacteriana que induce daño endotelial y

vasculitis, promoviendo la extravasación de sangre en la

piel y otros órganos. Las endotoxinas bacterianas juegan

un papel clave en la alteración de la integridad de los

vasos sanguíneos, lo que facilita la salida de sangre al

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

séptico [6].

En resumen, la fisiopatología de la púrpura pigmentaria

está influenciada por varios mecanismos patológicos que

pueden implicar la fragilidad capilar, la disfunción

plaquetaria, la inflamación de los vasos sanguíneos y la

infección bacteriana, lo que resulta en una variedad de

manifestaciones clínicas. La identificación precisa de la

causa subyacente es fundamental para el tratamiento

adecuado de esta condición.

Diagnóstico Diferencial

El diagnóstico diferencial de la púrpura pigmentaria en

pacientes pediátricos incluye una variedad de

condiciones, siendo las más comunes trastornos

hematológicos, enfermedades infecciosas y reacciones a

medicamentos. Uno de los principales diagnósticos

diferenciales es la púrpura trombocitopénica idiopática

(PTI), que se presenta con petequias y equimosis debido

a una disminución en el número de plaquetas. A

diferencia de la púrpura pigmentaria, la PTI
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generalmente no presenta cambios de pigmentación

persistentes en la piel después de la resolución de las

lesiones [1].

Otra condición que debe ser considerada es la púrpura

senil o la púrpura actínica, que se observa

principalmente en adultos mayores, pero en ocasiones

puede presentarse en niños con antecedentes de

exposición crónica al sol. Este trastorno se caracteriza

por la aparición de equimosis en áreas expuestas al sol

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

Las vasculitis como la púrpura de Henoch-Schönlein

también deben incluirse en el diagnóstico diferencial, ya

que pueden presentar lesiones purpúricas similares en la

piel, además de otros síntomas sistémicos como

artralgias y dolor abdominal. En la púrpura de

Henoch-Schönlein, el diagnóstico se confirma por la

presencia de vasculitis leucocitoclástica 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 púrpura

purpúrica acompañada de fiebre y signos de septicemia.

El diagnóstico definitivo se realiza a través de cultivo

microbiológico y pruebas serológicas [4].

Manejo Clínico

El manejo de la púrpura pigmentaria en niños varía

según la causa subyacente. En casos donde la condición

es benigna y transitoria, como en la púrpura idiopática o

cuando está asociada con medicamentos, el tratamiento

puede ser sintomático, con recomendaciones de reposo y

la aplicación de compresas frías para aliviar la

incomodidad. En algunos casos, los corticosteroides

tópicos pueden ser útiles para reducir la inflamación

cutánea y acelerar la resolución de las lesiones [5].

Cuando la púrpura pigmentaria es secundaria a

trastornos hematológicos como la PTI, el tratamiento se

centra en la restauración de los niveles de plaquetas

mediante transfusiones o el uso de medicamentos como

inmunoglobulina intravenosa (IVIG) o corticosteroides

[6]. En situaciones más graves, como la hemorragia
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masiva o en pacientes con riesgo de sangrado

significativo, se puede considerar el uso de agentes

inmunosupresores más agresivos.

En el caso de las vasculitis, como la púrpura de

Henoch-Schönlein, el tratamiento inicial se basa en el

control de los síntomas 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 función renal [7].

Si la púrpura es causada por infecciones bacterianas

como el meningococo, el manejo debe centrarse en la

administración inmediata de antibióticos intravenosos y

el tratamiento de soporte para evitar el shock séptico y

otras complicaciones graves [8].

Conclusiones

La púrpura pigmentaria en niños es una manifestación

clínica que puede tener múltiples etiologías, desde

causas benignas hasta condiciones graves que requieren
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un diagnóstico y tratamiento rápidos. Es fundamental un

diagnóstico diferencial exhaustivo para identificar la

causa subyacente y proporcionar el tratamiento más

adecuado. El manejo clínico dependerá de la naturaleza

de la enfermedad, y una intervención temprana puede

prevenir complicaciones a largo plazo.

La vigilancia estrecha y la intervención temprana son

esenciales en casos de púrpura pigmentaria asociada con

trastornos hematológicos, vasculares o infecciosos

graves, mientras que en las formas benignas, el

tratamiento sintomático es generalmente suficiente. El

enfoque multidisciplinario que incluye dermatólogos,

hematólogos, reumatólogos y especialistas en

enfermedades infecciosas puede ser crucial para el

manejo óptimo de estos pacientes pediátricos.
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