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Prólogo

Siempre resulta un honor escribir el prólogo de un libro. 
Mayor honor es cuando el libro se refiere a una de las ramas de 
la Dermatología, la Dermatología pediátrica, de la cual no soy 
experto. El amor y el cariño es el mismo que profeso por esta 
hermosa especialidad de la medicina que es la Dermatología, a la 
que le he dedicado más de 50 años de mi vida. He leído el libro 
con este sentimiento y me honro en hacer su presentación.

Los especialistas en Dermatología pediátrica, Margarita 
Larralde, María Eugenia Abad, Paula Luna, Paula Boggio y 
Bruno Ferrari, han comandado a un grupo de profesionales na-
cionales y extranjeros que han realizado un exhaustivo trabajo 
sobre los distintos temas de la especialidad.

El libro está estructurado en 27 capítulos, comenzando por 
la embriología de la piel para terminar con las bases terapéuti-
cas y la relación médico-paciente, luego de haber desarrollado las 
diferentes dermatosis, que constituyen la base del conocimiento 
de la Dermatología pediátrica. La descripción y el abordaje de 
cada una de las dermatosis es variable, como sucede cuando los 
colaboradores son muchos. La exposición teórica se refuerza con 
cuadros didácticos y fotografías muy bien seleccionadas, de gran 
ayuda para el docente.

En la lectura de esta obra, uno se compenetra de tal manera 
que, por momentos, quisiera poder contribuir con comentarios y 
opiniones; pero es sabido que esto no corresponde y que, simple-
mente, es el fruto del entusiasmo que genera el libro al leerlo. Las 
descripciones clínicas son muy precisas. Considero de especial 
interés los aportes fisiopatogénicos y de genética, que condicio-
nan a las nuevas terapéuticas. Es sabido que estos conocimientos 
a veces resultan efímeros por su vertiginosa renovación; de allí la 
importancia de la actualización frecuente de los tratados sobre la 
especialidad, que permitan, también, mantener actualizadas las 
citas bibliográficas.

Considero que Dermatología pediátrica debe ser de lectura ru-
tinaria y una herramienta de consulta para todos los dermatólo-
gos y pediatras. No cabe duda que la lectura científica representa 
la base y el fundamento del progreso en lo individual y en lo co-
lectivo. Y este libro lo reafirma.

Dr. Hugo N. Cabrera
Profesor Emérito, Facultad de Medicina,  

Universidad de Buenos Aires



Prefacio

La primera edición de Dermatología pediátrica fue publicada 
en 1995, y la segunda edición en el año 2010. La actual —tercera 
edición— intenta llevar al lector conceptos actualizados e incur-
sionar en nuevos tratamientos basados en el conocimiento reno-
vado de la fisiopatogenia y la genética de diversas enfermedades. 

Esta obra es el resultado de la experiencia personal de mu-
chos años en el campo de la Dermatología pediátrica. En un 
inicio, en el Hospital Pedro de Elizalde, donde tuve mis pri-
meros pasos como residente de Pediatría, para continuar en el 
Hospital Ramos Mejía, donde dirijo la Sección de Dermatología 
Pediátrica y, desde el año 2000, la Carrera de especialista en 
Dermatología pediátrica. Además, en los últimos años, se sumó 
la tarea complementaria en el Hospital Alemán, donde soy jefa 
del Servicio de Dermatología. 

La segunda edición tiene como autoras a las doctoras María 
Eugenia Abad y Paula Luna. En esta tercera edición se han su-
mado los doctores Paula Boggio y Bruno Ferrari. Los cuatro son 
brillantes dermatólogos que han puesto a disposición de este li-
bro su tiempo, su esfuerzo y un incalculable compromiso.

Esta obra sería imposible sin nuestros pacientes y la ayuda de 
todos los jóvenes médicos que han pasado por nuestro hospital, 

ávidos de conocimientos. El libro cuenta con 27 capítulos; res-
pecto de la edición anterior, hemos incorporado entidades re-
cientemente reconocidas, así como terapias que han revoluciona-
do el curso de muchas enfermedades. 

Los capítulos están escritos por prestigiosos autores, tanto 
nacionales como extranjeros; así es que nos acompañan colegas 
de Chile, Colombia, Paraguay, Bolivia, Brasil, Estados Unidos, 
Italia y España, entre otros.

Este prefacio lo escribo en un momento muy especial, en 
tiempo de la pandemia COVID-19, que quedará grabado en 
todos para siempre. Tratando de buscar lo positivo de todas las 
situaciones, hemos visto que las comunicaciones virtuales nos 
han permitido estar conectados y continuar con la enseñanza. 
En relación a este nuevo fenómeno, la tercera edición del libro 
estará acompañada por su versión en eBook, lo que permite una 
nueva manera de mostrar los contenidos.

Esperamos que esta nueva edición sea del agrado de los lecto-
res, que han sido la inspiración de este libro.

Margarita Larralde
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largo de las líneas de Blaschko, que se encuentran, principalmente, 
en el tronco y en las extremidades (Figura 3.26). Como en el estadio 
anterior, no es necesario que estas lesiones se correlacionen con las 
previas. Es por esto por lo que no corresponde a una hiperpigmenta-
ción residual, sino a lesiones específicas de IP. Estas lesiones también 
autoinvolucionan en la pubertad o en la adultez.

Cuarto estadio
Un porcentaje menor de pacientes desarrolla el cuarto esta-

dio, que se caracteriza por tener líneas hipopigmentadas o atró-
ficas que afectan, en su mayoría, las extremidades. Esto suele 
manifestarse una vez resueltos los estadios 1 y 2, pero, por lo 
habitual, coexiste con el estadio 3. Dada la presencia de atrofia, 
estas lesiones pueden ser permanentes y de utilidad al evaluar a 
la madre del paciente (Figura 3.27).

Anexos
En el pelo, existe una lesión altamente evocativa de IP, la 

alopecia de vértex. Es una alopecia de tipo cicatrizal que se ha 
descrito en el 28%-38% de los pacientes (Figura 3.28). También 

Figura 3.24 Incontinencia pigmenti: reactivación del estadio vesiculoso 
sobre lesiones hiperpigmentadas del tercer estadio.

Figura 3.25 Incontinencia pigmenti, estadio verrugoso: placa lineal hiper-
queratósica.

Figura 3.26 Incontinencia pigmenti, estadio hiperpigmentado: máculas 
amarronadas lineales y arremolinadas en el tronco y el miembro superior.

Figura 3.27 Incontinencia pigmenti, estadio hipopgimentado: máculas li-
neales y con ligera atrofia en el tronco.

Figura 3.28 Incontinencia pigmenti: alopecia cicatrizal.



 3  |  Genodermatosis 109

dermatitis seborreica, ulceraciones, granulomas cutáneos y en-
fermedad de injerto contra huésped.

Síndrome de Wiskott-Aldrich. Constituye una enfermedad 
de herencia LX que se caracteriza por eccema, trombocitope-
nia con plaquetas pequeñas e infecciones bacterianas y virales. 
Estos niños pueden presentar una linfopenia T progresiva con 
activación defectuosa, aunque el principal defecto es la incapa-
cidad de producir anticuerpos en respuesta a antígenos polisa-
cáridos independientes de los linfocitos T, debido a lo cual estos 
pacientes son proclives a las infecciones por bacterias encapsula-
das. La erupción eccematosa se encuentra en más del 80% de los 
pacientes, el 20% de los pacientes pueden desarrollar vasculitis 
cutánea, manifestándose con mayor frecuencia como púrpura de 
Schönlein-Henoch. Las petequias por trombocitopenia pueden 
ser otro hallazgo cutáneo.

Ataxia telangiectasia. Trastorno de herencia AR que se ca-
racteriza por una marcha anómala de tipo ataxia cerebelosa, te-
langiectasias muy evidentes en la región ocular, deficiencias neu-
rológicas, inestabilidad cromosómica y compromiso inmunoló-
gico. Las telangiectasias en las mejillas, las orejas y los ojos suelen 
ser la primera manifestación, precediendo a la marcha atáxica. 
Presentan mayor susceptibilidad a padecer cáncer (leucemias y 
linfomas) en edades avanzadas. El defecto inmunológico es va-
riable. Pueden presentar linfopenia T progresiva con alteración 
de la respuesta funcional T y humoral: deficiencia selectiva de 
IgA o subclases de IgG, alteración de la respuesta funcional de 
anticuerpos y niveles elevados de IgM.

Síndrome de hiper-IgE. Es una inmunodeficiencia carac-
terizada por niveles de IgE elevada, dermatitis (Figura 3.67), 
eosinofilia e infecciones recurrentes pulmonares y cutáneas 
(Figura 3.68), abscesos por S. Aureus, muguet y candidiasis. Esta 
enfermedad reconoce dos tipos de herencia: AD (STAT3) y AR 
(PGM3, DOCK8). La forma AD se caracteriza por presentar ec-
cema de comienzo neonatal y neumatocele. En niños mayores 
se observan retención dentaria primaria (Figura 3.69), hiper-
laxitud, fracturas por traumatismos mínimos y aneurismas ar-
teriales. Las AR presentan formas más graves, con compromiso 
cutáneo importante desde los primeros meses de vida y alta sus-
ceptibilidad a infecciones virales graves. Desde el punto de vista 

inmunológico, en este síndrome se observan niveles elevados de 
IgE, que en edades tempranas pueden ser normales. Algunos 
pueden asociar compromiso de la respuesta funcional de anti-
cuerpos y compromiso de células natural killers.

Displasia ectodérmica hidrótica o anhidrótica con compro-
miso óseo e inmunológico. Tiene una herencia LX, con muta-
ciones en el gen IKBKG; las mujeres pueden ser asintomáticas o 
presentar una incontinencia pigmenti. Algunos pacientes pueden 
asociar baja talla, disostosis metafisaria y anomalías esqueléti-
cas. El compromiso inmunológico es variable: pueden presentar 
inmunoglobulinas normales o disminuidas, con compromiso ce-
lular desde formas avanzadas a normales.

Grupo 3: inmunodeficiencias predominantemente de 
anticuerpo 

Representan las deficiencias más frecuentes. Los pacientes 
presentan compromiso en el número o la función de sus anti-
cuerpos. Algunos de ellos pueden comprometer con el tiempo a 
los linfocitos T, a las células reguladoras y a la respuesta innata, 
por eso se denominan predominantemente de anticuerpos, pues 
pueden afectar otros componentes del sistema inmunitario.

La incidencia es muy variable, dependiendo de la raza y de la 
patología: la deficiencia selectiva de IgA (DSA) es de 1 : 200 a 
1 : 500 RNV; la inmunodeficiencia común variable (IDCV) es 
de 1 : 10 000 a 1 : 25 000 RNV y el síndrome de hiper-IgM ligada 
al sexo es de1 : 100 000 RNV.Figura 3.67 Síndrome de hiper-IgE. Dermatitis atópica eritrodérmica.

Figura 3.68 Síndrome de hiper-IgE. Lesiones de eccema atópico impeti-
ginizado.

Figura 3.69 Síndrome de hiper-IgE. Retención dentaria.
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El diagnóstico de las picaduras es eminentemente clínico.
La anatomía patológica (solo si fuera necesario descartar un 

diagnóstico diferencial) presenta las características de la picadu-
ra de cualquier insecto: epidermis espongiótica, en la que pueden 
formarse bullas intraepidérmicas o subepidérmicas y presencia 
de un infiltrado perivascular con linfocitos, histiocitos, eosinófi-
los y mastocitos en la dermis.

Tratamiento
Lociones antipruriginosas y antihistamínicos anti-H1. No 

hay trabajos que avalen la efectividad de los corticoides locales.

Prevención
nn Repelentes: son sustancias que, por su olor o naturaleza, ofre-
cen protección contra las picaduras de insectos, mantenién-
dolos alejados (no matándolos). Se aplican sobre las zonas 
expuestas del cuerpo, y preferentemente se deben usar cuan-
do se está al aire libre. Existen diferentes principios activos 
y numerosas presentaciones (loción, crema, espray, roll-on y 
stick-gel, entre otros). 
nn Dietiltoluamida (N,N-dietil-3-metilbenzamida o DEET): 
es el repelente más ampliamente utilizado, comercialmente 
disponible desde 1956, sirve contra picaduras de mosquitos, 
moscas y garrapatas. Está contraindicado su uso en menores 
de 2 meses de vida, por riesgo de encefalopatía. En niños de 
2 meses a 2 años de edad, en zonas de alto riesgo de transmi-
sión de enfermedades por insectos vectores, se pueden usar 
productos con DEET cuya concentración no supere el 10%. 
La concentración máxima de DEET recomendada por la 
American Academy of Pediatrics (AAP) para niños mayores 
de 2 años es del 33%. Se puede usar con seguridad durante el 
segundo y tercer trimestres del embarazo.
nn La DEET al 10% protege durante 2-3 h, mientras que al 25% 
brinda una protección aproximada de 6-8 h.
nn Un punto importante que considerar es el uso simultáneo 
con los protectores solares. Por un lado, la DEET disminuye 
la eficacia de algunos fotoprotectores y, por otro, la aplica-
ción del protector solar sobre el repelente puede determinar 
un aumento de la absorción sistémica de este último en hasta 
seis veces y riesgo de toxicidad. Por lo tanto, siempre se debe 
aplicar primero el protector solar y, luego, de 20 min colocar 
el repelente. No se recomienda el uso de productos que com-
binan DEET con protectores solares.
nn Icaridina, picaridina o KBR 3023 (2-hidroxietil-isobutil 
piperidina carboxilato): al igual que la DEET es útil para 
picaduras de mosquitos, moscas y garrapatas. Ofrece como 
ventajas respecto al DEET que es cosméticamente más 
agradable (menos untuoso, incoloro e inodoro) y no degrada 
plásticos, acetatos, cueros y otros productos. En concentra-
ciones del 10% al 20% es tan eficaz como la DEET.
nn La AAP recomienda el uso de concentraciones superiores 
al 10%. La duración de la protección que otorgan los pro-
ductos con icaridina en una concentración mayor del 15% 
es de 8-10 h, mientras que en concentraciones menores es de 
6 h. Está aprobado su uso en niños a partir de los 6 meses de 
vida, sin embargo, en lugares de alto riesgo de transmisión 
de enfermedades por insectos vectores, se puede utilizar a 
partir de los 2 meses de vida. 
nn IR3535 [3-(N-butil-N-acetil)-aminopropionato de etilo]: es 
un producto sintético y biodegradable. Los productos comer-
cializados contienen entre un 7,5% y un 20% del ingrediente 
activo. Ofrece una protección estimada en 90-120 min.

el desarrollo de anemia en pacientes con múltiples picaduras de 
chinche.

Enfermedades transmitidas
Existe transmisión de fiebre amarilla, dengue, chikungunya, 

zika y algunas encefalitis virales por mosquitos Aedes; malaria y 
filariasis por Anopheles y filariasis y encefalitis virales por Cullex.

Algunas especies de pulga pueden transmitir peste, tifus mu-
rino y entre los gatos transmitir Bartonella henselae (agente de la 
enfermedad por arañazo de gato).

A la chinche se le ha atribuido la transmisión de múltiples 
enfermedades, pero esto no ha sido demostrado.

Diagnóstico
Sospechamos infestación por pulgas al encontrar sus heces en 

el pelaje o en la cama de las mascotas y de chinches cuando hay 
puntos de sangre en las sábanas o puntos oscuros (materia fecal) 
cerca de las costuras de los colchones. Cuando la infestación por 
estas últimas es muy importante, puede percibirse un olor desa-
gradable debido a una sustancia secretada por las chinches.

Figura 4.110 Ampollas por picaduras de pulgas.

Figura 4.109 Picaduras de pulgas.
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El diagnóstico se basa en la evaluación clínica y se comple-
menta con estudios por imágenes. El examen físico consiste en la 
palpación y la auscultación del miembro afectado, confirmando 
la ausencia de latidos, frémitos o aumento de la temperatura 
y realizando mediciones de miembros comparativas para la 
valoración de asimetrías.

La ecografía abdominal se realiza para descartar la presencia 
del tumor de Wilms asociado a la hemihipertrofia. En los 
pacientes que presentan una CM extensa es importante realizar 
una ecografía Doppler color para descartar trombosis venosas 
profundas y superficiales, como también fístulas arteriovenosas. 
La presencia de fístulas arteriovenosas es propia del SPW. 
La RM con y sin contraste delimita la extensión y el tipo de 
dichas malformaciones, pudiendo así realizar los respectivos 
diagnósticos diferenciales. Los estudios flebográficos pueden ser 
de utilidad para valorar el patrón venoso.

Se recomienda el uso de vendajes elásticos compresivos. 
El tratamiento depende de la extensión de cada lesión, suele 
ser de manejo multidisciplinario y complejo, y al igual que 
en el SSW estos pacientes participan de clínicas vasculares 
interdisciplinarias para decidir su tratamiento en las que también 
se incluyen traumatólogos y kinesiólogos.

Síndrome de megalencefalia-malformación capilar-
polimicrogiria

El síndrome de megalencefalia-malformación capilarpoli-
microgiria (MCAP) se caracteriza por un espectro de anomalías 
que incluyen megalencefalia primaria, sobrecrecimiento prenatal, 
asimetría cerebral y corporal, malformaciones vasculares 
cutáneas, anomalías digitales que consisten en sindactilia con o 
sin polidactilia posaxial, displasia del tejido conectivo que afecta a 
la piel, el tejido subcutáneo y las articulaciones, y malformaciones 
cerebrales corticales; la más distintiva es la polimicrogiria. 
La megalencefalia (agrandamiento del cráneo en más de 3 
desviaciones estándar) está presente al nacimiento en el 90% de 
los casos. Las imágenes del cerebro revelan ventriculomegalia, 
hidrocefalia con polimicrogiria, tonsilas cerebelares ectópicas y 
malformación de Chiari. El compromiso neurológico se puede 
manifestar con retraso madurativo o convulsiones de grado 
variable. Generalmente se evidencia una malformación capilar 
prominente mediofacial y malformaciones capilares reticulares 
y segmentarias en el cuerpo, con hipercrecimiento asimétrico y 
polidactilias o sindactilias.

Síndrome CLOVES
CLOVES es un acrónimo que se refiere a una lipomatosis 

congénita asimétrica de tronco (Figura 17.30), con malforma-
ciones vasculares combinadas venosas, linfáticas y capilares 
(Figura 17.31), nevos epidérmicos (Figura 17.32) y alteraciones 
esqueléticas, producidas por una mutación en el gen PI3K. Incluye 
malformaciones vasculares de alto flujo, hiperplasia lipomatosa 
torácica asimétrica y alteraciones neurológicas y viscerales. Las 
malformaciones vasculares están presentes en el 5%-10% de los 
casos, con un amplio espectro de presentación, de alto y bajo flujo, 
malformaciones combinadas (dos tipos de malformaciones en 
una misma lesión). Pueden presentar malformaciones capilares, 
venosas y linfáticas, y con menor frecuencia malformaciones 
arteriovenosas asociadas con alteraciones óseas, viscerales y de 
tejidos blandos.

El nevo epidérmico lineal es otra de las características del 
este síndrome. Puede seguir las líneas de Blaschko, estructuras 
neurales o vasculares. Estos nevos se hacen más verrugosos en la 

Figura 17.30 Síndrome CLOVES. Lipomatosis congénita asimétrica del tronco.

Figura 17.32 Síndrome CLOVES. Nevo epidérmico en la región 
escapular derecha.

Figura 17.31 Síndrome CLOVES. Malformación venosa, linfática y lipomatosa.
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asocia comúnmente con eosinofilia periférica y en algunos casos 
se ha descrito compromiso pulmonar y cardíaco. Pese a que la en-
fermedad es extremadamente rara en la niñez, se han informado 
casos congénitos. Existe una reconocida asociación con desórdenes 
hematológicos malignos y carcinomas, aun en niños.

Con una etiología desconocida, han sido propuestos diversos 
factores desencadenantes: picaduras de insectos, infecciones por 
bacterias, hongos y virus, medicamentos y cirugías que pueden 
provocar una reacción de hipersensibilidad inducida por eosinó-
filos. En su patogénesis han sido implicadas la interleuquina 5 y 
la proteína catiónica eosinófila, de la cual se detectó un aumento 
de sus niveles en sangre, medula ósea y fluido de las ampollas. Se 

han comunicado casos de síndrome de Wells asociados con insu-
ficiencia suprarrenal y vacunación contra la influenza.

En la histología se pueden diferenciar tres fases de la enferme-
dad: aguda, subaguda y de regresión. En la fase aguda se observa 
en la dermis superficial y media un edema y un denso infiltrado eo-
sinofílico; la fase subaguda granulomatosa está caracterizada por 
la presencia en la dermis de las figuras en llama, consistentes en 
depósitos amorfos de colágeno rodeados por eosinófilos e histioci-
tos, y en la fase regresiva se observa la formación de microgranu-
lomas con desaparición gradual de los eosinófilos (Figura 19.14).

Los diagnósticos diferenciales incluyen celulitis bacteriana, 
urticaria, penfigoide ampollar, eritema anular de la infancia y 
fascitis eosinofílica.

El tratamiento debe dirigirse a los factores desencadenantes 
cuando estos se conocen. La administración de corticoides sisté-
micos en bajas dosis y de cetirizina son de ayuda cuando el trata-
miento es necesario. Recientemente se ha sugerido la colchicina 
para el control de la enfermedad a mediano y largo plazo.

Eritema anular de la infancia
Es una rara y poco conocida entidad descrita por Peterson y 

Jarrat en 1981. Las lesiones comienzan como pápulas eritema-
tosas, no pruriginosas, que evolucionan en semanas a lesiones 
anulares eritematosas con una duración de 4-12 meses. Se asocia 
con eosinofilia tisular. El diagnóstico diferencial clínico incluye 
al eritema anular centrífugo y el lupus eritematoso neonatal e 
histopatológicamente debe diferenciarse del síndrome de Wells. 
En la histología se observa un infiltrado perivascular predomi-
nantemente eosinofílico. La etiología de la enfermedad es desco-
nocida, y no existe un tratamiento efectivo, aunque se describen 
casos con respuesta a antimaláricos e indometacina.

Fascitis eosinofílica (síndrome de Shulman)
La fascitis eosinofílica es una enfermedad atípica del tejido 

conectivo caracterizada por endurecimiento y aumento del gro-
sor de la piel y los tejidos blandos. Se inicia con edema y dolor 
de manos y pies y progresa hacia una induración que limita los 
movimientos; puede remitir espontáneamente. Para algunos au-
tores es considerada una fase temprana de esclerodermia sisté-
mica o una variante de la esclerodermia lineal. En el laboratorio 
es posible observar eosinofilia periférica, eritrosedimentación 
aumentada, hipergammaglobulinemia y aumento de los niveles 
de aldolasa. Su pronóstico es favorable, aunque se han descrito 

Figura 19.13 Síndrome de Wells. a Lesiones vesiculosas. b Placa eritema-
tosa en el abdomen.

a

b

Figura 19.14 Síndrome de Wells. Histopatología que muestra las figuras 
en llama.

Figura 19.12 Foliculitis eosinofílica. Hallazgos histopatológicos (HyE).


