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Abstract
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CASO CLINICO

Recién nacida que, a las 48 horas de vida, presenta
flictenas en el dorso del pie (Fig. 1), donde previa-
mente tenia la pulsera de identificacion del recién
nacido; aunque también las presenta en el pie con-
tralateral y algunas pequenas en el dorso de una
de las manos (Fig. 2).

Como antecedentes personales, tan solo presenta
frenillo sublingual y oblicuidad pélvica congénita.

Nota clinica

Recién nacida con flictenas

P. Gémez Rodriguez?, C. Lopez Calero®
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Presentamos el caso de una recién nacida con flictenas a las 48 horas de vida, que al cicatrizar presen-
tan punteado blanquecino en forma de quistes de milium, por lo que se sospecha la posibilidad de una
enfermedad ampollosa congénita.

Finalmente, el Servicio de Dermatologia confirma el diagnostico de epidermdlisis ampollosa de Weber-

The case o a newborn with blisters at 48 hours of life is reported. When healing, dotted whitish scar
similar to milium cysts appear, so raising the possibility of a congenital bullous disease.

Finally, the Dermatology Department confirms the diagnosis of Epidermolysis bullosa of Weber-Cock-

Tanto el embarazo como el parto fueron normales.
En sus antecedentes familiares no figuran enfer-
medades ampollosas conocidas ni otros datos de
interés, salvo un tio materno con hemofilia.

En la exploracion fisica, ademas de las flictenas ya
mencionadas, presenta buen estado general, con
palidez de piel y mucosas. Fototipo I. Limitacion a
la abduccion de la cadera izquierda, asimetria en
huecos popliteos y signo de Galeazzi positivo. Fre-
nillosublingual. El resto de la exploracion esta den-
tro de la normalidad.

Como citar este articulo: Gomez Rodriguez P, Lopez Calero C. Recién nacida con flictenas. Rev Pediatr Aten Primaria. 2013;15:333-6.
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Figura 1. Flictenas en el pie

Se trata como un impétigo ampolloso con fomen-
tos de sulfato de zinc al 1/1000 tres veces al diay
amoxicilina-clavulanico 100-12,5 suspensién oral
en dosis de amoxicilina de 50 mg/kg/dia reparti-
das en tres dosis durante siete dias.

Al cicatrizar las lesiones, se objetiva un punteado
blanquecino en forma de quistes de milium en la
zona de la flictena, por lo que se sospecha la posi-
bilidad de una enfermedad ampollosa congénita.

Alos cuatro meses, reaparecen de nuevo las lesio-
nes ampollosas en los piesy en la pierna izquierda
al minimo roce, asociandose a sudoracion en pal-
mas y plantas.

Figura 2. Flictenas en la mano
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Se derivé a la paciente al Servicio de Dermatologia,
donde se confirmd la sospecha de enfermedad
ampollosa congénita o epidermolisis ampollosa de
Weber-Cockayne.

Se realiza una busqueda bibliografica con tres pa-
labras clave: epidermolisis ampollosa, recién naci-
doy cicatrizacion en quistes de milium.

COMENTARIOS

La epidermolisis bullosa o ampollosa hereditaria es
una genodermatosis de baja prevalencia, transmi-
tida de forma autosémica dominante o recesiva y
causada por una alteracion de las proteinas de la
unioén epidermodérmica, lo que da lugar a la forma-
cion de ampollasy erosiones cutaneasy mucosas al
minimo trauma o roce. Se clasifica en tres grupos:

1. Epidermdlisis ampollosa simple o bullosa
(EAS): causada por mutaciones en los genes
que codifican la queratina 5 o 14, y producen
ampollas intraepidérmicas que curan sin cica-
triz. Se dividen en:

e EAS de Weber-Cockayne: las lesiones inicia-
les aparecen durante la infancia o adoles-
cencia. Ocurren tras traumatismos y en la
época estival con mayor frecuencia. Las le-
siones se localizan, tipicamente, en palmasy
plantas, locual, unido a una frecuente hiper-
hidrosis, a veces produce disfuncionalidad
manual o para la marcha. La cicatrizacion de
las lesiones es completa, sin mostrar atrofia,
quistes de milium o pigmentaciones.

e EAS de Koebner: es mas precoz, con ampo-
llas generalizadas y formacién de quistes de
milium.

e EAS de Dowling-Meara: con distribucion
herpetiforme y posible aparicién aguda.

® EAS con distrofia muscular y ampollas loca-
lizadas.

2. Epidermdlisis ampollosa de la unién (EAU): las
ampollas se deben a una formacién anormal
de los componentes de los hemidesmosomas,
con roturas por la lamina lucida. Se dividen en:



e EAU de Herlitz.
e EAU no Herlitz.
e EAU con atresia pilorica.

3. Epidermdlisis ampollosa distréfica (EAD): la alte-
racion del colageno VIlimpide el anclaje de la epi-
dermis, produciéndose ampollas subepidérmicas
que se reparan con cicatrices. Se dividen en:

e EAD dominante, con los tipos de Cockayne-
Touraine y de Pacini.

e EAU recesiva, de tipo Hallopeau-Siemens.

Clinica

La clinica fundamental es |a presencia de ampollas
que aparecen al minimo traumatismo o roce. El
cuadro comienza desde el nacimiento o mas ade-
lante en la vida, siendo en general de peor pronds-
tico cuanto mas precoces. Las lesiones se pueden
reparar sin ninguna secuela o dejar cicatrices, cau-
sar quistes de milium y motivar adherencias y de-
formidades.

La sobreinfeccion bacteriana es la principal com-
plicacion de todas las formas de epidermolisis bu-
llosa.

La realizacion de una exploracién cuidadosa, aten-
diendo al aspecto de las lesiones, olor, dolor, fiebre,
permitira la sospecha de infeccién.

Diagnéstico
El diagndstico se realiza basandose en los aspectos
clinicos, histopatolégicos, biopatoldgicos y genéticos.

Desde el punto de vista clinico, la exploracion del
nino afectado por un cuadro ampolloso debe ser
completa y lo mas exhaustiva posible. Es muy im-
portante la historia clinica detallada, haciendo es-
pecial hincapié en los antecedentes familiares.

Histopatologicamente, es imprescindible la reali-
zacion de una biopsia cutanea para examen al mi-
croscopio optico, con tincién de hematoxilina y
eosina e inmunohistoquimica, y al microscopio
electrénico. La biopsia cutanea debe ser realizada
sobre piel sana, previamente frotada, de cualquier
parte del tegumento paralesional en las generali-
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zadas o perilesional en el caso de las localizadas. Se
considera adecuada la obtencion de tres cilindros
cutaneos mediante la técnica de biopsias-punch.

Diagnéstico diferencial

El diagnostico diferencial debe hacerse con todos
los procesos cutaneos cuya lesion elemental sea la
ampolla. Debemos pensar también en dermatitis
herpetiforme infantil, enfermedad ampollosa por
IgA lineal, e impétigo ampolloso.
Histopatologicamente, el diagnostico diferencial
se realiza con la epidermdlisis ampollosa adquirida
clasicay la porfiria cutanea tarda.

Tratamiento

No existe aun tratamiento definitivo. El tratamien-
to de estos procesos es paliativo; quienes los pade-
cen deben usar ropa y calzado adecuados, evitar
actividades con alto riesgo de motivar ampollas y
realizar cuidados adecuados de las mismas cuan-
do se vayan produciendo.

En la epidermolisis bullosa simple debe tratarse la
hiperhidrosis que acompafa a muchas de estas
formas, pues es la principal causa de aparicion de
las ampollas. Se aplican sales de aluminio via topi-
ca (cloruro de aluminio al 20-35%).

Las ufias deben cuidarse con el uso de jabones an-
tisépticos y pomadas antibioticas, para evitar la
sobreinfeccion.

Debemos tener en cuenta también el consejo ge-
nético y las técnicas de diagnostico prenatal, que
deben ser tratados con los padres, y siempre den-
tro de las normas de la Bioética y los aspectos mé-
dico-legales.
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ABREVIATURAS

EAD: epidermolisis ampollosa distréfica ® EAS: epidermdli-
sis ampollosa simple ® EAU: epidermélisis ampollosa de la
union.
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