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PALABRAS CLAVE Resumen

Sindrome de Down; Los desordenes cromosomicos normalmente no se encuentran asociados a alteraciones
Nifos; especificas de la piel, pero hay una excepcion en el caso del sindrome de Down, ya que
Lesiones cutaneas la piel del recién nacido con este sindrome es suave, delgada, delicada. Posteriormente

se torna mas gruesa, seca y aspera, y es comun la presencia de xerosis generalizada aso-
ciada a queratosis pilar. En el caso de las mucosas, la macroglosia y la lengua escrotal,
con protrusion y fisura del labio inferior, resultan rasgos muy frecuentes. El envejeci-
miento temprano de la piel y la fotosensibilidad son caracteristicas habituales en estos
pacientes. Entre las alteraciones de la piel mas considerables encontramos cutis marmo-
rata, xerosis, hiperqueratosis palmoplantar, queilitis, dermatitis seborreica, foliculitis,
tinea pedis, onicomicosis, sarna costrosa (sarna noruega), dermatitis atopica, alopecia
areata, vitiligo, psoriasis (forma grave), pitiriasis rubra pilaris, siringoma, elastosis per-
forante serpiginosa y cutis verticis girata. El objetivo de este trabajo ha sido llevar a cabo
una revision de la bibliografia existente sobre los principales procesos dermatolégicos y
su prevalencia en el paciente pediatrico con sindrome de Down.
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Skin lesions Chromosomal disorders are not usually associated with specific alterations of the skin,

with Down’s syndrome being an exception, because the skin of the newborn with this
syndrome is soft, thin and delicate. It subsequently becomes coarser, drier and rougher,
and generalised xerosis associated with keratosis pilaris is common. In the case of mucous
membranes, macroglossia and scrotal tongue with protrusion and cleft lip are very
common features. Premature aging of the skin and photosensitivity are common features
in these patients. The following are among the most significant skin disorders: cutis
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marmorata, xerosis, palmoplantar hyperkeratosis, cheilitis, seborrhoeic dermatitis,
folliculitis, tinea pedis, onychomycosis, crusted scabies (Norwegian scabies), atopic
dermatitis, alopecia areata, vitiligo, psoriasis (severe form), pityriasis rubra pilaris,
syringoma, elastosis perforans serpiginosa and cutis verticis gyrata. The aim of this study
was to carry out a review of existing literature on major dermatological processes and
their prevalence in the paediatric patient with Down’s syndrome.

© 2011 Fundacié Catalana Sindrome de Down. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights

reserved.

Introduccién

El sindrome de Down es una alteracion cromosémica cuya
primera descripcion la realizé John Langdon Down en 1866'.
Sin embargo, no sera hasta 1959 cuando Jerome Lejeune des-
criba una de las tres posibles anomalias cromosémicas cau-
santes de dicho cuadro, esto es, la trisomia del par cromoso-
mico 212. No obstante, se sabe que su origen puede deberse
a tres tipos de alteraciones: a) la trisomia regular del cromo-
soma 21; b) la translocacion a nivel de los cromosomas, y ¢)
el mosaicismo. Este Ultimo es el subtipo menos frecuente. La
trisomia regular o libre del cromosoma 21 es la forma mas
prevalente, la cual es la causa del 95% de los casos®*.

En relacion con el riesgo materno y por término general,
una mujer presenta mayor riesgo de concebir un hijo con
este sindrome cuanto mas afos tenga. Esta circunstancia
se refleja en la incidencia que muestra este sindrome de
acuerdo con las diferentes edades maternas. Asi, entre 15y
29 aios, el riesgo de tener un hijo con sindrome de Down es
de 1:1.500 nacidos vivos; entre 30 y 34 anos, de 1:800; en-
tre 35 y 39 afos, de 1:270, y entre 40 y 44 afos, 1:100. En
los casos de mujeres mayores de 45 ahos, su incidencia re-
sulta aln mayor, siendo de 1 por cada 50 nacidos vivos®.
Esta estadistica refleja la importancia y la implicacion que
la edad de la madre tiene en el desarrollo de este cuadro.

Desde un punto de vista clinico, el sindrome de Down
representa una alteracion patologica multisistémica, dado
el amplio nimero de alteraciones que lleva asociado a nivel
fisiologico®. Asi, los pacientes pediatricos con sindrome de
Down, al igual que en el adulto, pueden mostrar toda una
serie de caracteristicas y anormalidades en drganos inter-
nosé. Entre los mas frecuentes destacan el aplanamiento
occipital y del puente nasal, inclinacion de las hendiduras
palpebrales, piel redundante en la region cervical posterior,
manchas de Brushfield (manchas gris-blanquecinas en el
iris)?, braquidactilia (manos y pies pequenos), surco simies-
co, clinodactilia del quinto dedo, entre otras. Estas carac-
teristicas, asociadas a su vez a una marcada hipotoniay a la
presencia de cardiopatias congénitas, se encuentran pre-
sentes en un 40% de los casos, y por ello se consideran como
los principales hallazgos fisicos. Por su parte, el retraso
mental constituye una constante en este tipo de personas®.

Otros posibles hallazgos relevantes son la atresia duode-
nal, frecuentes infecciones respiratorias, alteraciones del
tiroides (hipotiroidismo), asi como un considerable aumento
en la incidencia de leucemias’®. En cuanto a su desarrollo, por
lo general, la pubertad suele verse retrasada y con frecuen-
cia incompleta. Respecto a las alteraciones dermatoldgicas,
cabe destacar que los desérdenes cromosémicos normalmen-
te no se encuentran asociados a alteraciones especificas de

la piel. Si bien, en nuestro caso, el sindrome de Down es una
excepcion. A diferencia del recién nacido sin este sindrome,
la piel del nifo con sindrome de Down es suave, delgada,
delicada, y puede presentar caracteristicas propias, como
cutis marmorata y eritema malar'®. Durante la infancia, la
piel se hace mas gruesa, seca y aspera, y es comun la presen-
cia de xerosis generalizada asociada a queratosis pilar. En el
caso de las mucosas, la macroglosia y la lengua escrotal, con
protrusion y fisura del labio inferior resultan rasgos muy fre-
cuentes. El envejecimiento temprano de la piel y la fotosen-
sibilidad son caracteristicas frecuentes'".

La alteracion de la inmunidad celular y humoral, media-
da fundamentalmente por la disminucion en nimero y fun-
cion de los linfocitos B y T unido a una deficiente fagocito-
sis, promueven la aparicion y el desarrollo de procesos
dermatologicos infecciosos. Entre las alteraciones de la
piel mas frecuentes se encuentran cutis marmorata, xero-
sis, hiperqueratosis palmoplantar, queilitis, dermatitis se-
borreica, foliculitis, tinea pedis, onicomicosis, sarna cos-
trosa (sarna noruega), dermatitis atdpica, alopecia areata,
vitiligo, psoriasis (forma grave), pitiriasis rubra pilaris, si-
ringoma, elastosis perforante serpiginosa y cutis verticis
girata'. Pocas son las investigaciones epidemioldgicas en
la bibliografia sobre las dermatosis en el sindrome de
Down'3.

Objetivo

El objetivo principal a desarrollar en este trabajo fue reali-
zar una revision de la bibliografia existente sobre los princi-
pales procesos dermatoldgicos y su prevalencia en el pa-
ciente pediatrico con sindrome de Down.

Material y métodos

Para la elaboracion de este trabajo fue necesaria una revi-
sion de las caracteristicas clinicas y la frecuencia de las
principales alteraciones dermatologicas de 90 pacientes pe-
diatricos con sindrome de Down, obtenidos a partir de 50
trabajos cientificos publicados en los Ultimos 4 afos.

Se trata de un estudio retrospectivo y descriptivo, en el
cual se realizé una bisqueda bibliografica en Medline y en la
base de datos Cochcrane, en la que se seleccionaron 48 arti-
culos correpondientes a los Ultimos 4 afos, todos ellos sobre
alteraciones dermatologicas en nifos con sindrome de Down.
A partir de ello, se llevd a cabo un analisis minucioso con
objeto de delimitar las principales caracteristicas clinicas
descritas por los diferentes autores.
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Figura 1 Principales afectaciones dermatoldgicas y su preva-
lencia en el nifio con sindrome de Down.

Resultados

De acuerdo con la bibliografia consultada, se puede concluir
que las principales lesiones descritas tanto por su frecuencia,
como por sus complicaciones asociadas, son las siguientes.

La xerosis, descrita en 61 sujetos y con un porcentaje
del 67,7%. Otra de las complicaciones dermatoldgicas mas
prevalentes entre los nifios con este sindrome es el erite-
ma malar, descrito en 59 casos y con una prevalencia total
del 65,5%. Otra manifestacion cutanea frecuente es la
mancha mongélica, presente en hasta 56 de los casos des-
critos en la bibliografia, lo que representa el 62,2% de las
alteraciones cutaneas. La hiperqueratosis palmoplantar
constituye otra de las afectaciones cutaneas mas preva-
lentes en estos pacientes, la cual se encuentra descrita en
52 de los 100 pacientes valorados, y que representa el
57,7% de los casos. La cutis marmorata, como expresion
dermatolodgica, se hallo presente en hasta 40 de los suje-
tos estudiados, y su prevalecia fue del 44,4%. Por su parte,
la queratosis pilar estuvo presente en 30 de los 90 pacien-
tes descritos en la bibliografia, lo que significaba un 33,3%,
y la mancha café con leche se observd en 24 casos, esto
es, el 26,6% de los casos. La dermatitis del panal ocup6
igualmente el 22,2% de las lesiones cutaneas presente en
20 de los sujetos estudiados. Por su parte, la dermatitis
seborreica solo se encontro en un total de 17 pacientes,
esto es, en el 18,8%, y la dermatitis atopica en 10 pacien-
tes (11,1%). Estos resultados se hallan representados en la
figura 1.

Discusion

Desde un punto de vista clinico, las manifestaciones derma-
tologicas asociadas al sindrome de Down en el paciente pe-
diatrico constituyen la vertiente menos estudiada y, por
qué no, menos conocida de este cuadro. La ausencia de
estudios profundos sobre estas alteraciones determina una
imperiosa necesidad por aportar nuevos datos, con el fin de
arrojar mas luz a los ya existentes. Los resultados encontra-
dos a partir de esta revision se compararon con los aporta-
dos por otros estudios, y se encontraron ciertas discordan-
cias, circunstancia probablemente debida a criterios
metodologicos y de seleccion muestral.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.

Conclusion

Creemos que los datos aqui reportados serviran para apor-
tar mas profundidad a los conocimientos existentes por el
momento, asi como también para comprender mejor las pe-
culiaridades que a nivel dermatoldgico tienen lugar en los
nifos con sindrome de Down.
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