Cartas al Editor

tologicamente se observan atrofia epidérmica y engrosamiento e
induracion de la dermis, debido al excesivo depdsito de cola-
geno. En general no se asocia con esclerosis sistémica, aunque
es importante descartarla.

La fisiopatologia de esta enfermedad no esta clara, se cree
que existe una desregulacion en la produccion de coligeno por
los fibroblastos secundaria a diversos factores desencadenantes,
entre los cuales destacamos las radiaciones* (mayor frecuencia
de lesiones en zonas tratadas con radioterapia), vacunas’, infec-
ciones®’ (se han encontrado anticuerpos contra Borrelia burg-
dorferi 'y virus de Epstein-Barr), reacciones autoinmunes locali-
zadas y traumatismos®, si bien no existe una clara evidencia de
que los traumatismos locales sean un factor precipitante.

El tratamiento es poco satisfactorio, pero no es rara la cura-
cién espontdnea, sobre todo en ninos. Con frecuencia se alcan-
za un punto mas alla del cual la enfermedad no progresa. No
existe consenso en cuanto a qué pacientes deben ser tratados, ni
en la forma, ni en la duracion del tratamiento, y existen nume-
rosas y diferentes apreciaciones terapéuticas. Los corticoides uti-
lizados en la fase inflamatoria, derivados de la vitamina D (cal-
cipotrioD?19y el tacrolimus al 0,1%!! son las modalidades
terapéuticas mas frecuentemente utilizadas en la practica clinica
en este tipo de morfea, ya que mejoran la induracion de la piel.

Queremos destacar que el diagnéstico de esta enfermedad in-
frecuente y de caracter autolimitado se basa en la clinica y en el
estudio histopatolégico. Sin embargo, es importante subrayar
que las alteraciones estéticas y funcionales que induce llevan
en ocasiones a los padres a la busqueda de numerosos trata-
mientos, que en la actualidad son poco satisfactorios. Por ello
creemos esencial una buena informacion acerca del diagndstico.
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Depresiones cutaneas
agrupadas congénitas:

un caso con cinco hoyuelos
en una localizacion atipica

Sr. Editor:

Las depresiones cutdneas congénitas son una entidad poco
frecuente. Si su localizacion se encuentra alrededor de la articu-
lacion del hombro suelen encuadrarse dentro de los hoyuelos
supraespinosos congénitos. Los hoyuelos (o fositas) supraespi-
nosos son una entidad congénita caracterizada por una depre-
sién cutdnea profunda, en la que la piel esta fijada a planos mas
profundos por ausencia de dermis y/o tejido celular subcuta-
neo'. Estos hoyuelos no suelen alcanzar més de 5-7 mm de dia-
metro y se localizan habitualmente en la cara o sobre las pro-
minencias 6seas, como el acromion, escapula, sacro, codos,
rodillas o tibia, y resulta raro encontrarlos fuera de estas ubica-
ciones. Suelen estar presentes desde el nacimiento, aunque pue-
den hacerse mas evidentes a lo largo de las primeras semanas de
vida, con el crecimiento del nino.

En la mayoria de los casos, estos hoyuelos se presentan como
una lesion Unica, de forma aislada, y se consideran una entidad
benigna de etiologia desconocida. Sin embargo, varias publica-
ciones presentan este tipo de defectos cutdneos relacionados
con gran variedad de enfermedades de mayor importancia,
como infecciones (p. €j., rubéola), errores innatos del metabo-
lismo, traumatismos mecdnicos durante la gestacion (p. ej., am-
niocentesis)>* o sindromes congénitos. La forma adquirida de
esta entidad es rara, y habitualmente se relaciona con alteracio-
nes metabélicas como el déficit de fosfato!. Varios autores han
sugerido también la posibilidad de una herencia autosémica do-
minante con penetrancia variable en la forma aislada de pre-
sentacion?. En cuanto a la forma de presentacion, la mas fre-
cuente es la de una lesién Unica, aunque también se han
publicado casos de lesiones multiples simétricas>”. De forma es-
pecial, las lesiones cutdneas congénitas de la linea media y re-
gion lumbosacra deben alertar al pediatra, ya que pueden ser
marcadoras de una malformacion espinal.

Presentamos el caso de un varén de 3 meses de vida, nacido de
padres jovenes y sanos a las 39 semanas de edad gestacional de un
embarazo controlado y mediante parto cefalico vaginal. En el mo-
mento del nacimiento su puntuacién de Apgar era de 9/10, el peso
de 3.860 g, la longitud de 52,5 cm y el perimetro craneal de 35,8 cm.
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En la exploracion sistemdtica por 6rganos y aparatos no se detecta
ningun dato de interés, a excepcion de cinco pequenas depresiones
cutdneas en la region deltoidea izquierda sin limitacion de la movili-
dad de la articulacion subyacente. En cuanto a los antecedentes: el
paciente tiene dos hermanos mas, uno de los cuales present6 desde
el nacimiento ectasia piélica izquierda y megauréter idiopatico iz-
quierdo. No hay lesiones cutdneas similares a las del paciente en el
resto de la familia. La madre no fue sometida a amniocentesis ni a
otro tipo de traumatismo mecanico durante el embarazo, y no pre-
sent6 ninguna infeccién importante. Con motivo del problema ne-
frologico del hermano se decidi6 realizar a los 21 dias de vida una
ecografia abdominal, encontrindose megauréter izquierdo y ectasia
piélica izquierda que estan siendo objeto de estudio por parte del
servicio de nefrologia. Presenta un adecuado desarrollo ponderoes-
tatural, asi como un buen desarrollo psicomotor hasta el momento
actual (fig. 1.

La peculiaridad de nuestro paciente es la presentacion agru-
pada de multiples lesiones, en una localizacion atipica. Han
sido descritos otros pacientes con hoyuelos cutineos multi-
ples pero localizados de forma simétrica y en varias articula-
ciones’”.

En los hoyuelos supraespinosos escapulares congénitos, asi
como en la variedad presentada nuestro paciente, hay que po-
ner especial atencion en descartar su asociacion con sindromes
congénitos relacionados con esta localizacion como el sindrome
de delecion 18q, la trisomia 9p, el sindrome de Silver-Russell, el
sindrome de Apert o el sindrome del pterigion popliteo®, o con
la recientemente descrita asociacion entre hoyuelos subacromia-
les y la luxacion posterior recurrente del hombro?. Nuestro caso
parece tratarse de una forma aislada, debido a la ausencia de
historia familiar de hoyuelos cutineos, con una presentacion
no hereditaria o secundaria a una mutacién de novo.

De acuerdo con lo que afirma Samlaska, las depresiones cuta-
neas congénitas pueden ser un hallazgo mis frecuente de lo que
aparece en la bibliografia médical”, circunstancia que es especial-
mente importante para la pediatria de atencion primaria, donde
suelen ser encontrados como hallazgo casual en mds pacientes de
los que se comunican. Por esta razén consideramos necesario el
conocimiento por parte del pediatra de las depresiones cutineas
congénitas y de sus distintas formas de presentacion, pues su lo-
calizacion o su asociacion con otros sintomas pueden orientarnos
hacia una afeccion de mayor trascendencia.
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Figura 1. Imagen de
cinco depresiones culd-
neas agrupadas sobre
zona deltoidea izquier-
da.
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Torticolis e hiperextension
espinal. Presentacion
inusual del sindrome

de Guillain-Barré

Sr. Editor:

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) constituye la causa mas
frecuente de parilisis flicida infantil. Afecta a entre 0,5-1,5/
100.000 habitantes/ano, menores de 18 afos, con predominio
masculino y es raro en menores de 2 afios. Es una polineuro-
patia inflamatoria aguda desmielinizante autoinmune, caracte-
rizada por debilidad simétrica ascendente y progresiva con
hipoarreflexia y afectacion sensitiva minima o nula. La afecta-
cion del sistema nervioso central es poco frecuente, en el
30-40% afecta a pares craneales y en el 50% a la via auténoma,
incluyendo fallo respiratorio. La recuperacion puede requerir se-
manas o meses. Dos tercios de los pacientes presentan infeccion
respiratoria o gastrointestinal, relacionadas con Mycoplasma
pneumoniae 'y Campylobacter jejuni o inmunizaciones previas.
El diagnostico es clinico, sumado a disociacion albimino-cito-
logica en el liquido cefalorraquideo (LCR) y electromiograma
(EMG) con desmielinizacion axonall2,

La ausencia de sintomas caracteristicos condicionan la apari-
cion de variantes inusuales con las que los profesionales deben
familizarizarse. El objetivo de esta comunicacion es describir una
presentacion atipica con torticolis e hiperextension espinal
como signos guia.
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