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* Fue una revision de casos clinicos en Dermatologia Pediatrica, alguno en
formato quiz, para despertar un poco el interés de la audiencia.

« Se presentd un caso de dermatitis de contacto de Lucky Luke en un patron de
dermatitis de panal que recuerda las pistoleras de un vaquero.

- También otros casos de displasias pilosas.

- Un caso de prurigo pigmentoso, que es una dermatosis inflamatoria infrecuente de
etiologia desconocida caracterizada por episodios recurrentes de papulas eritematosasy
pruriginosas que evolucionan hacia una intensa pigmentacion reticulada. Se ha referido
mas frecuentemente en mujeres adultas jovenes en Japon.

No es frecuente en la infancia
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* Paciente varon de 2 anos de edad y perdida de pelo en anagen
 Mutacion SHOC2

e Se realizo biopsia de una ulcera oral y la AP en un principio se correlacién con
un sindrome mieloprolifertivo mieloide (SMM), pero esto posteriormente
fue descartado porque eta mutacion no se relaciona con SMM

* Elsindrome de Noonan es tipicamente un trastorno heredado
genéticamente con manifestaciones fenotipicas heterogéneas que pueden
cambiar con la edad. Las caracteristicas mas consistentes son 0jos muy
abiertos, orejas de implantacion baja, baja estatura y estenosis pulmonar.

* Elsindrome de Noonan generalmente se hereda de manera autosomica
dominante
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* Se presenta un paciente con alteraciones oculares y perdida de vision del ojo derecho
* Se realiza RMN y se observa una lesion vascular en ala derecha de esfenoides
* Se comenzo el tratamiento con sirolimus oral y se obtuvo una gran mejoria a lo 6 meses

Conclusion

* El sirolimus oral es un tratamiento eficaz y seguro en pacientes con anomalias vasculares
complicadas. Nuestros resultados apoyan su uso en malformaciones linfaticas y venosas
en las que han fracasado otros tratamientos, presentando buenas respuestas
sintomaticas y, en menor medida, radiologicas.



Tabla 1.

Caracteristicas demogrificas y clinicas de los pacientes tratados con sirolimus oral.

Sexo Edad inicio tratamiento (afios) Tipo anomalia vascular  Localizacion Tratamientos previos
1 Varén 9 ML Cervicofacial Cirugia
Fotorreseccion
Escleroterapia
2 Vardn 3 ML Supraglética y faringea Fotorreseccion
Escleroterapia
3 Mujer 1* vez: 15 MV Miembro inferior izquierdo, pelvis,  Cirugia
2% vez: 18 rectosigma Escleroterapia
Endoscépico
Mujer 12 Combinada ML y MV Toracoabdominal Cirugia
Mujer 10 MV Miembro inferior derecho Cirugia
Escleroterapia
6  Varon 8 ML Celda parotidea derecha, CAE y Cirugia
pabellon auricular Escleroterapia

Aclaracion paciente n® 3: tratamiento suspendido durante tres aiios al encontrarse asinfomdtica con niveles infraterapéuticos del farmaco en sangre.
ML: malformacion linfdtica; MV: malformacion venosa; CAE: conducto auditivo externo.

Rapamicina oral: una alternativa en ninos
con anomalias vasculares complicadas

A. Gémez Sianchez. J.V. Redondo Sedano, V. Pérez Alonso. M.E. Marti Carrera, M. Baro Ferndndez, S.I. Palencia Pérez,

M.C. Gallego Herrero, A. Gémez Fraile, M.D. Delgado Muifioz

Servicio de Cirugia Pedidtrica. Seccion de Cirugia Pldstica Infantil. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid.
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* Otro caso interesante de un chico de 18 anos con historia de rash gener?ﬁi:', tratado
con ketoconzol al 2% en crema y champu, con el Dx primario de pitiriasis versicolor. Sin
mejoria, y con aumento del rash a las 3 semanas.

* Relacidn sin proteccidon 3 meses antes
* RPR 1:4096

* FTA-ABS- Positivo

* CSF- Negativo

* LA SIFILIS ESTA AUMENTANDO EN USA
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Paciente varén de 16 afios con lesiones ulcerativas orales desde hacia 2 afios

Episodios importantes cada 2 meses que abarcaban labios, paladar y lengua

No afectacion ocular ni genital

. _
¢ INO responaio a valacCiCiovir ni

Posteriormente fue Dx de Pénfigo vulgar versus P. paraneoplasico y tratado con CE
sistémicos y pasta oral de triancinolona

Pruebas complementarias: CBC, BMP, CRP (dentro de los limites normales)
HVS PCR :Negativo
IFl para inmunoglobulinas y Ac para P. paraneoplasico: Negativo
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* La fisiopatologia de la dermatitis atépica es complejay

multifactorial, e involucra elementos de disfuncion de la barrera,
alteraciones en las respuestas inmunitarias mediadas por células,
hipersensibilidad mediada por IgE y factores ambientales.

* Las mutaciones de pérdida de funcion en la filagrina se han
implicado en la dermatitis atopica grave debido a un aumento

potencial en la pérdida de agua transepidérmica, alteraciones del
pH vy deshidratacion.



QUE HAY DE NUEVO EN DERMATITS ATOPICA
(FENOTIPOS)

BIGHLIGHTS dillle= = | " SINGAPORE

3-8/july / 2023

h S0ngress of 28
* El desequilibrio de las citoquinas Th2 a Th1 observado en la dermatitis
atopica puede crear alteraciones en las respuestas inmunes mediadas por
células y puede promover la hipersensibilidad mediada por IgE, las cuales
parecen desempefar un papel en el desarrollo de la dermatitis atopica.

* Ademas, se debe tener en cuenta el papel del medio ambiente en la causa
de la dermatitis atopica y el impacto de los productos quimicos como el
formaldehido en el aire, los detergentes agresivos, las fragancias y los
conservantes.
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* El uso de detergentes alcalinos agresivos en productos para el‘cu;rado de la
piel también puede alterar desfavorablemente el pH de |a piel, lo que

provoca cambios posteriores en la actividad de las enzimas y desencadena
la inflamacion.

* Los contaminantes ambientales pueden desencadenar respuestas tanto de
las vias inmunitarias innatas como de las adaptativas.
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El uso de tiras de cinta adhesivas, elementos no
invasivas en niNos pequenos con dermatitis atopica, ha
seflalado cambios moleculares de disfuncidon inmune en
la piel.

Ademas, estos cambios, son utiles como biomarcadores
y pueden predecir incluso la aparicion de los sintomas,
y la respuesta a la medicacion asi como el desarrollo de
afecciones relacionadas, como el asma.
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* 1038 ninos; de estos, 506 eran ninas. El modelo de analisis detlases
latentes con el mejor ajuste a los datos de Estudio de Proteccion Contra la
Alergia en Medios Rurales (PASTURE) separo 4 fenotipos de dermatitis
atopica en la infancia: 2 fenotipos tempranos con inicio antes de los 2 anos
(transitorio temprano [n = 96; 9.2%] y persistente temprano [n = 67; 6.5
%]), el fenotipo tardio con inicio a los 2 afios o mas (n =50; 4,8 %) y el
fenotipo nunca/poco frecuente (n = 825; 79,5 %), definido como ninos sin
dermatitis atopica.

* Los ninos con ambos padres con antecedentes de alergias tenian 5 veces
mas riesgo de desarrollar dermatitis atopica con un fenotipo temprano
persistente en comparacion con los ninos con padres sin antecedentes de
alergias.
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El riesgo de desarrollar asma aumento significativamente entre el fenotipo persistente
temprano (odds ratio ajustado, 2,87; IC del 95 %, 1,31-6,31). El fenotipo tardio solo se
asocio positivamente con la rinitis alérgica.

* La prevalencia de asma y alergia alimentaria a los 6 anos de edad aumento
considerablemente entre los ninos con fenotipos tempranos (dentro de los 2 ainos de
edad), especialmente con sintomas persistentes.

* Estos hallazgos son importantes para el desarrollo de estrategias en la prevencion de
alergias.

Roduite et al.
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* La comprension de los factores de riesgo genéticos ha Tnejorado
considerablemente el conocimiento de los mecanismos que
conducen a la inflamacion de la piel atopica.

* Se han identificado vias para la intervencion terapéutica, pero se
necesita mas investigacion para aprovechar plenamente las
oportunidades de |la medicina personalizada para esta compleja
enfermedad, a fin de optimizar el beneficio para el paciente.
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ESPECIALES AT (e = Ceicarone

Asthma Asthma Asthma AD
Endotype Phenotype®

Allergic
IgE IL-13
Lebrikizumab
Type-2 Omalizumab®*® Tralokinumab
Prevalence ) ILARa
50-70% Mixed

JAK
Abrocitinib
Baricitinib
Upadacitinib

Dupilumab’

IL-5°

Benralizumab
Mepolizumab
Reslizumab

Eosinophilic

LEGEND:

Therapy Target
Non-Type-2° No approved biologic therapies Drug names



Dos ensayos de fase 3 de lebrikizumab para la
dermatitis atopica de moderada a grave
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* En el ensayo 1, en el primer resultado el 43,1 % de 283 pacientes del grtﬁ'so;--d"
lebrikizumab y en el 12,7 % de 141 pacientes del grupo de placebo (P<0,001); se produjo
una respuesta EASI-75 en el 58,8 % y el 16,2 %, respectivamente (P<0,001). En el ensayo
2, se cumplio en el 33,2 % de 281 pacientes del grupo de lebrikizumab y en el 10,8 % de
146 pacientes del grupo de placebo (P<0,001); se produjo una respuesta EASI-75 en el
52,1 %y el 18,1 %, respectivamente (P<0,001). Las medidas de picazén vy la interferencia
de la picazon con el suefio indicaron una mejoria con la terapia con lebrikizumab.

* La incidencia de conjuntivitis fue mayor entre los pacientes que recibieron lebrikizumab
gue entre los que recibieron placebo.

* La mayoria de los eventos adversos durante el periodo de induccion fueron de gravedad
leve o moderada y no dieron lugar a la interrupcion del ensayo.
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MUCHAS GRACIAS



La Academia Espainola de Dermatologia y Venereologia expresa
su agradecimiento al patrocinador UCB, por su especial apoyo y
contribucion con la actividad formativa Highlights 2023.
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