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Resumen

Manifestaciones Dermatolégicas en Pacientes Pediatricos con
Sindrome de Down del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre.

La trisomia 21, también llamado sindrome de Down es la anomalia cromosémica
mas comun entre los recién nacidos vivos a nivel mundial, se ha reportado una
incidencia de 1 por cada 700 recién nacidos. En un estudio realizado por el Hospital
Infantil de México en el afio 2014 se determind una prevalencia de 3.73 pacientes
con diagnéstico de trisomia 21 por cada 10,000 nacimientos.

El Sindrome de Down es la causa mas frecuente de discapacidad intelectual y
presenta caracteristicas fenotipicas bien definidas, tales como disminucién de la
apertura palpebral, presencia de epicanto, cuello corto y ancho, surco palmar
transverso (pliegue simiano) y macroglosia.

El envejecimiento temprano de la piel y la fotosensibilidad son caracteristicas
habituales en estos pacientes.

Se han asociado diversos trastornos dermatolégicos dentro de los cuales se
encuentran dermatitis atdpica, hidradenitis supurativa, alopecia areata, vitiligo entre
otros.

En ésta investigacion proponemos realizar un estudio epidemioldégico en nuestro
centro hospitalario de tercer nivel, durante un periodo de 10 afios, para conocer las
dermatosis pediatricas predominantes en los pacientes con sindrome de Down en
contraste con los pacientes pediatricos atendidos durante el mismo periodo en la
consulta externa del servicio de dermatologia.

Abreviaturas.
CMN: Centro Médico Nacional
SD: sindrome de Down



Introduccién

El sindrome de Down (SD) o trisomia 21 es el trastorno cromosomico mejor
conocido y es la primera alteracion cromosdémica descrita en el ser humano,
causada por la presencia de un cromosoma 21 adicional, fué descrita por primera
vez por el médico britanico John Langdon Down en 1866 con un famoso estudio en
el que establece la clasificacion de las personas con retraso mental en funcién de
sus caracteristicas étnicas dentro del cual describi6 la categoria “idiocia
mongoloide” por las similitudes faciales con las razas nédmadas del interior de
Mongolia, y en la que se incluian individuos portadores de lo que hoy se conoce
como trisomia 21, o sindrome de Down, en honor a su autor”.

En 1959 Jerome Lejeune, médico genetista de origen francés y profesor de genética
fundamental en la facultad de medicina de la universidad de Paris, describié una de
las tres posibles anomalias cromosdmicas causantes de dicho sindrome, esto es,
la trisomia del par cromosémico 212.

Actualmente sabemos que su origen puede deberse a tres tipos de alteraciones: a)
Trisomia regular del cromosoma 21; b) Translocacién a nivel de los cromosomas, y
c) Mosaicismo (subtipo menos frecuente). También puede presentarse por una
trisomia parcial del cromosoma 21 de la banda distal g22.1 a la proximal q22, que
corresponde a la region critica para el SD?3.

La trisomia regular o libre del cromosoma 21 es la forma mas prevalente, la cual es
la causa del 95% de los casos3*.

El sindrome de Down es la anomalia cromosdémica mas comun entre los recién
nacidos vivos a nivel mundial, se ha reportado una incidencia de 1 por cada 700
recién nacidos®. En un estudio realizado por el Hospital Infantil de México en el afio
2014 se determind una prevalencia de 3.73 pacientes con diagndstico de trisomia
21 por cada 10,000 nacimientos®. Presenta la mas alta frecuencia en nacidos vivos
y constituye la causa genética mas comun de retraso mental. Causa aborto
espontaneo, y solamente el 20-25% llega a sobrevivir al nacimiento®”’.

La edad materna avanzada es un factor de riesgo que ha sido asociado con el SD,
la ovogénesis se inicia en el tercer mes de vida intrauterina en el sexo femenino y
la division meidtica se detiene, lo que permite que la segregacion de los
cromosomas pueda alterarse. El 90% de los casos de trisomia 21 se origina en la
primera divisidbn meidtica materna; el restante 10% es de origen paterno. El riesgo
de recurrencia para las alteraciones numéricas es del 1%, el riesgo de que se
presente un caso con SD aumenta con la edad materna: a los 30 afios es de uno
en 1,000, y a los 40 arios es de 9 en 1,0007.

Desde un punto de vista clinico, el sindrome de Down representa una alteracion
patolégica multisistémica, dado el amplio numero de alteraciones que lleva asociado
a nivel fisioldgico®?8.

Los pacientes pediatricos con sindrome de Down, al igual que en el adulto, pueden
mostrar toda una serie de caracteristicas y anormalidades en érganos internos.
Entre los mas frecuentes destacan el aplanamiento occipital y del puente nasal,
inclinacién de las hendiduras palpebrales, piel redundante en la regién cervical
posterior, manchas de Brushfield (manchas gris blanquecinas en el iris),
braquidactilia (manos y pies pequeiios), clinodactilia del quinto dedo, entre otras’8.
Otras caracteristicas fenotipicas incluyen hipotonia, pliegues en el angulo interno



de los ojos, cabeza y boca pequefia, baja estatura y un unico pliegue transverso
palmar (pliegue simiesco)®.

El nivel de retraso mental es variable, hay riesgo aumentado de sordera (75%),
cardiopatia congénita (50%), hipotiroidismo (15%), cataratas (12-15%) y atresias
gastrointestinales (12%), entre otros®°. Presenta una mortalidad mayor causada por
infeccidon y por aumento de incidencia de neoplasias, como leucemia aguda
megacarioblastica, ademas de enfermedad de Hirschprung y de Alzheimer®.

A nivel inmunoldgico, se ha demostrado que los pacientes con SD presentan
alteracién de la inmunidad celular y humoral, mediada fundamentalmente por la
disminucion en numero y funcién de los linfocitos B y T unido a una deficiente
fagocitosis, esto promueve la aparicion y el desarrollo de procesos dermatoldgicos
infecciosos'®.

El SD presenta diversas manifestaciones dermatoldgicas, entre las cudles se
encuentran:

o Dermatitis atopica: Se ha reportado hasta en el 50% de los pacientes con
SD, se asocia a xerosis y prurito cronico. Presentan placas de eccema
localizadas hiperqueratésicas, piel engrosada en las extremidades vy
frecuentemente hiperqueratosis palmoplantar. Tienen gran tendencia a la
impetiginizacion de las placas eccematosas; esta predisposicidén se explica
por el déficit de linfocitos T.

e Alopecia areata: En los nifios con SD el pelo es mas delgado, fino y en
ocasiones hipopigmentado. La evolucion de la alopecia areata es
impredecible, se estima que en los pacientes con SD, el curso es mas cronico
y en casi la mitad de los casos es total o universal lo que comporta peor
prondstico.

o Vitiligo: Se ha encontrado una mayor incidencia en pacientes con SD, incluso
varios casos reportados refieren la coexistencia de vitiligo y alopecia areata
en estos pacientes.

¢ Infecciones cutadneas: Debido a la disminucion de linfocitos T e IgG y a la
intensa xerosis, estas personas presentan una alta predisposicidon a las
infecciones cutaneas. Es frecuente encontrar infecciones bacterianas de
repeticion e impetiginizacion de las placas de eccema, foliculitis, forunculos
y abscesos cutaneos. De igual forma también se ve un aumento en la
prevalencia en infecciones de tipo micético dentro de las mas frecuentes son
tinea pedis y onicomicosis.

e Elastosis perforans serpinginosa: Generalmente aparece en la segunda
década de la vida y cura dejando cicatriz atréfica. Clinicamente se presenta
como papulas queratdsicas foliculares que ocasionalmente confluyen
formando un patrén serpinginoso o arcuato. Se presenta con cierta
frecuencia en las personas con sindrome de Down en forma diseminada.



Calcinosis cutis milia-like: Se presenta como pdapulas asintomaticas no
inflamatorias, blanquecinas suaves y firmes, que se ubican en dorso de
manos, mufiecas, codos, rodillas, cuello, caderas y ocasionalmente en
palmas. Algunos autores postulan que ésta puede ser debida a la presencia
de depdsitos de calcio subepidérmicos en el conducto sudoriparo, otros que
podrian ser por calcificacion distrofica a partir de quistes preexistentes. En
individuos con SD se han publicado raras asociaciones de calcinosis cutis
milia-like a siringomas, se postulé que podria deberse a la alta concentracién
de calcio en el sudor.

Otras reportadas en menor proporcion como dermatitis seborreica, acné,
hidradenitis supurativa, pitiriasis rubra pilaris, anetoderma, queilitis, xerosis,
entre otros”11:12.13,



Antecedentes

El sindrome de Down se asocia con una variedad de trastornos de la piel. En un
estudio realizado en la India, se investigaron las caracteristicas fenotipicas y
dermatolégicas en 95 pacientes con SD divididos en dos grupos de edad (< 14 afios,
n= 67,> 14 anos, n= 28). Los criterios dermatoldgicos incluyeron liquenificacién
(52.6%), xerosis (43.2%), queilitis (20%), alopecia areata (9.4%), asi como cabello
fino y delgado (27.4%). No se observaron dermatosis especificas asociadas con la
SD, como los siringomas, la calcinosis cutis, leucemia cutanea y elastosis perforante
serpiginosa’. En un estudio italiano, 203 pacientes con SD fueron examinados por
trastornos de la piel. Ademas de la xerosis y la foliculitis, las dermatosis asociadas
a SD con frecuencia incluyeron siringomas, calcinosis cutis y elastosis perforante
serpiginosa’®. En un estudio realizado en Irdn con 100 pacientes con SD (edad
media: 11,2 afos, rango 3-20 afios), 61 individuos mostraron cambios
mucocutaneos: lengua escrotal (28%), hipertrofia papilar de la lengua (22%),
encanecimiento prematuro (14 %, queilitis (13%), xerosis (12%), alopecia areata
(11%), hiperqueratosis palmoplantar (10%), siringomas (6%), queratosis pilaris
(4%), glositis migratoria (4%), tricotilomania (4%), vitiligo (3%), dermatitis seborreica
(3%), livedo reticularis (2%)'. En Santiago de Chile se realizd un estudio en dos
grupos de pacientes pediatricos (1-19 afos de edad) incluyendo 252 pacientes con
SD y 220 pacientes sin el sindrome, en el cual se encontré que las enfermedades
cutdneas mas comunes fueron: queratosis pilaris, 52 %(P <0.0001); xerosis, 39%
(P <0.0001); Dermatitis seborreica, 29% (P< 0.0001); dermatitis atépica, 22%
(P<0.0001); onicomicosis, 21% (P<0.0001); queilitis, 19% (P<0.0001), tifia del pie,
13% (P<0.002); siringoma, 12% (P<0.0001); acné, 10% (P<0.02); foliculitis, 10%
(P<0.0001); lengua fisurada, 8% (P<0.0001); y dermatitis del parial, 6% (P<0.02)"®.
En la mayoria de los estudios epidemioldgicos se ha detectado xerosis y dermatitis
atopica como las dermatosis mas frecuentes en pacientes con SD, esto
probablemente asociado a una posible alteracién en la queratinizaciéon y barrera
epidérmica, ademas de alteraciones a nivel de la inmunidad humoral y celular con
déficit de linfocitos T y B ademas de una fagocitosis defectuosa lo cual podria causar
alteraciones a nivel del foliculo piloso, razén por la cual también es comun observar
alopecia areata en pacientes con SD conllevando a la interrupcion del ciclo folicular
en la fase de anageno, lo cual determina la caida del pelo en telégeno'. La
incidencia de alopecia areata en pacientes con SD es del 6-10%, comparado con el
1,7% de la poblacion general®.

En ésta, la existencia de alopecia areata en ambos sexos es igual, pero en pacientes
con SD hay un predominio en el sexo femenino (el 17,4 frente al 3,1%)'%?°. En el
60% de los casos aparece entre los 5 y los 20 afios, aunque puede presentarse en
cualquier edad. Los pacientes con SD pueden presentar cualquier tipo clinico de
alopecia areata?.

Carter y Jegasothy hicieron una revision de 214 pacientes hospitalizados con SD e
informaron de la existencia de 19 casos de alopecia areata y 4 de vitiligo. En los
pacientes con vitiligo analizados, 3 de ellos también presentaban alopecia areata.
Esta asociacion se explica por el déficit de linfocitos T, por lo tanto, en ellos hay un
factor inmunolégico que desempefia un papel importante en la incidencia de



alopecia areata, enfermedad tiroidea, vitiligo, envejecimiento prematuro y alta tasa
de neoplasias, entre otros?%-2",

Se han reportado de igual forma la relacion entre hidradenitis supurativa y el
sindrome de Down, la primera descripcion de ésto se observé en 1977 por Dvorak
et al?>. Desde entonces, se han publicado informes de casos dispersos, pero el
mecanismo subyacente de esta asociacion sigue sin identificarse. En un estudio
realizado en Washington en el que se encontré una edad mas temprana de inicio
de hidradenitis supurativa en los pacientes con SD ademas de una mayor
prevalencia general. La edad media de aparicion de los sintomas de hidradenitis
supurativa en aquellos con SD fue de 14.9 afos en comparacion con 23.3 afos (P
0.018) para aquellos sin SD?3. En lItalia se realizé un estudio con 257 pacientes con
hidradenitis supurativa de los cuales 9 también padecian SD. Se encontré que los
pacientes con SD e hidradenitis supurativa tenian una edad de inicio
significativamente mas temprana (edad media: 14.3 + 3.6 frente a 23.41£12.31 afios;
p = 0.029), una edad significativamente mas joven en el momento del diagndstico
(edad media: 211 + 111 vs. 31.8 + 13.5 afios; p = 0.015), y fueron
significativamente mas jévenes (edad media: 23.3 £ 10.7 vs. 34.6 £ 13.07 afios; p =
0.005)%.

En otros estudios se ha visto que la infeccidon cutanea mas frecuente en SD es
foliculitis la cual subsecuentemente puede llevar a elastosis y eventualmente a
anetoderma®®.

Los pacientes con SD tienen de 10 a 20 veces mas riesgo de desarrollar leucemia
que los pacientes que no presentan éste sindrome?®. Como variante, el trastorno
mieloproliferativo transitorio, que se presenta como multiples pustulas en neonatos,
se ha observado en el 10% de los pacientes con SD?’.

En otros estudios se ha reportado diagndstico de elastosis perforans serpinginosa,
siringomas y dermatofibromas multiples eruptivos también han sido reportados con
mayor frecuencia en los pacientes con SD?8 2930,

En la literatura se ha encontrado que las manifestaciones dermatoldgicas
encontradas en pacientes con SD, la mayoria de las publicaciones constituyen
reportes de caso, es raro encontrar estudios con grupos mas grandes de pacientes
con éstas caracteristicas, lo cual es necesario para obtener evidencia
epidemioldgica.



Planteamiento del problema

El sindrome de Down representa una alteracion patolégica multisistémica, dado el
amplio numero de alteraciones que lleva asociado a nivel fisiolégico. Asi, los
pacientes pediatricos con sindrome de Down, pueden mostrar toda una serie de
caracteristicas y anormalidades en multiples érganos, entre éstos la piel, la cual
presenta alteraciones y por lo tanto enfermedades dermatoldgicas que difieren de
la poblacion pediatrica en general.

Dado que no existe ninguna serie publicada de epidemiologia sobre dermatosis
pediatricas en pacientes con SD atendidas el Centro Médico Nacional ISSSTE 20
de Noviembre, nos queda suponer que ésta es similar a la reportada en otras series
internacionales, sin embargo, esto solo puede ser establecido mediante el
conocimiento directo de la prevalencia de cada una de las dermatosis en pacientes
pediatricos con SD valorados en nuestro centro médico.

La pregunta de investigacion va dirigida hacia que patologias dermatologicas

presentan los pacientes pediatricos con SD en comparacion con la poblacion
pediatrica general vista en la consulta externa del CMN 20 de noviembre.
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Justificacion

De acuerdo con lo reportado en la literatura internacional, las dermatosis mas
frecuentes en pacientes pediatricos con SD corresponden a dermatitis atdpica,
alopecia areata, vitiligo y dermatosis infecciosas; sin embargo, muchas veces estas
entidades no son diagnosticadas o no son tratadas, ademas de que los pacientes
con SD tienden a presentar mayor cronicidad y menor respuesta a tratamiento a
diferencia de los pacientes pediatricos en general.

En el presente estudio se pretende conocer cuales son estas patologias en nuestro
centro de médico con el fin de proporcionar una atencion de mayor calidad.

Consideramos que se podria realizar un protocolo en nuestro centro médico en el

cual investigaramos los principales procesos dermatolégicos y su prevalencia en el
paciente pediatrico con sindrome de Down.
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Hipoétesis

Los pacientes con sindrome de Down presentan alta prevalencia de dermatitis
atopica, vitiligo y alopecia areata.

Objetivo General

Conocer las manifestaciones dermatoldgicas afectan a la poblacién pediatrica con
sindrome de Down en el Centro Médico Nacional ISSSTE 20 de noviembre del afio
2008 al 2017.

Objetivos Especificos

1. Detectar las dermatosis pediatricas mas frecuentes en pacientes con
sindrome de Down atendidos por el servicio de dermatologia del CMN
ISSSTE 20 de noviembre del afio 2008 al 2017.

2. Comparar las caracteristicas epidemioldgicas de las dermatosis presentes
en la poblacion pediatrica con sindrome de Down atendida en nuestro centro
hospitalario con la reportada en otros centros de la republica mexicana, como
del extranjero.

12



Material y Métodos

Estudio transversal, longitudinal, descriptivo y observacional en pacientes
derechohabientes de 1 a 17 afios con sindrome de Down que hayan acudido a
consulta externa dermatoldgica o hayan recibido una interconsulta por el servicio de
Dermatologia que cuenten con expediente clinico en el CMN ISSSTE 20 de
Noviembre.

Los criterios de inclusion son pacientes con expediente clinico de ambos sexos, con
diagndstico previo de trisomia 21 por el servicio de genética y diagndstico
dermatolégico demostrado ya sea por clinica, por histopatologia y (o) estudios
paraclinicos.

Los criterios de exclusién son pacientes sin diagnéstico de sindrome de Down
menores de 1 afio de edad y mayores de 17 afios de edad, pacientes con
diagndstico dermatoldgico en estudio o duda diagndstica y que no cuenten con
expediente clinico completo.

Los criterios de eliminacién esta constituidos por pacientes que no hayan podido
llevar a cabo el seguimiento propuesto por el médico dermatdlogo tratante y
pacientes con incongruencia diagndstica en el expediente clinico.

Se cubrid un periodo de diez anos: 2008 a 2017.

Se registraron valores de las siguientes variables: afio en que se presentd el
paciente por primera vez, Género, Edad (afios), Grupos Etarios (afios), Diagndstico
de Trisomia (Si/No), diagnoéstico de Dermatosis y Grupo de dermatosis
correspondiente.

La estadistica descriptiva fue especificada con tablas de frecuencia, tablas de
contingencia bidimensionales; medidas de tendencia central (media, moda);
medidas de dispersion (desviacion estandar, rango); graficas de barra (histogramas)
graficas circulares.

La estadistica inferencial se describié con Prueba de independencia Ji Cuadrada de
Pearson; Prueba Z para comparar dos proporciones.

Para el analisis de los datos utilizamos los software estadisticos Statistica 10, Stata
10 y Frelance Graphics 2000.

El presente estudio se apega a los principios basicos de investigacion en humanos
de acuerdo a Las Buenas Practicas Para la Investigacion y Experimentacion
Biomédica en Seres Humanos de la Organizacién Mundial de la Salud, la
Declaracion de Helsinki, el Cédigo de ética médica de Nuremberg, asi como lo
establecido por la Ley General de Salud en material de investigacion para la salud.
De acuerdo a esta ultima, este estudio se clasifica como riesgo minimo para los
pacientes.

Se aseguré la confidencialidad de todos los participantes mediante la codificacidon
de datos personales. Se utilizaran solo las letras iniciales del nombre del paciente,
asi como el numero del expediente, los cuales se codificaran con dos letras y 3
numeros, posteriormente se ingresardn a una base de datos que estaran
resguardadas por los investigadores y solo estos tendran acceso a la misma.

Declaramos que no hay conflicto de intereses.
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Resultados

Durante el periodo de 10 afios estudiado en el presente trabajo, se dieron un total
de 97, 253 consultas dermatoldgicas tanto de primera vez como subsecuentes, de
las cuales el 10.6% (10,369) correspondieron a pacientes pediatricos. Estas mas de
diez mil consultas dermatoldgicas pediatricas correspondian a un total de 2049
pacientes de 1 a 17 afios, su distribucion por aino se muestra en las graficas 1a 'y
1b.

Tabla 1. Caracteristicas generales de la muestra de estudio

Porcentaje
Tamano de muestra: N = 2049 100.0
Rango de Edad: De 1 a 17 afios
Periodo de Revision 2008 a 2017
Hombres: 1005 49.0
Mujeres: 1044 51.0
Con Trisomia 21 75 3.7
Sin Trisomia 21 1974 96.3
De 1 a > 2 afos 190 9.0
DE 2 a < 6 afios 424 21.0
De 6 a 12 afios 755 37.0
> 12 a 17 anos 680 33.0

Distribucion de los pacientes en los ainos de revision

Total: 2049

2008
2009
2010
2011
2012
2013
2014
2015
2016
2017

2009
186

2010
155

2014 2011
213 182

CiEEEEOEON

228 192

Grafica 1a. Los afos de revision y la frecuencia registrada
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Grafica 1b. Los afos de revision y la frecuencia registrada

Dentro de esta gran muestra se encontraron 75 (3.7%) pacientes con diagndstico
de Trisomia 21, el resto, 1974 (96.3%) fueron pacientes dermatoldgicos sin esta
afeccion (graficas 2a y 2b).

Trisomia 21

Sindrome de Down
Con

96.3%
Total: 2049

Grafica 2a. Prevalencia del Sindrome de Down.
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L
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200 10%
75,4%
0 | | 0%

Sin Con
Grafica 2b. Prevalencia del Sindrome de Down.

Se calculd el Intervalo de Confianza del 95% para la prevalencia del Sindrome de
Down, encontrando que la prevalencia poblacional oscila entre 2.9% y 4.5%.

Intervalo de Confianza para la prevalencia del Sindrome de Down.

Prueba e IC para una proporcion

Muestra X N Muestra p IC de 95%
1 75 2049 0.036603 (0.028897, 0.045668)

La edad de los pacientes oscil6 entre 1 y 17 afos con media y desviacion estandar
de 9.2 + 5.2 anos (grafica 3a). Se organizaron los casos de estudio en cuatro grupos
etarios. Esta distribucién se muestra en la grafica 3b. El grupo etario de mas alta
frecuencia fue de 6 a 12 afios con 755 (37%) pacientes. La frecuencia acumulada
de la Edad se presenta en la grafica 3c.
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Grafica 3a. Distribucion de la Edad (anos) pacientes
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Grafica 3b. Distribucion por Grupos Etarios (afos).
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Frecuencia acumulada para la Edad
Media 9.181
100+ Desv.Est. 5.185
N 2049
80 -
()]
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Grafica 3c. Frecuencia acumulada para Edad.

La distribucion por género se muestra en la grafica 4a, teniendo 1044 (51%) mujeres
y 1005 (49%) hombres. La Correlacion entre grupos etario y género en todos los
pacientes pediatricos y pacientes pediatricos con SD se muestran en la tabla 2,
graficas 4 y 5.

Género

: __Hombre
Mujer 1005, 49.0%

1044, 51.0% |

Grafica 4. Distribucion del género de los pacientes pediatricos totales.
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Frecuencia
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Grafica 5. Distribucidon del género en el grupo con Trisomia 21.
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Tabla 2. Correlacion de grupos etarios

Grupos Etarios (ainos) en pacientes pediatricos

(p = 0.93990)
. 1)1a<2 2amenosde6 | 3)6a12 4)>12a17
Género - ~ ~ - Total
anos anos anos anos
Hombre 92 212 373 328 | 1005
%
(Renglon) 9.15% 21.09% 37.11% 32.64%
Mujer 98 212 382 3521|1044
%
(Rengldén) 9.39% 20.31% 36.59% 33.72%
Total 190 424 755 680 | 2049
Statistics: Grupos Etarios (afos)(4) x Género(2) (BD _SX DOWN]
Statistic Chi-square | df | p
Pearson Chi-square 14016495 df=3 p=93990
M-L Chi-square 14016691 df=3 p=93990
Grupos Etarios (afnos) en pacientes con SD
(p < 0.0001)
Trisomia 1)1a<2 |2)2amenos | 3)6a12 4)>12a T
21 anos de 6 anos anos 17 anos otal
Sin 178 383 736 677 1974
% 9.02 19.40 37.28 34.30
Con 12 41 19 3 75
% 16.00 54.67 25.33 4.00
Total 190 424 755 680 2049
Statistics: TRISOMIA _21(2) x Grupos Etarios (afios)(4) (BD _SX DOVVN.sta]
Statistic Chi-square | df | p

Pearson Chi-square

M-L Chi-square

70.00616 df=3  p=.00000
68.40878| df=3 p=.00000
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Distribucién del género en cada grupo etario

1a<2afos 2 a menos de 6 anos
HomeEMUJar Hombre
Mujer 4545 500% H0.0%
51.6%
316212 anos 4> 12 a17 ahos

. Hombre Haombre
Mujer 49.4% Mujer 48 2%
HOLEY, L18%
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Grafica 4b. Distribucion del género en cada grupo etario de pacientes pediatricos.

Grupos Etarios (afios)
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300
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200
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H Hombre ® Mujer

Grafica 4c. Distribucion del género de los pacientes en cada categoria etaria de pacientes
pediatricos.
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Tabla 3. Distribucion del género en los grupos estudiados con Trisomia 21.

Trisomia
21 Hombres | Mujeres Total
Sin 976 998 1974
% | 49.44 50.56
Con 29 46 75
%| 38.67 61.33
Total 1005 1044 2049

Statistics: Género(2) x TRISOMIA 21(2) (BD_SX DOWN.sta]

Statistic Chi-square| df | p
Pearson Chi-square 3.357424 df=1 p=.06690
M-L Chi-square 3.389861 df=1 p=.06560

Grafica 5a. Distribucion frecuencial del género en los
grupos con y sin Trisomia

- ' .
Sin

500

Con

Hombres Mujeres

H Con mSin

Grafica 5b. Distribucion porcentual del género en
los grupos con y sin Trisomia

100.00
50.00 Sin
Con
0.00
Hombres Mujeres
HCon mSin
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Grafica 6. Distribucidon de la edad (afios) en el grupo con Trisomia 21 (SD).

Los grupos de dermatosis y la frecuencia observada de ellas se presenta en las
Tablas 4 y 5. La enfermedad por reactividad alterada fue la mas frecuente en
pacientes pediatricos totales: 527 (25.72%) pacientes la portaron; mientras que en
los pacientes con SD los trastornos de anexos tuvieron el mayor porcentaje
correspondiente a: 24 (32%).
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Tabla 4. Frecuencia observada de los grupos de dermatosis de todos los
pacientes pediatricos en el periodo de revision

Grupo de Dermatosis Frecuencia | Porcentaje
Enfermedad por reactividad alterada 527 25.72

Trastornos de anexos 488 23.82

Tumores 278 13.57

Infecciones de la piel, tejido subcutaneo y anexos 215 10.49
Genodermatosis 141 6.88

Trastornos de la pigmentacion 96 4.69

Trastornos de piel y tejido celular subcutaneo con radiacion 89 434
Cicatrizacion 77 3.76

5 Patologia autoinmune 39 1.90

8 Farmacodermias 39 1.90

13 Afeccidn papuloescamosa 19 0.93

10 Dermatosis metabdlica 18 0.88

11 Afeccion de causas fisicas 15 0.73

4 Trastornos de la Circulacion 8 0.39

Total 2049 100.00

Tabla 5. Analisis comparativo entre los grupos de estudio: con y sin Trisomia 21

TRISOMIA 21
Grupo de dermatosis Sin (n = 1974) Con (n=75)
Frecuenc| % | Frecuenc |% Tot
ia (Sin) ia (Con) | al
Enfermedad por reactividad alterada 507 | 25.68 20| 26.67 | 527
Trastornos de anexos 464 | 23.51 24| 32.00| 488
Tumores 270 13.68 8| 10.67 | 278
Infecciones de la piel, tejido subcutaneo y anexos 2131 10.79 2| 2.67| 215
Genodermatosis 140| 7.09 1] 1.33] 141
Trastornos de la pigmentacion 86| 4.36 10| 13.33| 96
Trastornos de piel y tejido celular subcutaneo con
radiacién 85| 4.31 4| 5.33| 89
Cicatrizacion 75| 3.80 2| 267 77
Patologia autoinmune 39| 1.98 0| 0.00| 39
Farmacodermias 37| 1.87 2| 267 39
Afeccién papuloescamosa 17| 0.86 2| 267 19
Dermatosis metabdlica 18| 0.91 0| 0.00| 18
Afeccion de causas fisicas 15| 0.76 0| 0.00| 15
Trastornos de la Circulacion 8| 0.41 0| 0.00 8
100.0 100.0| 204
Total 1974 0 75 0 9
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Prevalencia de los grupos de dermatdsis en los grupos
de estudio
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Grafica 7. Descripcidn comparativa de la Prevalencia observada de los grupos de
dermatosis en los grupos con y sin Sindrome de Down.

25



Tabla 6. Analisis comparativo de la Prevalencia de los grupos de dermatosis en los
grupos con y sin Sx de Down. Analisis estadistico (Prueba Z) de la diferencia

observada.
Sin Sx Con Sx Prueba
Down Down Z
Frecuen % Frecuen % Tot Valor
GRUPO DE DERMATOSIS ca | (Sin)| ca |(Com | al | % | p
0.8
TumoreS 270 | 13.68 8| 10.67 | 278 31 0.409
Trastornos de piel y tejido celular 0
subcutaneo con radiacion 85| 4.31 4| 533| 89| 90697
. - 22
Trastornos de la pigmentacion 86| 4.36 10| 13.33| 96| 7]0.023
. .. 2.8
Trastornos de la Circulacion 8| 0.41 o| ooo| 8| 30005
, . 6.3
Patologia autoinmune 39| 1.98 0| 000| 39| 1 0
Infecciones de la piel, tejido subcutaneo y 40
anexos 213 | 10.79 2 2.67 | 215 .9 0
. 3.9
Genodermatosis 140 | 7.09 1] 1.33|141] o9 0
, 0.4
Farmacodermlas 37 1.87 2 2.67 39 2| 0.674
.. 0.1
Enfermedad por reactividad alterada 507 | 25.68 20| 2667|527 9| 085
. , e 4.2
Dermatosis metabdlica 18| 0.91 ol o0o00| 18] 6 0
.y ;o 3.8
Afeccion de causas fisicas 15| 0.76 o| o000| 15| 9 0
. . .y, 0.5
Cicatrizacion 75| 3.80 2| 267| 77| 90553
g 0.9
Afeccion papuloescamosa 17| 0.86 2| 267| 19| 6]0.335
15
Trastornos de anexos 464 | 23.51 24| 32.00|488| 5| 012
100.0 100.0 | 204
Total 1974 0 75 0| o

Los grupos de dermatosis mas relevantes en pacientes
correspondieron a trastornos de los anexos y trastornos de la pigmentacion, éste
ultimo resultd estadisticamente significativo (Valor p 0.023) por lo que se realizé un
analisis comparativo tomando en cuenta las enfermedades mas importantes de

cada uno de estos grupos.

con Sindrome de Down

TRASTORNOS DE LOS
ANEXOS Frecuencia | Porcentaje

Alopecia areata 47 23.039
Dermatitis seborreica 48 23.529
Miliaria 23 11.275
Queratosis Pilar 83 40.686

Hidrosadenitis supurativa 3 1.471
Total 204 100.000
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En el caso de los trastornos de la pigmentacion unicamente se tomo en cuenta
vitiligo ya que éste padecimiento ocupa mas de 70% de este grupo de dermatosis.

TRASTORNOS DE LA
PIGMENTACION Frecuencia | Porcentaje
Vitiligo 46 100

Tabla 7. Comparativo de la prevalencia de Dermatosis en los grupos con y sin
Trisomia 21 (SD).

Trisomia 21

Dermatosis Sin Con Total

Trastornos de los Anexos 184 20 204
% por columna 82.14% 76.92%
% por renglén 90.20% 9.80%

Vitiligo 40 6 46

% por columna 17.86% 23.08%
% por renglén 86.96% 13.04%

Total 224 26 250

Analisis estadistico de la Prevalencia observada entre los grupos con y sin
Trisomia 21.

Prueba e IC para dos proporciones: Trastornos de los anexos

Muestra X N Muestrap
1 184 224 0.821429
2 20 26 0.769231

Diferencia=p (1) - p (2)

Estimado de la diferencia: 0.0521978

IC de 95% para la diferencia:(-0.117340, 0.221736)

Prueba para la diferencia=0vs.no=0: Z=0.60 Valor P =0.546

Prueba exacta de Fisher: Valor P = 0.592

Prueba e IC para dos proporciones: Vitiligo

Muestra X N Muestrap

1 40 224 0.178571

2 6 26 0.230769

Diferencia=p (1) - p (2)

Estimado de la diferencia: -0.0521978

IC de 95% para la diferencia:(-0.221736, 0.117340)

Prueba para la diferencia=0vs.no=0: Z=-0.60 Valor P =0.546

Prueba exacta de Fisher: Valor P = 0.592
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Discusion

En un total de 2049 pacientes pediatricos, 3.7% correspondieron a pacientes
diagnosticados con SD, lo cual coincide con la estadistica internacional. En el 2008
se consulté la mayor cantidad de pacientes pediatricos en relacién con otros afios,
alcanzando un 14%. El grupo etario de mas alta frecuencia general fue de 6 a 12
afios con 755 (37%) pacientes con leve predominio femenino (51%). En los
pacientes con SD el grupo etario con mayor porcentaje fue de 2 a <6 afos
41(54.67%) pacientes, de éstos mas de la mitad fueron mujeres (61%).

Las afecciones cutaneas recabadas en nuestro estudio resultan moderadamente
similares respecto a lo reportado en series anteriores en |lo cual destacan las
enfermedades por reactividad alterada tales como dermatitis atopica y dermatitis del
pafal, ademas de trastornos de los anexos de los cuales destacan acné vulgar. En
cambio, en los pacientes pediatricos con SD destacaron no solo enfermedades por
reactividad alterada si no también trastornos de los anexos y trastornos de la
pigmentacién (éste ultimo grupo con un valor estadistico significativo p=0.023),
debido a lo cual se decidio realizar una comparacion con los principales diagnosticos
de estos grupos en pacientes con SD destacando: vitiligo, alopecia areata,
dermatitis seborreica, miliaria, queratosis pilar e hidradenitis supurativa. Sin
embargo, al momento de separar estos padecimientos no obtuvimos un valor
estadisticamente significativo, pero si relevante, ya que su frecuencia es mayor que
la encontrada en la poblacion pediatrica general.

En la descripcibn comparativa de la prevalencia observada de los grupos de
dermatosis en los grupos con y sin Sindrome de Down pudimos observar una mayor
prevalencia de enfermedades dermatoldgicas en general en el grupo de pacientes
con SD.

No se encontraron diferencias en relacion a los diagnésticos dermatologicos con
respecto del sexo, siendo la poblacién bastante homogénea con respecto de este,
solo se encontraron diferencias por el grupo etario, asi mismo no se observé ningun
tipo de asociacion entre el sexo.

En base a lo encontrado en éste estudio y a pesar de algunas diferencias respecto
a otros estudios epidemioldgicos dermatoldgicos en nifios podemos decir que los
pacientes con SD presentan mayor prevalencia en dermatosis especificas que
difieren de la poblacién pediatrica en general, ademas de que se observd una
asociacion a mayor cronicidad de éstos padecimientos con poca respuesta a
tratamientos.
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Conclusion

Las manifestaciones dermatoldgicas asociadas al sindrome de Down en el paciente
pediatrico constituyen un tema poco estudiado a nivel mundial.
La ausencia de estudios profundos sobre estas alteraciones en México determina
una gran necesidad de aportar nuevos datos epidemioldgicos.

Somos conscientes de que las diferencias encontradas en nuestra serie con la
reportada en otras casuisticas, se debe en buena proporcion a la poblacion atendida
en nuestro Centro Médico Nacional, al ser una sede de alta especialidad de
referencia ultima, segun lo consideren necesario los hospitales de primer y segundo
nivel.

Es de suma importancia conocer la epidemiologia de las enfermedades
dermatoldgicas que afectan con mayor y menor frecuencia a la poblacion pediatrica
con Sindrome de Down de la institucion asi como comparar las dermatosis
pediatricas de nuestros pacientes con lo reportado en la literatura nacional e
internacional para establecer las bases estratégicas de mejora en calidad de
atencion, prevencién y manejo de las mismas en funcion de las necesidades
especificas de los pacientes atendidos por el servicio de dermatologia.

La poblacion pediatrica con Sindrome de Down muchas veces es subestimada sin
embargo, son evidentes las diferencias inherentes a ella con respecto a la poblacion
dermatolégica pediatrica general atendida, por lo que es fundamental conocer las
caracteristicas propias de esta poblacién y su comorbilidades, tomando en cuenta
que son pacientes en crecimiento y desarrollo, en aras de una mejor calidad de
atencion.
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Anexos

CODIGOS DE VARIABLES

MASCULINO- 1
FEMENINO- 0

SIN TRISOMIA 21-1
CON TRISOMIA 21- 0

GRUPOS DE ENFERMEDADES (14)

1 Tumores

2 Trastornos de piel y tejido celular subcutaneo con radiacién
3 Trastornos de la pigmentacion

4 Trastornos de la Circulacion

5 Patologia autoinmune

6 Infecciones de la piel, tejido subcutaneo y anexos
7 Genodermatosis

8 Farmacodermias

9 Enfermedad por reactividad alterada

10 Dermatosis metabdlica

11 Afeccion de causas fisicas

12 Cicatrizacion

13 Afeccion papuloescamosa

14 Trastornos de anexos
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Masculino 6a con AA focal

Femenino 7a con AA focal




Femenino 17a con Dermatitis Seborreica




Femenino 16a con vitiligo
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Femenino 21a con manchas en vino de oporto
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Femenino 6a con erisipela

Femenino 1a con farmacodermia
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