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RESUMEN

En Colombia no hay estudios que muestren las carac-
teristicas de la piel y enfermedades de la misma que
afectan a los pacientes con sindrome de Down. Esto nos
motivé a describir en un grupo de dichos pacientes, las
afecciones cutdneas de modo que sirviera de pardmetro
para futuros estudios; asi mismo deseamos conocer las
principales dermatosis en orden de frecuencia y com-
pararlas con la poblacién general.

Para el estudio se tomaron 70 pacientes que asisten a
cuatro instituciones para formacién y rehabilitacién de
personas con retardo mental.

Se analizaron, por historia clinica y examen fisico, las
dermatitis comunes, las iatrogénicas, los desérdenes
del comportamiento y los trastornos cutaneos peculia-
res de dicho sindrome, ademas de algunos anteceden-
tes personales, y la edad materna.

Encontramos que las dermatosis mds frecuentes en su
orden son: Acné, dermatofitosis, callosidades, querato-
sis pilaris, dermatitis seborreica, onicofagia, dermatitis
perioral, excoriaciones neurdticas, foliculitis y siringo-
mas. La mayoria, no relacionadas con la edad y el sexo
de los pacientes.

Nuestros hallazgos se comparan con los de otros estu-
dios y consideramos que el conocimiento de las derma-
tosis de los mongdlicos merece mayor atencién y
enriquece el acervo dermatolégico de nuestro pais.

Palabras clave: Genodermatosis, Sindrome de Down,
Mongolismo, Dermopatias en mongolicos.
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INTRODUCCION

Como regla general, los desérdenes cromosémicos no estan
asogjados con lesiones cutaneas especificas. De hecho, muchas
de las trisomias y la mayoria de las deleciones o aneuploidias
no tienen hallazgos en piel.

Una excepcioén es el sindrome de Down, o trisomia 21, en el

cual las lesiones de piel encontradas no son patognomonicas
. ] il

pero si muy caracteristicas.

En el sindrome de Down existen anomalias inmunolégicas.
Se ha reportado funcién linfocitica anormal (29) y deficiencias
de IgG (3), al igual que una alteracién en la respuesta inmune
dependiente de las células T*

Se piensa que ésto es debido a la disminucién en el niimero
de células T, comparable con lo que ocurre con el envejeci-
miento prematuro y las neoplasias linforreticulares de los pa-
cientes mongolicos.

Se desconoce coémo la trisomia del cromosoma 21 contribuye
a la disfunciéon de células T, pero parece que operan factores
inmunogenéticos.

En 1970, un estudio mostré que las madres de los niflos con
sindrome de Down, tenfan una alta incidencia de enfermedad
tiroidea y posteriormente encontraron, en los pacientes y sus
madres, autoanticuerpos contra las células.!

Ademas, se encontr6 alopecia areata en 8.9% de 214 pacientes
con sindrome de Down; de 4 pacientes con vitiligo, 3 tenian
también alopecia areata.’ Estas asociaciones soportan la nocién
del papel de los factores inmunologicos en las patologias men-
cionadas.

Se han hecho reportes aislados de patologias cutaneas raras
en pacientes con sindrome de Down,*”**™ ™ pero hay pocos
estudios descriptivos serios sobre los desérdenes dermatolo-
gicos encontrados en estos pacientes,l' 1 y poco se ha espe-
culado sobre las posibles explicaciones de estos trastornos.
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En nuestro pais no existe ningin estudio sobre este tema, por
lo cual se pretende hacer un trabajo descriptivo de las der-
matopatologias mas comunmente encontradas en pacientes
con sindrome de Down residentes en Medellin, y que asisten
a instituciones formativas docentes.

Pensamos que es importante conocer las enfermedades de la
piel de los pacientes mongolicos colombianos, comparar los
hallazgos con los otros paises, y sentar bases sobre las posibles
explicaciones de las asociaciones de los diferentes trastornos
con el sindrome de Down.

MARCO TEORICO

La piel de los recién nacidos con sindrome de Down es suave,
delgada y aterciopelada. El cutis marmorata es comun vy la
piel del cuello esta dispuesta en pliegues. A medida que el
nifto crece, la piel tiende a volverse gruesa, xerotica y tosca.
La lengua es grande, larga, escrotal, y el labio inferior frecuen-
temente protruye y es fisurado. Tiene caracteristicas propias
de su fenotipo, como son el pliegue simiano en las palmas
de las manos, el hipertelorismo, la separacién marcada entre
el primero y segundo dedos de los pies, y la nariz achatada.'

Son comunes el eritema malar y las efélides por exposicion
al sol, la acrocianosis,” la queilitis,” la xerosis generalizada
con queratosis pilaris, y las queratodermias palmoplantares,
probablemente por bajos niveles séricos de vitamina A, debido
a la mala absorcion.™

Los trastornos dermatolégicos encontrados en pacientes con

sindrome de Down y en general en los retardos mentales, se
. s, 12

pueden clasificar en cuatro categorias:

La primera de ellas corresponde a las dermatosis comunes
como son: acné vulgar, psoriasis, nevus melanociticos, tinas,
pitiriasis versicolor, escabiosis, molusco contagioso, dermatitis
de contacto (por orina y materia fecal por incontinencia de
esfinteres), las cuales han sido reportadas como mas frecuentes
que en la poblacién general. Ademas, se encuentran en estos
pacientes verrugas vulgares y plantares, eczema de manos,
piodermis, pediculosis, reportados tan comunes como la po-
blacién general.™

La segunda categoria son los desérdenes del comportamiento
como son: onicofagia, mordeduras de las manos y de los
antebrazos con equimosis y engrosamiento fibroso a esos
niveles; trauma constante de labios y carrillos, que pueden
llevar a leucoplasias y neoplasias; equimosis y laceraciones
craneanas por golpes repetidos y vigorosos de la cabeza contra
distintos objetos; eritema y maceracién de la region perioral,
por el acto de lamer constantemente; excoraciones neuréticas;
tricotilamia en cuero cabelludo, cejas, pestarias, vello pubico;
onicotilomania; alopecias localizadas por friccién de la cabeza
de lado a lado en el colchén; hipertricosis localizada adquirida,
callosidades y gangliones en los tobillos, debido a la presion
producida por estar sentados en el piso por varias horas al
dia; orejas en coliflor por traumatismos con los pufios y patadas
a ese nivel.

La tercera categoria corresponde las enfermedades iatrogénicas
como son: toxicodermias por ingesta de fenotiazinas o de hidan-
toinas; gingivitis por ingesta de hidantoinas, dermatitis perioral
debida a la sialorrea secundaria a la ingesta de fenotiazinas."

110

REVISTA COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

El cuarto grupo corresponde a la enfermedades peculiares de
los mongolicos. Seglin un estudio grande, realizado en los
Estados Unidos en pacientes con sindrome de Down institu-
cionalizados, el 46% de los pacientes presentan una dermatosis
singular consistente en papulas foliculares eritematosas, prees-
ternales e interescapulares, mas notables en climas calidos y
mas frecuentemente en hombres de 20 a 40 anios de edad; se
supone que sea una variedad folicular de dermatitis seborreica.”

Los siringomas han sido encontrados en 18.5 % de los pacientes
adultos con sindrome de Down* ™' Son dos veces mas
frecuentes en mujeres que en hombres, con inicio en la pu-
bertad y limitados al area palpebral.

Se ha reportado la alopecia areata con una alta incidencia
(8.9%) entre los pacientes mongdlicos.* " *® En un estudio fue
encontrada en 3 de 4 pacientes con vitiligo.* Esta asociacién
ha sido descrita en varios estudios, y factores inmunologicos
podrian tener papel importante.

La Elastosis Perforans Serpiginosa puede ocurrir en asociacién
con el mongolismo (20% de los casos)," o con desérdenes del
tejido conectivo del tipo del sindrome de Ehlers-Danlos, os-
teogénesis imperfecta, pseudoxantoma elasticum, sindrome de
Rothmund Thompson (10% de los casos).” Rasmussen estimo
que el 1% de los pacientes con sindrome de Down presentan
elastosis perforans serpiginosa, generalmente en forma simé-
trica a nivel de brazos, cuello,cara y de mayor duraciéon (10
anos vs5 anos) que el cuadro no asociado a sindrome de
Down; se buscd especificamente este trastorno y no se pudo
encontrar en nirgtin caso.” **

En 1990 se reporto la ocurrencia simultanea de calcinosis cutis y
siringomas en el dorso de las manos, antebrazos, caderas y cuello,
en un nino mongolico blanco de 12 afios. (10) Se ha reportado
un caso de una nina blanca de 19 anos, mongolica, con un
granuloma anular perforante generalizado, con cientos de nédulos
lisos color marfil formando placas como empedrado.”

Estos cuatro grupos de manifestaciones cutaneas abarcan, pues,
una amplia gama de trastornos dermatologicos.

METODOLOGIA

Se realizd un estudié descriptivo de corte en 70 pacientes
mongolicos, obteniéndose los datos por entrevista, revision
de historias clinicas y observacion directa del paciente por el
dermatélogo investigador de algunos trastornos cutaneos, sin
tener en cuenta las caracteristicas propias de su fenotipo.

Se escogieron cuatro institucionenes dedicadas a la formacién
y rehabilitacién de personas con algun tipo de retardo mental,
en la ciudad de Medellin.

Estas entidades son privadas, sin animo de lucro y por sus
caracteristicas, ameritan descripcién por separado.

Instituto Los Alamos

Fundado hace 32 anos, situado en el municipio de ltagti, con
amplias zonas verdes e instalaciones propias para docencia,
talleres y granja. Su financiaciéon proviene de pensiones de 115
alumnos que asisten en la modalidad de externos e internos.
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Corporacion Nuevo Amanecer

Fundado en 1987, financiado por la Christian Children Fund de
Estados Unidos, funciona como centro de rehabilitacion y desa-
rrollo comunitario en las areas pedagogicas de saludy de deportes.
Cuenta con 220 beneficiarios y en talleres pedagégicos 70 alum-
nos. Los padres de familia conforman su Junta Directiva; sus
instalaciones se encuentran en el centro de la ciudad.

Corporaciéon Habilitemos

Fundada en 1985, financiada con aportes de la empresa privada
y actividades de los padres de familia. Esta situada en la comuna
Noroccidental, asisten a sus talleres 40 alumnos.

En este centro, como en el anterior, los padres asistieron al
examen y aportaron datos a la historia clinica.

Preescolar Jaime Cano

Funciona desde 1978 en el centro de la ciudad en la modalidad
de guarderia infantil, como dependencia del Comité Regional
de Rehabilitacién de Antioquia. Su poblacién es mayor en
menores de 10 afios y sirve de practica para estudiantes de
educacion especial, sicologia y fonoaudiologia.

No se pudo establecer el tiempo de evoluciéon de las dermatosis
encontradas, debido al desconocimiento de los padres, y a la
ausencia de estos datos en las historias clinicas consultadas.

A los pacientes con sospecha clinica de dermatomicosis se les
practico KOH vy cultivos, los cuales se procesaron en la Cor-
poracion para Investigaciones Bioldgicas. Las biopsias se ana-
lizaron en el Laboratorio de Patologia de la Clinica del CES.

La edad de los pacientes de distribuy6 por décadas para facilitar
su analisis estadistico.

Para la localizacion topografica, se dividi6 el cuerpo por re-
giones, asi: cabeza y cuello, térax y espalda, extremidades
superiores, inferiores, uflas de manos y ufias de pies.

Se investigd la edad de la madre al momento del nacimiento
del paciente, via del parto y antecedentes de cardiopatias,
trastornos oculares, presencia de otras malformaciones con-
génitas, asi como cirugias y medicaciones utilizadas.

RESULTADOS

La poblacién estudiada sumé un total de 70 pacientes distri-
buidos en las cuatro institiciones ast:

Instituto Los Alamos 21

Corporacién Nuevo Amanecer 21
Corporacién Habilitemos 17
Preescolar Jaime Cano 11 I

En las tres primeras instituciones se encontré el 88% de la
poblacién con la edad inferior a los 30 anos. Los pacientes
de mayor edad, cuarta y quinta décadas (23%) se encontraron
en el Instituto Los Alamos.
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Es de anotar que la edad de los pacientes no es requisito de
ingreso a las tres primeras instituciones, pero si en la Gltima,
en la que, por su caracter de guarderia infantil, todos los
alumnos estan en la primera década de su vida.

La distribucién porcentual de los diferentes grupos de edad
se observa en la Tabla 1.

Tabla 1. Edad en décadas, de la poblacién con S. Down institucionalizadas
en la ciudad de Medellin.

Afos %
Menores de 10 244
De 10 a 20 40.0
De 20 a 29 244
De 30 a 39 71,
Mayores de 40 4,2

Sexo: No se observaron diferencias estadisticas en ningln
grupo de edad e institucién, y su distribucién fue asi:

70%
30%

Sexo masculino

Sexo femenino

!

La edad materna al momento del parto, se obtuvo en el 50%
de los pacientes, variando desde 18 a 47 afnos, con un promedio
de 35.5 anos para una desviacion estandar de 7.26.

Los antecedentes personales se obyuvieron en el 75% de la
poblacién estudiada, encontrandose la cardiopatia como el
mas frecuente, con un sintoma principal, la cianosis presente.
Los antecedentes de trastornos oculares incluyeron: Querato-
cono, trastornos de refraccién, estrabismo y disminucién de
la agudeza visual.

Los anticonvulsivos y antisicoticos eran los medicamentos méas
utilizados.

Las causas que motivaron las cesareas fueron postmadurez,
partos distécicos y las de otras cirugias fueron la correccion
de las cardiopatias, anomalias oculares y herniorrafias y otras
cirugias del tracto gastrointestinal.

Otras malformaciones congénitas encontradas, inclufan: sindac-
tilias, alteraciones dentarias, seas e intestinales. La frecuencia
de los antecedentes patoldgicos se muestra en la Tabla 2.

| Tabla 2. Antecedentes patolégicos en la poblacion con S. Down
institucionalizados en la ciudad de Medellin.

%

Cardiopatia 20
Trastornos oculares 19

| Medicacion 19
Cesarea 14
Otras cirugias 10
Otras malformaciores 11

El 23 % de los pacientes presentaban méas de dos malforma-
ciones congénitas de las ya descritas.

A. DERMATOSIS COMUNES

1. Acné
El 30% de los pacientes present6 acné, que vari6 de leve a
moderado. Sélo un paciente presenté la forma noduloquistica.
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La cara fue el sitio de localizacidon mas frecuente. El predominio
masculino se dio en un 78% y la edad de presentacion fue
en la segunda y tercera décadas. (Figs. Nos. 1y 2)

Fig. No. 1. Down - Acné.

Fig. No. 2. Down - Acné.

2. Dermatofitosis:
23 pacientes (33%) mostraron signos de infecciéon micética en
las plantas y en las unas de los pies.

14 de estos pacientes pertenecen al Instituto Los Alamos. No
se encontrd micosis en otros sitios. Los resultados del estudio
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Fig. No. 3. Down - T. pedis.

micolégico (Tabla 3), muestran a T mentagrophytes como
hongo predominante. No se relacionaron con sexo ni grupo
etario. (Fig. No. 3)

| Tabla 3. Agente etioldgico de la dermatofitosis en pacientes con Sindrome
| de Down institucionalizados en la ciudad de Medellin.
I .| |

\' H | No. % |
T. mentagrophytes 12 52 i
| T. rubrum 6 26
C. albicans 4 17 |
E. floccosum il 4.3

3. Se tomaron tres biopsias, y fueron reportadas, dos como
psoriasis vulgar y una como liquen hipertréfico. (Figs. Nos. 4y 5)

B. DESORDENES DEL COMPORTAMIENTO

1. Onicofagia:

La mayoria de los pacientes con este habito se observaron
entre la segunda y tercera décadas de la vida, sin relaciéon con
su sexo.

Fig. No. 4. Psoriasis.
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Fig. No. 5. Down - Liquen Hipertréfico.

El 21.4 comprometian las urias de las manos, y en dos pacientes,
las de las manos y los pies. (Fig. No. 6)

Fig. No. 6. Down - Callosidades, onicofagia.

2. Las excoriaciones neurdticas se relacionaron en algin modo
con un comportamiento agresivo y dificultad para afrontar el
estrés, segun manifestaron sus padres, y ésto se observo en
13 pacientes, siendo el sitio preferido los pabellones auriculares,
el cuero cabelludo y las manos. (Figs. Nos. 7 y 8)

3. La dermatitis perioral es causada por la protrusion frecuente
de la lengua y la salivacién constante; se observd en 14 pa-
cientesy no estuvo relacionada con laingesta de medicamentos.
La enfermedad periodontal se presentd en cinco pacientes y
se relaciond con ingesta de hidantoinas v mala higiene oral.
(Foto 9).

4. Callosidades: Como consecuencia de friccién, traumas re-
petitivos y posiciones bizarras, se observd en 22 pacientes,
siendo mas frecuentes a nivel del dedo pulgar y region peri-
maleolar. (Figs. Nos. 10 y 11)
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Fig. No. 7. Down - Excoriaciones neuroticas.

Fig. No. 8. Down - Excoriaciones neuréticas.

C. ENFERMEDADES PECULIARES

1. Siringomas:
Estos pequerios tumores se observaron en 11 pacientes (15.7%)
y solo en parpados inferiores, con claro predominio en la
tercera década.

2. Dermatitis seborreica:
Como descamacion fina del cuero cabello y formas localizadas
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Fi

g N 9. Down - Queilitis.

Fig. No. 10. Down - Callosidades.

Fig. No. 11. Down - Callosidades.
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Fig. No. 12. Down - Blefaritis.

o petaloides, se observo en 18 (25.7%) pacientes. La blefaritis
hizo parte de este cuadro. (Fig. No. 12)

3. Queratosis pilaris:

Se encontré con una frecuencia del 25.7%, con un predominio
en el sexo masculino y sélo se observé en los brazos, sin
relacién estadistica con la edad. (Fig. No. 13)

Fig. No. 13. Down - Queratosis pilaris.

En la Tabla 4 se listan, en orden de frecuencia, las 15 dermatosis
observadas en este estudio descriptivo.

DISCUSION

El sindrome de Down o trisomia del par 21, representa la
aberraciéon cromosémica humana mas frecuente. El término
mongolismo sigue siendo objeto de gran controversia, porque
no describe el sindrome y muchos pacientes lo toman como
una ofensa.
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Tabla 4.

Acné 32.8
Dermatofitosis 328
Callosidades 314
Queratosis pilaris 25.7
Dermatitis seborreica 24.2
Onicofagia 22.8
Dermatitis perioral 214
Excoriaciones neurdticas 18.5
Foliculitis 171
Siringomas 15.7
Xerosis 10
Dario solar 10
Gingivitis 7.1
Tricotilomaria 71
Psoriasis 6.7

Su frecuencia de apariciéon aumenta con la edad de la madre
y nuestro hallazgo, de un promedio de 35.5 afios, es semejante
al de otros estudios. Si bien el sindrome no es familiar, no
encontramos antecedentes que nos hicieran pensar lo contrario.
Nos llam¢ la atencién la alta aparicion de depresion durante
el embarazo y el no deseo de éste, por parte de la madre. El
dicho médico "el hallazgo de una malformacién congénita
implica la bisqueda de otras", nos llevd a buscar su alta aso-
ciacién con cardiopatias, trastornos oculares, dentarias, dseos,
etc., encontrando resultados similares a estudios previos.

Los trastornos convulsivos, la agresividad con autoagresiones
y la conducta sicética exigian un control medicamentoso; de
ahi la alta frecuencia de ingesta de drogas hallada en estos
pacientes.

Las instituciones analizadas presentan caracteristicas locativas
y funcionales, que hacen que los alumnos que a ellas asisten,
tengan edades y condiciones socioeconémicas muy distintas.
La poblacion mayor se encontr6 en el Instituto Los Alamos.
Es logico pensar que a mayor edad es mayor la probabilidad
de enfermar, pero esto no es razéon suficiente que explique el
porqué més de la mitad de los pacientes con dermatofitosis
se encuentran en esta instituciéon. Creemos que la falta de
secado de los pies y la oclusién posactividades himedas, sean
un factor decisivo en la aparicion de esta entidad.

El acné no mostré6 comportamiento diferente en edad, sexo y
localizacién que el observado en la poblacion general.

La presencia clinica de foliculitis fue muy alta a nivel gliteo,
muslos, regiéon abdominal y la falta de estudios bacteriologicos
no nos permitié conocer el germen causal, lo que es importante
para un correcto tratamiento. Esto motiva nuevos estudios al
respecto.

Otras patologias comunes no halladas en este trabajo, fueron
la pitiriasis versicolor y el molusco contagioso, y poco frecuente
la psoriasis y la escabiosis.

Los desordenes cutaneos debidos al comportamiento fueron
los mas regularmente encontrados en los que predominaron
las callosidades, la onicofagia y las excoriaciones neurdticas.

La xerosis generalizada, la quemadura solar, el dafno actinico
temprano y la obesidad, fueron otros trastornos encontrados
y originados por la exposicién al sol frecuente, prolongada y
no controlada, por la escasez de normas dietarias y por la
falta de saciedad presente en ellos.
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Otro hallazgo importante es la presencia de queloides y cica-
trices postquemadura que demuestran la alta tasa de accidentes
en el hogar. La ingesta de medicamentos derivados de las
fenotizinas favorecen lesiones a nivel perioral, pero las halladas
por nosotros, creemos que sean debido solamente al compor-
tamiento, ya que ninguno de los pacientes afectados tenia este
antecedente.

Las enfermedades cutaneas peculiares al sindrome, como los
siringomas y la queratosis pilaris, coinciden en frecuencia y
localizacion con las encontradas en otros estudios consultados.

La variedad folicular, reportada casi en la mitad de pacientes con
sindrome de Down institucionalizados en Estados Unidos, no se
encontrd en el nuestro y fue mas frecuente la forma coman. No
encontramos Elastosis perforans serpiginosa en nuestros pacien-
tes, lo que se asemeja estadisticamente a un estudio americano
en el que se buscod especificamente esta entidad, aunque otros
informes dan una frecuencia de hasta el 20%.

La alopecia areata se encontré en un paciente, lo que no nos
permite asociarla dentro de un marco de alteraciones inmu-
noldgicas.

Finalmente, el presente estudio pretende hacer un llamado
inicial para explorar la poblacién colombiana con sindrome
de Down y conocer no sélo las caracteristicas dermatolégicas,
sino tarhbién las familiares, sicolégicas y culturales que ayuden
a estos pacientes a llevar una vida mas digna, que les permita
participar de un modo més activo en la sociedad actual.
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SUMMARY

There are no studies showing the changes and skin diseases
in patients with Down’s syndrome here in Colombia. This
prompted us to search and describe these features in a group
of such patients.The group consisted of 70 patients who at-
tended four different institutions devoted to the development
and rehabilitation of mentally retarded patients. Their clinical
histories were reviewed and thorough physical examinations
were performed. Particular attention was paid to the health
background and to the maternal age.

The most frequently found dermatoses, listed in a descending
rank are: acne. dermatophytosis,callosities, keratosis pilaris, se-
borrheic dermatitis, onychophagia, perioral dermatitis, n.erotic
escoriations (flayings), folliculitis and syringomas.
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