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trada por sonda orogástrica (SOG), presentando intolerancia ali-
mentaria y vómitos. A los 13 días de vida, por persistencia de la clí-
nica digestiva, se realiza radiografía de abdomen que muestra dila-
tación inespecífica de las asas intestinales, iniciándose tratamiento
con domperidona vía oral, 0,3 mg/kg/dosis cada 6 h. Tras presentar
una mejoría inicial, reaparece la clínica, y es cuando se realiza el
tránsito esofagogastroduodenal, objetivándose un stop a nivel del
antro. Ante la sospecha de membrana antral se estudia mediante
gastroscopia evidenciándose estenosis y dificultad para el paso
transpilórico del gastroscopio. Tras descartarse la sospecha diag-
nóstica de membrana antral y pensando entonces en una compre-
sión extrínseca, se lleva a cabo estudio ecográfico que muestra una
estenosis hipertrófica del píloro (fig. 1). El paciente es intervenido a
los 28 días de vida mediante piloromiotomía extramucosa según téc-
nica de Ramsted. Es a partir de este momento cuando se produce
una mejoría clínica digestiva con tolerancia adecuada a volúmenes
de LM cada vez mayores. Nuestro paciente fue dado de alta a los
45 días de vida con un peso de 2.900 g (p < 3) pero con un buen es-
tado general y asintomático. Durante el seguimiento hasta los 4 me-
ses de vida los controles analíticos han sido normales, con curva
pondoestatural ascendente.

El motivo de la presentación de este caso es el hecho de no
haber encontrado ningún caso publicado hasta la fecha de la
asociación entre estenosis hipertrófica de píloro y gastrosquisis,
además de querer dejar patente a través de nuestra experiencia
que a pesar de que estos pacientes de forma casi constante pre-
sentan problemas de intolerancia alimentaria como consecuen-
cia de la propia cirugía abdominal y de la hipoperistalsis secun-
daria a la inflamación de la pared intestinal producida por el
efecto irritante del líquido amniótico, no debemos olvidar la
posibilidad de otros defectos intestinales asociados, que por su
rareza pudieran pasar inicialmente desapercibidos y fueran los
responsables de una clínica demasiado prolongada tras haberse
realizado la corrección quirúrgica tal y como ocurre en nuestro
caso.
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Pitiriasis liquenoide
y varioliforme aguda
(enfermedad
de Mucha-Haberman)

Sr. Editor:

La pitiriasis liquenoide (PL) es una dermatosis adquirida, idio-
pática e infrecuente que fue descrita en 1894 por Neisser1 y Ja-
dassohn2. En base a las diferencias morfológicas de sus lesio-
nes y no al curso del proceso, se distinguen clásicamente dos
formas clínicas: aguda y crónica.

La PL aguda, fue diferenciada de la forma crónica, por Mu-
cha en 19163, y denominada con el nombre de pitiriasis lique-
noide y varioliforme aguda (PLEVA) por Habermann en 19254,
por ello también se conoce como enfermedad de Mucha-Ha-
bermann. Puede presentarse en la infancia, y se caracteriza por
la presencia de numerosas lesiones eritematodescamativas y va-
riceliformes que se acompañan en ocasiones de clínica general
(fiebre, astenia, lesiones úlcero necróticas, etc.). Es de curso be-
nigno y autolimitado y evoluciona hacia la curación dejando ci-
catrices varioliformes hiperpigmentadas.

La PL crónica o enfermedad de Juliusberg5 es una erupción
cutánea generalizada descamativa, sin necrosis ni cicatrización
que puede persistir durante años y que en general cursa sin
sintomatología sistémica.

Figura 1. Imagen ecográfica de estenosis hipertrófica de
píloro.
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Muchos pacientes desarrollan cuadros intermedios entre am-
bas formas de PL, siendo en la actualidad consideradas como
dos polos de un mismo proceso cutáneo.

Presentamos el caso de una niña de 4 años de edad, sin antece-
dentes familiares de interés, fruto de una primera gestación a térmi-
no y parto eutócico, que acudió a nuestra consulta para la valora-
ción de una erupción cutánea de comienzo brusco, de 15 días de
evolución y localizada en cara, tronco y extremidades. Dicha erup-
ción era completamente asintomática y se había precedido de un
episodio de febrícula y astenia. Su madre no refería tratamientos
médicos. A la exploración física presentaba numerosas pápulas li-
quenoides eritematoedematosas de predominio en tronco y en ex-
tremidades, aunque también se ve afectada la cara, de diámetro
comprendido entre 0,5 y 1 cm (fig. 1). Algunas de estas lesiones es-
taban recubiertas por escamas adheridas y otras por costras necróti-
cas (fig. 2). El resto de la exploración física fue compatible con la
normalidad.

Los estudios analíticos realizados (hemograma, bioquímica san-
guínea, sedimento de orina) fueron normales. La serología frente a
micoplasma, citomegalovirus y virus de Epstein-Barr y toma de mi-
cología resultaron negativas. La biopsia tomada de una lesión en
glúteo izquierdo puso de manifiesto una hiperqueratosis paraquera-
tósica con infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario de predominio
perivascular.

Una vez realizado el diagnóstico se pautó tratamiento con eritro-
micina a dosis de 40 mg/kg/día durante 3 meses, obteniéndose la re-
misión completa de las lesiones. En la actualidad sólo presenta leu-
codermas residuales y alguna cicatriz varioliforme.

La PLEVA es una enfermedad muy poco frecuente clasificada
dentro del grupo de las parapsoriasis. Su etiología permanece
aún desconocida, aunque la hipótesis más aceptada sugiere una
reacción de hipersensibilidad frente a un microorganismo, de-
bido a la observación de brotes epidémicos, a la respuesta en
muchos casos al tratamiento antibiótico y a la presencia de una
posible lesión vascular mediada por inmunocomplejos. También
se ha relacionado con otros agentes infecciosos como agentes
virales6, infecciones estreptocócicas de vías respiratorias altas,
toxoplasmosis adquirida7, infección por VIH8 con el consumo
de diferentes productos químicos o con la exposición a deter-
gentes e insecticidas.

La erupción cutánea, que suele ser la primera manifestación
de la enfermedad aunque puede estar precedida de febrícula,
malestar general y artralgias, se caracteriza por múltiples lesio-
nes papulosas eritematoedematosas, de color violáceo con des-
camación que evolucionan primero a vesículas que se rompen y
dejan erosiones costrosas, y luego a necrosis central. Después
de varias semanas y de forma espontánea, pueden dar lugar a
cicatrices varioliformes hiperpigmentadas. Las exacerbaciones
agudas son frecuentes y la enfermedad puede cursar con brotes
durante varios años9,10. Estas lesiones a veces producen un leve
picor o quemazón, y se distribuyen en tronco, muslos y el tercio
superior de los brazos respetando en general las palmas y plan-
tas y el cuero cabelludo. Típicamente se describe como una en-
fermedad benigna, pero se han descrito casos graves en adultos
y en niños que asocian una fiebre muy elevada11,12.

Gelmeti et al13 clasifican la PLEVA en tres variedades con di-
ferente evolución temporal: la forma difusa, que afecta a toda la
superficie corporal, la forma central que afecta al cuello, tronco
y parte proximal de la extremidades, como en nuestro caso y la
forma acral o periférica, que se ha intentado relacionar con un

peor pronóstico pero sin que por el momento se haya confir-
mado.

El estudio dermopatológico pone de manifiesto la presencia
de infiltrados inflamatorios linfocitarios perivasculares en dermis
superficial, con exocitosis epidérmica de estos linfocitos y esca-
mas paraqueratósicas con acumulación de células inflamatorias
entre las diferentes capas. Los estudios con inmunofluorescencia
demuestran depósitos perivasculares y yuxtaepidérmicos de IgM
y C3, a pesar de ello, la PLEVA no es considerada como una
vasculitis ya que no hay fibrina ni fenómenos trombóticos en el
interior de los vasos. La presencia de linfocitos supresores y de
células de Langerhans sugiere que pueden ser importantes los
mecanismos inmunológicos. Debido a estos infiltrados linfoides
se consideraba en la actualidad como un proceso linfoprolifera-
tivo y no un proceso inflamatorio.

Su diagnóstico no es fácil, por su escasa frecuencia no se sos-
pecha clínicamente. Requiere plantearse un diagnóstico dife-
rencial con otras entidades como la pitiriasis rosada, la psoriasis

Figura 1. Erupción de elementos papulovesiculosos y pa-
pulonecróticos distribuidos de forma difusa por
todo el tronco.

Figura 2. Detalle de las lesiones papulonecróticas loca-
lizadas en región abdominal. Se observan las
pápulas liquenoides cómo están cubiertas por
escamas adherentes con un collarete descama-
tivo.
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en gotas, los exantemas virales (fundamentalmente con la vari-
cela debido al aspecto polimorfo de las lesiones), las reaccio-
nes medicamentosas y otras dermatosis eccematosas14.

El tratamiento de la PLEVA es bastante limitado y debido a
que su etiología es aún desconocida, no existen unas pautas es-
tablecidas, además es difícil de evaluar la respuesta obtenida tras
la instauración del mismo debido a su carácter autorresolutivo9.
Es de elección la PUVA terapia, sin embargo la disponibilidad de
las cabinas de UVA es limitada y la exposición a rayos UVA en
menores es cuestionable por sus riesgos carcinogénicos. Como
alternativa se han utilizado la corticoterapia oral (prednisona o
deflazacot a dosis < 0,6 mg/kg/día), la antibioterapia sistémica
(eritromicina en los niños más pequeños y minociclina o tetra-
ciclinas en los niños que hayan alcanzado la madurez dental)
propugnada como tratamiento de elección en menores15. El me-
totrexato es muy eficaz pero se reserva para las formas más agu-
das y recurrentes de la enfermedad10.

Concluimos que es necesario un correcto enfoque diagnósti-
co y terapéutico de esta entidad clínica, para lo cual es preciso
la valoración conjunta de pediatras y dermatólogos.
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Dolor lumbar y de miembros
inferiores con rechazo 
de la deambulación como
modo de presentación de
síndrome de Guillain-Barré

Sr. Editor:

El síndrome de Guillain-Barré (SGB) es una polineuropatía
aguda inflamatoria, desmielinizante y progresiva, siendo la cau-
sa más frecuente de polineuropatía en la edad pediátrica, con
una incidencia entre 0,5 y 1,5/100.000 en la población menor de
18 años1,2. Su forma de presentación clásica es mediante debili-
dad progresiva de varios miembros, junto con arreflexia, nor-
malmente de forma simétrica, y en ocasiones asociando leves
signos de afectación sensitiva, pares craneales o disfunción au-
tonómica. El diagnóstico se apoya en hiperproteinorraquia sin
hipercelularidad en líquido cefalorraquídeo (LCR), y en los es-
tudios electrofisiológicos, que demuestran la neuropatía aguda. 

Presentamos un caso de presentación atípica de SGB, en el
que predominaba el dolor en espalda y miembros inferiores so-
bre la debilidad muscular.

Varón de 3 años, previamente sano, que inicia dolor lumbar y de
miembros inferiores que le dificulta la deambulación. Afebril. En la
exploración practicada en su Centro de Salud a los 5 días de inicia-
do el cuadro el paciente se mostraba irritable con dolor a la exten-
sión y rotación de ambos miembros inferiores y flexión cervical an-
terior (signos meníngeos). La movilidad estaba conservada en los
4 miembros. No presentaba signos de inflamación articular, siendo
los reflejos miotáticos difíciles de valorar por la resistencia del pa-
ciente a la exploración. Resto de exploración física normal. Es remi-
tido al hospital de referencia para completar evaluación diagnóstica
y tratamiento. Durante su ingreso el dolor se incrementó, imposibili-
tando la bipedestación y se objetivó la ausencia de reflejos mio-
táticos en miembros inferiores. Se practicaron las siguientes explo-
raciones complementarias: hemograma y bioquímica en valores
normales; RM medular: engrosamiento distal medular, con captación
de contraste de la cola de caballo y las raíces nerviosas; LCR: pro-
teínas 140,5 mg/dl; glucosa 65,9 mg/dl; células 5/�l (100% linfoci-
tos). El electromiograma fue compatible con neuropatía sensitivo-
motora, con disminución de la velocidad de conducción motora en


