Localizador: 18020

Palabras clave:
Exantema, infancia,
enfermedad rara.

Keywords:
Exanthem, chilhood,
rare disease.

* Médico tratante Especialista
en Dermatologia. Méster

en Tricologia y Trasplante
Capilar. Hospital Alfredo
Noboa Montenegro,
Guaranda-Ecuador.

* Médico Especialista en
Dermatologia. Tutora del
Postgrado de Dermatologia
del Instituto Superior de
Postgrado, Universidad
Central, Quito-Ecuador.

& Médico tratante Especialista
en Pediatria. Hospital
Pediétrico Baca Ortiz, Quito-
Ecuador.

Conflicto de intereses:
Ninguno.

Recibido:
18/Marzo/2018.
Aceptado:
08/Abril/2019.

Medicina Cuténea

Ibero-Latino-Americana

Exantema periflexural asimétrico de la
infancia: evolucion de un caso clinico

Asymmetric periflexural exanthem of childhood: evolution of a clinical case
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Resumen

El exantema periflexural asimétrico de la infancia es una pato-
logfa infrecuente, poco conocida, autolimitada y escasamente
descrita. A pesar de que fue definida hace mds de cinco
décadas, existen escasos reportes e investigaciones sobre el
tema. Presentamos una nifia de un afio y seis meses de edad,
quien presenta erupciones pruriginosas limitadas al hemitorax
derecho; se describe la evolucién natural de la enfermedad
desde su diagndstico hasta la resolucién completa del cuadro.

INTRODUCCION

| exantema periflexural asimétrico de la infan-

cia es un sindrome clinico sin un factor des-
encadenante o precipitante obvio, se caracteriza
por la aparicién aguda de una erupcién unilateral
maculopapular, escarlatiniforme o eccematosa
que inicia en las axilas y/o las ingles, y se extiende
hacia el tronco y las extremidades. La erupcién
puede ser pruriginosa, y a menudo se expande de
forma centrifuga hasta llegar a ser bilateral al final
del curso de la enfermedad.” La causa por la que
la afeccion prefiere una localizacion anatémica
asimétrica y unilateral es inexplicable, lo que le
confiere un cuadro clinico muy caracteristico.

El término exantema periflexural asimétrico
de la infancia (APEC, por sus siglas en inglés) fue
acufado por Taeib y colaboradores,* para re-
presentar exantemas similares que fueron des-
critos inicialmente bajo los epigrafes de «nuevo
exantema papular de la nifiez» y «exantema
laterotoracico unilateral de los nifos». Desde
su descripcién, en 1959, se han reportado en la
literatura alrededor de 300 casos. La poca fre-
cuencia con la que se comunica esta patologia
se ha relacionado con el escaso conocimiento
acerca de la enfermedad.?

AsstracT

The asymmetric periflexural exanthem of childhood is an
infrequent pathology, unknown and scarcely described; although
it was defined more than five decades ago, there are few reports
and research on the subject, which is why its ethiopathogenesis
is still unknown, and its diagnosis is challenging. However, the
clinical characteristic of the disease, its evolution and its self-
limited property allows it to be recognized. We present a case
report in a girl of one year and six months of age and her weekly
evolution until her self-limitation.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de un ano y seis meses de
edad con antecedente de displasia de cadera
congénita resuelta quirdrgicamente. Hace tres
semanas y sin causa aparente alguna, presenta
lesiones en regién axilar y pectoral derecha que
se irradian al hemitérax derecho acompafado
de prurito y malestar general.

Al examen fisico se evidencia una dermatosis
en hemit6rax superior derecho que abarca re-
gi6n escapular, cara lateral toracica y region pec-
toral constituida por una erupcién monomorfa
unilateral conformada por mltiples papulas de
2 a3 mm, que confluyfan en placas eritematosas
de bordes difusos y disposicién lineal, escasas
placas anulares en térax anterior, y algunas pa-
pulas y placas eritematosas aisladas en abdomen
y extremidad superior derecha (Figura 1Ay B);
sin adenopatias cervicales o inguinales, ni toma
del estado general de la paciente.

Se realizé estudio histopatolégico que repor-
ta acantosis epidérmica leve con ocasionales
células disqueratésicas y grupos de células de
Langerhans, en la dermis presenta infiltrado
perivascular y de interface que exocita a la
epidermis, rodea las glandulas ecrinas e infiltra
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Figura 1: Ay B) Erupcién papular eritematosa lineal y anular dispersa en
hemitorax derecho y torax anterior a las tres semanas de evolucion.

el epitelio infundibular (Figura 2) datos compatibles con
exantema unilateral laterotordcico.

Se inicié tratamiento sintomatico con emolientes y
observacién semanal. A la cuarta semana se evidencia
disminucién del eritema y mayor descamacion (Figura 3A
y B); a la sexta semana, las lesiones habian desaparecido
completamente prevaleciendo xerosis en el sitio afectado
(Figura 4) y sin cambios cutdneos residuales. La evolucién
de la enfermedad, benigna y autolimitada, se correlaciona
con los reportes de la literatura.

DISCUSION

El exantema unilateral tordcico fue descrito inicialmente por
Lauren 1962,* en ese mismo afo Brunner y colegas lo definen
como «nuevo eritema papular de la infancia». Hjorth y su equi-
po, en 1967 ° describen una enfermedad con caracteristicas si-
milares bajo el nombre de «sindrome Gianotti-Crosti-erupcion
papular de la infancia». Luego, en 1992, Bodemer y de Prost’
describen 18 casos y lo denominan «exantema laterotoracico
unilateral de la infancia», basados en la localizacién comin
de aparicién y sugieren su probable causa viral; mientras que
Taieby su equipo,® en 1993, al observar que no siempre afecta
de forma unilateral y que podia incluso involucrar a las extre-
midades inferiores, proponen utilizar el término «exantema
periflexural asimétrico de la infancia (APEC)».>°

Se han reportado aproximadamente 300 casos en la
literatura; sin embargo, la mayoria de los autores coin-
ciden en que la falta de diagnéstico se relaciona con el
desconocimiento de la enfermedad."

Se presenta en lactantes y preescolares de entre uno y
cuatro anos de edad, se encuentra con mayor frecuencia en
mujeres con relacién 2:1, y predominio en infantes con piel
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clara. Se observa en cualquier época del ano, con predomi-
nio en primavera e invierno. Pocos casos han sido reportados
en adultos' y de forma excepcional en el embarazo."

El cuadro tipico inicia con un nifio sano, usualmente
precedido por un prédromo de sintomas respiratorios
superiores o digestivos; puede existir adenopatfas y alza
térmica leve a moderada, posterior a lo que presenta stbi-
tamente un exantema de papulas monomorfas aplanadas
eritematosas de 1-3 mm de didmetro, de aspecto morbi-
liforme, escarlatiniforme o eccematoide. Se han descrito
patrones reticulares, anulares, con escoriaciones, vesiculas,
lesiones purpricas aisladas o confluentes en placas.

Figura 2: Acantosis con células disqueratosicas ocasionales y células
de Langerhans, en dermis superior infiltrado perivascular y de interface
que exocita hacia epidermis, rodea las glandulas ecrinas e infiltra el
epitelio infundibular.

Figura3: Ay B) 4 las cuatro semanas de evolucion: lesiones acentuadas,
se evidencia el compromiso de region abdominal y torax anterior
derecho respetando el lado contralateral.
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Figura 4: 4 las cinco semanas de evolucion: ausencia de lesiones.

Inicia en una axila o en la cara lateral del hemitérax,
después se extiende en forma centrifuga al brazo ipsilateral,
flanco y muslo. Puede comprometer el lado contrario después
de ocho o 15 dias, aunque siempre afecta més a las primeras
regiones. La erupcion tiene la particularidad de respetar la
cara, manos y pies.> En muy raras ocasiones se generaliza.

En la primera semana de la enfermedad, la erupcién se
disemina centrifugamente desde el térax y puede volverse
bilateral o generalizada. A pesar de la diseminacién, las
papulas continGian asimétricas, con mayor compromiso
de la region originariamente afectada. Pasada la primera
semana, las lesiones pueden parecer més escarlatiniformes,
morbiliformes o0 eccematosas. Hacia la tercera semana, las
lesiones rosadas se resuelven y dejan solamente piel seca
residual. La erupcién resuelve, espontdneamente, entre
las tres y seis semanas sin dejar secuelas.™

Mejia Rodriguez y su grupo'" clasifican clinicamente el
curso de las lesiones en cuatro fases:

1. Eccematosa: lesiones iniciales en axila y cara lateral del torax.

2. Coalescente: cuando se extienden a tronco y extremidades
proximales, separadas por dreas de piel de aspecto normal.

3. Regresion: las lesiones iniciales desarrollan un centro
gris hiperpigmentado.

4. Descamativa: presencia de escama fina residual que se
resuelve con el tiempo.

La mayoria de los nifios se presentan asintomaticos,
aunque en la mitad de los casos se observa prurito leve a
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moderado. Puede presentarse con linfadenopatia locali-
zada en el drea de inicio del exantema.

Se ha sugerido que la APEC, por su relacién temporal en
75% de los casos con prédromos como rinitis, fiebre y diarrea,
podria estar relacionada con una causa viral." Los virus que
han sido implicados son la parainfluenza 2 y 3, el adenovirus,
parvovirus B19,' citomegalovirus, virus de Epstein Barr'” y
existen casos reportados de herpes virus 7."® Sin embargo, el
origen de esta erupcion sigue siendo desconocido, a pesar de
la bisqueda activa de una causa infecciosa.'* Una mutacion
postcigética en una etapa temprana de la embriogénesis
que hace que los queratinocitos de un lado del cuerpo sean
mas reactivos a los agentes infecciosos, podria explicar el
predominio unilateral de la erupcion.?'

El diagndstico es basicamente clinico, ya que hasta la
fecha no hay técnicas diagndsticas especificas que co-
rroboren la enfermedad. En los eximenes de laboratorio
presenta una ligera elevacién de la velocidad de sedimen-
tacién globular.”

Considerando el carécter autolimitado de la entidad,
el estudio histopatoldgico es poco usado e inespecifico:
se observa una dermatitis de interfaz mononuclear leve a
moderada, con algunos queratinocitos necréticos y apopté-
ticos, y un infiltrado dérmico mononuclear predominando
linfocitos T con predominio de células T CD4+, mezclado
con escasos linfocitos B. El infiltrado es esencialmente dér-
mico, con un claro predominio alrededor de las glandulas
sudoriparas desde el acrosiringio hasta la glandula sudori-
para en espiral, con una afectacién menos pronunciada
alrededor de los vasos sanguineos y los foliculos pilosos.??

No existe un tratamiento especifico y el manejo basica-
mente es sintomatico, con antihistaminicos y emolientes.
Los esteroides de baja potencia proporcionan una minima
o nula respuesta, por lo que no se justifica su uso."

CONCLUSIONES

La importancia del reconocimiento temprano de este
exantema es para impedir la exhaustiva labor de investiga-
cién y el uso de recursos de uso rutinario para establecer
un diagnéstico en erupciones atipicas; asimismo, una
definicion precisa de la enfermedad permite disminuir la
ansiedad del paciente y sus familiares.
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