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CASO CLINICO
Linfoma tipo hidroa vacciniforme en Pediatria
Hidroa vacciniforme type lymphoma in Pediatrics

Regina Beatriz Espinola Espinola', Alba Raquel Salinas?, Antonio José Guzman Fawcet’, Maria Gloria Mendoza de Sanchez*,
Luis Fabian Celias*, Gloria Celeste Samudio Dominguez®

RESUMEN

Se presenta caso de mujer de 14 afios que consultd por ulceras orales y lesiones cutaneas de tipo vesicular, papular y
algunas con evolucion a Ulcerocostras de centro necrotico, hemorragico y de variadas formas y tamaiios, distribuidas
principalmente en areas fotoexpuestas como rostro y extremidades superiores e inferiores. La anatomia patologica con-
firm¢ linfoma tipo hidroa vacciniforme atipico, considerado primer caso descrito y publicado en Paraguay.

Palabras claves: linfoma hidroa vacciniforme atipico, fotosensibilidad, virus Ebstein Barr

ABSTRACT

A 14 year old female consulted with oral ulcers and skin lesions like vesicles and papules, some of them are ulcers
and crusting with a necrotic and hemorrhagic center, the shape and size of every lesion is different, mainly they are
presented in sun-exposed areas like the face, arms and legs. The histopathological finding confirms the atypical hidro
vaccinifome-like lymphoma, considered first report and published in Paraguay.
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INTRODUCCION

El hidroa vacciniforme es una fotodermatosis rara, de etiologia ain desconocida, que se inicia mas frecuentemente en
edad pediatrica, caracterizada por la aparicion recurrente de papulovesiculas o vesiculas en areas de piel expuesta al
sol, que al curar deja cicatrices. El factor desencadenante es la luz solar, especificamente los rayos ultravioleta (UV).
Existen dos formas de presentacion, el hidroa vacciniforme tipico y el like'.

El hidroa vacciniforme tipico o forma clasica benigna esta claramente asociado con la exposicion solar. El paciente pue-
de presentar caracteristicamente papulas eritematosas y vesiculas con predominio en piel expuesta a la luz; esta variante
suele dejar como secuela de su evolucion cicatrices varioliformes. Por lo habitual no hay sintomas generales, disminuye
con la edad y usualmente remite en la adolescencia.

La forma severa o atipica, llamada también linfoma hidroa vacciniforme like, se distingue por lesiones en zonas expuestas y
no expuestas a la luz solar, cursa con gran afectacion al estado general. Esta variante es ahora conocida como asociada con la
infeccion cronica por el virus de Epstein-Barr (EBV). Es una enfermedad con afectacion multisistémica, gran potencial maligno
y no relacionada con exposicion luminica, que puede evolucionar de manera frecuente a un linfoma monoclonal de células T?3.
Se manifiesta con edema facial y brotes recurrentes de papulas y nodulos infiltrados y eritematosos, vesiculas, ampo-
llas, Glceras y costras que dejan cicatrices varioliformes. Predomina en cara, el dorso de manos, brazos, piernas y en
zonas expuestas y no expuestas a la luz; se acompafa de fiebre, astenia, pérdida de peso, hepatoesplenomegalia y ade-
nomegalias. En algunos pacientes se ha reportado hipersensibilidad a las picaduras de insectos.

El diagnostico diferencial debe realizarse principalmente con el grupo de las porfirias hepatocutaneas, entre ellas, la
protoporfiria eritropoyética y con erupcion polimorfa luminica, prurigo actinico y lupus eritematoso bulloso*.
Presentamos aqui la descripcion del primer caso en el Paraguay de hidroa vacciniforme like en paciente pediatrico.
PRESENTACION DE CASO

Paciente de sexo femenino, de 14 afios de edad, procedente de zona urbana, de medio socioecondmico bajo, sin antece-
dentes familiares y de fotosensibilidad de importancia para la patologia actual, consulta por lesiones en piel, de inicio
insidioso, curso progresivo, en brotes, de 4 meses de evolucion, que no cedié a ningln tipo de terapia. Tres meses an-
tes, habia presentado ulceras orales, que comprometian severamente la alimentacion, motivo por el cual se hospitalizo
durante una semana. Al momento del ingreso presentaba edema facial importante, con afectacion especial palpebral
bilateral con coloracion violacea, impidiéndose la apertura ocular (Fig. 1). También tenia lesiones cutdneas de tipo
vesicular, papular y algunas con evolucion a tlcerocostras de centro necrético, hemorragico y de variadas formas y
tamafios, distribuidas principalmente en areas fotoexpuestas como rostro y extremidades superiores e inferiores. En la
mucosa yugal presentaba multiples ulceras no dolorosas, menores de 0,5 centimetros (Fig. 2). En el tronco (cara anterior
y posterior) y en la region proximal de brazos y muslos libres de lesiones (lo que cual coincidia con areas cubiertas) (Fig.
3). no presentaba lesiones. Habia lesiones cicatrizales hipo e hiperpigmentadas en zonas acrales (Fig. 4).
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Fig. 2. Ulceras orales en cara yugal de labios.
Ambos labios muy edematosos.

Fig. 1. Edema facial, mas importante en
parpados, de color violaceo.
Lesiones costrosas de fondo necrético.

Fig. 4. Lesiones antiguas hipo e hiperpigmentadas
lesiones cutaneas. en miembros inferiores.

Al examen fisico se palp6 higado a 4 centimetros del reborde costal derecho. Llamaba la atencion un retraso pondo esta-

tural, con un indice de Tanner de 1. El motivo de su ingreso fue con el diagndstico de una probable infeccion bacteriana

cutanea diseminada, tratada con vancomicina y ceftazidime durante 48 horas. Al no existir mejoria se realizo biopsia de

piel, por la sospecha clinica de un hidroa vacciniforme like.

A los 5 dias y por permanecer los cultivos negativos, se decide retiro de antibioticos. Ocho dias después de su internacion,

y sin recibir un tratamiento especifico, se observaba mejoria parcial y espontanea del cuadro clinico, probablemente por

permanecer la paciente en sala de internacion sin exposicion a la luz solar (Fig. 5).

Fig. 5. Mejoria parcial a los 8 dias del ingreso.
Exdmenes complementarios realizados durante su internacion mostraron hemograma con gldbulos blancos de 13.800/
mm?, con 80% de polimorfonucleares, hemoglobina 10 gr/dL, plaquetas 220.000/uL. Enzimas hepaticas: LDH 410 UI/L*,
GOT 124 UI/L*, GPT 145 UI/L* FA 550 UI/L, bilirrubina total 0,8 mg/dL. Tiempo protrombina: 75% de actividad, TTPA:
36 segundos, fibrindgeno 230 mg/dL. Perfil renal: urea 16 mg/dL, creatinina 0,35 mg/dL, glicemia 80 mg/dL, electrolitos
-38 -




Espinola Espinola y cols. Linfoma tipo hidroa... Rev Nac (Itaugua) 2015, 7(1): 37-40

normales, proteinas totales 4,8 gr/dL, albimina 2 gr/dL. VDRL no reactivo. PCR inferior a 6 mg/L. Perfil colagénico:
ANA negativo, Anti DNA negativo, ANCA-C y ANCA-P negativos. Complementos: C3 80 mg/dL, C4 50 mg/dL. Test de
Coombs positivo*. Elisa para HI'V negativo. Orina simple con leucocituria y proteinas presentes y significativa®. Anticuer-
po contra capside viral IgM contra EBV positivo*. (*analisis alterados)

El estudio histopatoldgico informo6: epidermis ulcerada; en dermis superficial y media se observé infiltrado de linfocitos
pequefios a medianos, de distribucion perivascular y perianexial. En otro fragmento se observa infiltrados superficiales
y profundos mas densos, de distribucion perivascular y perianexial, constituido por linfocitos de tamafio pequefio a me-
diano, algunos con tendencia a la angiocentricidad y otros por zonas mostrando cierto grado de pleomorfismo nuclear.
Estos hallazgos son compatibles con el espectro de procesos linfoproliferativos asociados a EBV, compatible con lo que se
denomina hidroa vacciniforme atipico. (Fig. 6, 7 y 8)

Un mes después del alta, y corroborandose el nulo cumplimiento de las indicaciones de seguimiento y tratamiento, ingresa
la paciente a terapia intensiva, emaciada y con sindrome hemofagocitico incontrolable, el cual desencaden6 su deceso.
DISCUSION

El linfoma tipo hidroa es un linfoma cutaneo primario de células T/NK que se presenta de manera infrecuente®>. También
se la ha denominado a lo largo de los afios como hidroa maligno, linfoma cutaneo angiocéntrico similar a hidroa o panicu-
litis vasculitica edematosa cicatricial. Comparte con el hidroa vacciniforme clasico la afectacion dérmica-epidérmica, con
la presencia de papulovesiculas o vesiculas recurrentes en areas de piel expuesta al sol. Estas lesiones se resuelven dejando
cicatrices varioliformes.

Se presenta en general en individuos de piel blanca y en hasta 25% de casos, existe algiin antecedente familiar de fotosensi-
bilidad>”. El hidroa vacciniforme, variedad linfoma (HVL) se presenta con afectacion extracutanea y es de mal prondstico,
con pocas probabilidades de sobrevida.

En nuestra paciente, al inicio, no se pudo clasificar como HVL debido al buen estado general, aunque la afectacion hepa-
tica establecio la fuerte sospecha de que podria evolucionar a esta ultima entidad. Su fototipo cutaneo correspondia a un
tipo III, no habia antecedentes de importancia en su familia, lo cual no descartaba la posibilidad de padecer esta entidad.
En nuestro caso, ademas de las lesiones tipicas cutdneas y mucosas, llamaba la atencion el agrandamiento de otros 6rga-
nos como el higado y bazo, ambos por encima de los limites considerados normales para la edad, lo que hizo sospechar la
presencia de un HVL, término como se conoce la forma potencialmente maligna de esta entidad*’. Es definida como una
nueva entidad caracterizada por compartir algunas similitudes clinicas de HV, pero con compromiso del estado general,
afeccion extracutdnea y la presencia de ulceras grandes, tanto en areas expuestas al sol como en zonas no expuestas. Esta
misma entidad ha sido llamada por algunos autores como paniculitis vasculitica edematosa cicatriza' (PVEC)*". En con-
traste con lo reportado en la literatura, nuestra paciente no presentaba muchas lesiones en zonas cubiertas al sol, lo cual
no descartaba el hecho de que podria tratarse de un HVL. Apoyamos su diagnoéstico debido a la afectacion hepatica, con
agrandamiento de dichos 6rganos y con elevacion de las enzimas hepaticas.

El diagnostico diferencial debe realizarse principalmente con las porfirias hepatocutaneas, incluidas la protoporfiria eritropo-
yética, erupcion polimorfa luminica, prurigo actinico y lupus eritematoso bulloso. La enfermedad de Begeth también podria
formar parte de dichos diagnosticos diferenciales®'®. En la HV los valores de porfirinas tanto en orina como a nivel de los
eritrocitos son normales. Los anticuerpos antinucleares y la inmunofluorescencia directa también suelen ser negativos.

El diagnostico definitivo estd dado por la anatomia patologica, donde se pueden observar hallazgos de espongiosis que

precede a la vesiculizacion, degeneracion reticular del epitelio, necrosis de queratinocitos y con ulceraciones posteriores.
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En dermis superior y media, el infiltrado mononuclear peri-vascular es bastante tipico. Este infiltrado contiene gran canti-

dad de células T que expresan moléculas citotoxicas como el Ag 1y la granzima BS5.

A la histopatologia, la epidermis puede presentar degeneracion y necrosis, infiltrado nodular denso en dermis conformado

por linfocitos de mediano tamafio y nicleos hipercromaticos. En algunos casos el infiltrado suele ser es angiocéntrico y

angiodestructivo. También puede haber vasculitis septal o lobulillar’”. Los hallazgos anatomo patologicos de la paciente

concuerdan con lo reportado en la literatura.

En nuestro caso se tomaron tres muestras de piel para el estudio histopatologico; se encontraron los hallazgos tipicos en

una sola, lo que debe reforzar la conducta de extraer varias muestras para el estudio de estos casos, para asi aumentar las

posibilidades de realizar el diagndstico histopatologico correcto.

En las pruebas de inmunohistoquimica, los marcadores de linfocitos T (CD3, CD45R0) son positivos; el CD30 es positivo

en 10% a 40% de casos y algunas veces el CD56 es también positivo''.

Esta entidad suele estar fuertemente asociada a infeccion cronica con el virus de Ebstein Barr'>'4. Esto Gltimo se corrobord

por serologia en nuestra paciente, y al mismo tiempo, los hallazgos histoldgicos fueron sugestivos del involucramiento del

virus en el cuadro de la paciente.

La mortalidad de esta enfermedad es alta, debido a que el tratamiento es poco efectivo y las recaidas son frecuentes.

Enuna serie peruana de 16 casos se encontr6 una mortalidad del 50%, sobre todo en casos con compromiso extracutaneo,

con hepatoesplenomegalia y/o linfadenopatia regional®!"!2,

Estos pacientes fallecen usualmente por complicaciones infecciosas, coagulacion intravascular diseminada y sindrome

hemofagocitico; este ultimo sindrome fue el que ocasiono el deceso de nuestra paciente.
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