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RESUMEN SUMMARY

La hidroa vacuniforme es una rara Hydroa vacciniforme is a rare idiopathic photodermatosis
fotodermatosis idiopatica de curso crénico- with a chronic relapsing course, especially during the
recidivante, especialmente durante los meses de summer months beginning in childhood, to disappear into
verano que comienza en la nifiez, para adolescence. It is characterized by the repeated
desaparecer hacia la adolescencia. Se occurrence of papulovesicles covered by hematic scabs

caracteriza por la aparicidon repetida de papulo-  on the photo exposed skin, that leave permanent
vesiculas, cubiertas por costras hematicas enla  varioliform scars. A classic benign presentation and
piel fotoexpuesta, que van dejando cicatrices another severe and malignant form with lymphocytic
varioliformes permanentes. Se describe una infiltration are described.

presentacion clasica estival de naturaleza

benigna y otra grave, vinculada con infiltracion

linfocitica maligna.
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INTRODUCCION

Descrita originalmente por Bazin en 1862, la hidroa vacciniforme, del griego “hydor”, agua y del latin
“vaccinum”, por la peculiar tendencia a la curacion con cicatrices deprimidas, centro-umbilicadas. Es
una infrecuente fotodermatosis, crénica, de causa desconocida, propia de la poblacion infantil (80%
de los casos) con discreto predominio en varones, que tiende a la remisién natural hacia la
adolescencia. Las exacerbaciones lesionales observadas frecuentemente durante el verano, suelen
aparecer 8 a 12 horas después de la exposicion solar, responsabilizando a las fracciones UVA 'y
menos a la UVB en mas del 50%, frente a las pruebas de foto provocacion. Mc Grae y Perry en 1963,
evaluaron a 29 pacientes con el diagndstico clinico de hidroa vacciniforme, determinando que los
niveles de porfirinas urinarias resultaron normales; anteriormente se confundia con las porfirias. De
manera caracteristica se describe la forma estival, con cuadros de sensibilidad luminica de leve a
moderada intensidad, cuya respuesta inflamatoria muchas veces relacionada a la dermatitis atépica
(25% de los pacientes), no deja secuelas cicatrizales mayores. Ruiz-Maldonado y col en 1995,
describieron una presentaciéon mas grave y extensa vinculada con trastornos linfo proliferativos de
células T, denomindandola paniculitis vasculitica cicatrizante edematosa con “potencial maligno”. Se
la ha asociado también a una infeccion latente por virus de Epstein-Barr 1234268

CASO CLINICO

Se recibe en el Servicio de Dermatologia del Hospital para el Nifio, del Instituto Materno-Infantil del
Estado de México, a un nifio de 9 afios de edad con la sospecha diagndstica de dermatitis-prurigo
solar, parcialmente controlado con foto protectores desde hace dos afios. A la exploracidn fisica se
evidencia una dermatosis en la cabeza afectando la frente, mejillas, puente nasal, puntas nasales y
menton, asi como, el aspecto dorsal de antebrazos, manos y dedos, respetando las zonas corporales
cubiertas. Refiere sensacion pruriginosa e incluso ardorosa tras la exposicién luminica y la
consecuente agudizacion del cuadro clinico. Se caracteriza por una erupcion papulo erosiva de
elementos aislados y dispersos, cubiertos por elementos costrosos hematicos adherentes y leve
descamacion superficial; en la superficie posterior de las extremidades superiores, se agregan
multiples cicatrices atrofico nacaradas circulares y ovoides de diferentes tamafios, de limites rojizos
discretamente elevados y centro adelgazado de tono mas palido. Es notoria la morfologia
digitiforme, “esclerodermiforme” con afilamiento y dificultad en la movilidad articular; de igual
manera, leve blanqueamiento y distrofia ungular (Figs 1y 2). Al interrogatorio se niegan
antecedentes heredofamiliares de importancia, en relacion con el padecimiento actual. Los padres
argumentan ocasionales episodios lesionales, con el desarrollo de vesico-ampollas de contenido
traslicido y edema labial, después de la intencionada exposicién solar que al remitir van dejando
secuelas cicatrizales, xerosis y aspereza tegumentarias en las areas no foto-expuestas.
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Fig 1: erupcion papulo-costrosa en cara; afectacién de ambos labios.

Fig 2: aspecto poiquilodérmico con ciatrices atréfico-umbilicadas blanquecinas.

La protocolizacion del caso en estudio incluy6 biometria hematica completa, quimica sanguinea,
exudado faringeo y examen general de orina. Se comunico leve aumento sérico de deshidrogenasa
lactica; resto de los resultados dentro de parametros normales. Ante la duda diagndstica, se propone
la realizacion de una biopsia lesional para realizar un analisis anatomo-patoldgico. Se reporta edema
inter e intracelular con degeneracion vacuolar, presencia de hendiduras en el epitelio y union
dermo-epidérmica con focos de necrosis queratinocitica e infiltrado inflamatorio dérmico, a nivel
perivascular de predominio linfocitario (Figs 3 y 4). La obligada correlacién clinico-histoldgica nos
orientd hacia una hidroa vacciniforme.
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Fig 3: espongiosis y hendiduras epidérmicas; infiltrado linfocitario en dermis.

Fig 4: necrosis queratinocitaria focal, edema intercelular.

Se prescribio fosfato de cloroquina (tabletas de 250 mg): una toma matutina al dia ademas de
fotoprotector de alta potencia y tacrolimus ungiiento al 0.1%, aplicados en la piel afectada mafianay
mediodia, capa sobre capa. A los dos meses de control evolutivo, se aprecid notoria mejoria con
disminucion del nimero y extension inflamatoria de las lesiones cutaneas, ademas de recuperar la
consistencia e hidratacién tegumentaria. Se redujo la dosificacién del antimalarico cada tercer dia
durante dos meses mas, suspendiendo el tratamiento al final del afio. La buena respuesta, sin
recaidas frecuentes, permitié recomendar la continuacién de la terapia topica, a base de protector
solar mas el inhibidor de la calcineurina por tiempo indefinido, retirando éste al afio y medio tras
visitas periddicas de vigilancia, sin evidenciar efecto colateral alguno (Figs 5y 6).
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Fig 6: mejoria de la inflamacidn y secuelas cicatrizales.

COMENTARIO

Halasz y col demostraron el papel desencadenante, que la fraccion UVA tiene sobre el desarrollo de
este padecimiento. La hidroa vacciniforme afecta primordialmente a sujetos de fototipo claro,
predominando ligeramente en varones. La prevalencia estimada de esta entidad es de por lo menos
0.43 casos por cada 100.000 pacientes pediatricos; una cuarta parte de los afectados tiene historia
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familiar de atopia o fotosensibilidad. Se debe distinguir del prurigo solar o de altiplanicie, lupus
eritematoso sistémico, porfiria cutdnea tarda, entre otras dermatosis foto-reactivas. Sin duda, la foto
proteccion es la piedra angular del manejo; ninglin otro medicamento ha resultado totalmente eficaz
para el control de la enfermedad. Se utilizan los antipalldicos, como agentes antiinflamatorios al
suprimir la actividad y transformacion linfocitica, betacarotenos, talidomida, azatioprina,
ciclosporina, interferdn alfa via intramuscular, prednisona e incluso con respuesta dudosa el empleo
de antivirales. Se decidié afadir tacrolimus ungtento al 0.1% al protector solar, por su actividad
inhibitoria de los linfocitos Ty sobre diferentes mediadores pro-inflamatorios como la interleucina 2
y gamma interferon. Al parecer los dcidos grasos poli-insaturados omega-3 contenidos en el aceite
de pescado, se incorporan a los lipidos epidérmicos con actividad antiinflamatoria y protectora
potencialmente benéficos, en la dieta de los pacientes afectados #*.
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