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RESUMEN

ino de 2 anos, quien presenta lesiones papulo-

vesiculosas y cicatrices varioliformes en areas

fotoexpuestas desde los 2 meses de edad. Se
hace diagnostico de hydroa vacciniforme y se inicia manejo
con fotoproteccion, con respuesta satisfactoria.
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HISTORIA CLINICA

Nifo de 2 afos, quien consulta por presentar desde
los 2 meses de edad lesiones papulo-vesiculosas en
mejillas, pabellones auriculares, dorso de manos y piernas
que evolucionan a lesionesulceradas con costras, algunas
de ellas dejando cicatrices residuales.

El paciente habia sido manejado por Dermatologia con
un diagnostico de penfigoide ampolloso, basados en una
biopsia realizada 6 meses antes, con esteroides y
antibioticos sistémicos, sin mejoria.

Al examen fisico se observan vesiculas y lesiones
cicatriciales varioliformes multiples en pabellones auricu-
lares, mejillas y dorso de las extremidades (Figuras 1, 2).

La biopsia de piel muestra hiperqueratosis laxa, con
una vesicula intraepidérmica biloculada con espongiosis y
degeneracion reticular focal. Se aprecia un infiltrado infla-
matorio linfocitico perivascular (Figura 3). La inmunofluo-
rescencia indirecta es negativa.

Se realizan multiples paraclinicos, incluyendo ANAS,
ENAS, porfobilinégeno y acido delta-amino-levulinico en
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orina con resultados dentro de limites normales, descar-
tandose asi el diagnostico de lupus eritematoso tegumen-
tario y protoporfiria eritropoyética.

Con estos hallazgos histopatolégicos se hace el
diagnostico de hydroa vacciniforme, y se inicia manejo con
antisolar y medidas de fotoproteccion con respuesta satis-
factoria.

DISCUSION

La hydroa vacciniforme es una fotodermatosis rara,
que se inicia en la primera década de la vida y usualmente
se resuelve espontaneamente en la vida adulta.

La entidad es descrita inicialmente en 1862 por Bazin.
Luego, en 1923, Seneary Fink sugieren dividir la entidad
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Figura 2. Papulo-vesiculas y lesiones cicatriciales varioliformes
en dorso de mano, y tercio inferior del antebrazo.

Figura 1. Papulas y lesiones cicatriciales
varioliformes en mejilla.

Figura 3. Vesicula intraepidérmica con
espongiosis y degeneracion reticular
focal, asociadas con un infiltrado
inflamatorio linfocitico perivascular.
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en 2: el primer grupo con un curso mas benigno denomi-
nado hydroa aestivale, y el segundo, la hydroa vacciniforme
de mas dificil manejo, con lesiones cicatriciales varioli-
formes residuales. Los informes en la literatura acerca de
estaenfermedad no son muy numerosos. Se han publicado
so6lo 3 estudios con casuistica importante. El primer estu-
dio con 29 casos fue realizado por McGraey Perry en 1963.
En Gran Bretafna se hace uninforme de 10 casosy el tltimo
estudio publicado en 1997 por Gupta, Man y Kemmett
incluye 17 pacientes.'?

La causa de la enfermedad es desconocida. Se ha
asociado, como principal condicionante, la exposicion solar
y la radiacion UVA y UVB. Algunos han sugerido una
reaccion de hipersensibilidad retardada, debido a la infil-
tracién perivascularencontrada en las biopsias de piel que
recuerdan la patogénesis de la erupcion solar polimorfa,
de la cual pudiera ser una variedad. Se han informado
algunos casos familiares y en gemelos, por lo cual se con-
sidera la posibilidad de determinantes genéticos. Los
estudios no son concluyentes sobre la asociacion con la
dermatitis atépica.>¢ Recientemente se ha descrito la
asociacion con la infeccion latente por el virus Epstein-Barr;
sin embargo, faltan estudios para corroborar esta asociacion.®

La enfermedad se inicia en la infancia, principalmente
en la primera década de la vida, con una ligera predileccion
por el sexo masculino. En las primeras 24 horas posteriores
a la exposicion solar, aparece la sensacion de prurito y
ardor asociados con eritema y ligero edema, seguido de
papulas y vesiculas dolorosas y tensas. Posteriormente,
las lesiones se pueden umbilicar y tornar confluentes y
hemorragicas con superficie costrosa; semanas mas tarde
hay cicatrizacion, con depresion central varioliforme. Las
lesiones tienen distribucion simétrica y aparecen en areas
fotoexpuestas, principalmente en las mejillas, pabellones
auriculares, nariz, dorso de manos y torax anterior. Ocasio-
nalmente el cuadro puede asociarse con malestar general,
fiebre y cefalea. En 2/3 partes de los casos hay exacerba-
ciones anuales en el verano, con resolucion espontanea
en la adolescencia. Sin embargo, una tercera parte de los
pacientes presentan sintomatologia por periodos mayores,
informandose casos en adultos de edad avanzada.® En el
estudio realizado por Gupta, Man y Kemmett se sugiere
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que la ausencia de fotorreproduccion de lesiones es un
factor de buen prondstico.2

Histopatolégicamente las lesiones agudas se carac-
terizan por vesiculas intraepidérmicas y espongiosis, con
degeneracionreticular focal de queratinocitos asociada con
infiltrado mononuclear perivascular. En las lesiones de
mayor tiempo hay necrosis epidérmica, ulceraciony edema
capilar severo con cicatrizacién. Los hallazgos de inmuno-
fluorescencia indirecta son inespecificos.*

No se ha identificado ninguna anormalidad bioquimica
en los pacientes con diagnostico de hydroa vacciniforme.
Es importante hacer medicién de porfobilinogeno y acido
delta-amino-levulinico en orina y de ANAS y ENAS, para
descartar los principales diagnosticos diferenciales, como
son la protoporfiria eritropoyética y el lupus eritematoso
tegumentario. La historia y los hallazgos clinicos permiten
diferenciar la entidad de |a fotosensibilidad por drogas y la
erupcion solar polimorfa.!

El objetivo principal del tratamiento es el uso de
antisolares de amplio espectro y las medidas de fotopro-
teccion. Se ha empleado la fototerapia profilactica con UVB
y UVA, con resultados satisfactorios. Los antimalaricos,
esteroides, ciclosporinaAy los betacarotenos se han usado
con resultados variables.?

CONCLUSIONES

Se presenta el caso de un nifio con diagnostico de
hydroa vacciniforme, entidad rara de la cual se desconoce
su incidencia en nuestro medio.

SUMMARY

A 2 year-old male with papules, vesicles and vaccini-
form scarring on photoexposed areas is presented. The
histologic diagnosis reported hydroa vacciniforme. The
patient was treated with broad-spectrum sunscreens and
sun preventive measures, with satisfactory results.
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