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LINFOMA T CUTANEO, ANGIOCENTRICO, EN UNA NIÑA 
CON HIDROA VACCINIFORME
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RESUMEN

Se revisa el caso de una paciente de 9 años de edad, 
que presentó una Hidroa vaciniforme, quien desarrolló 
posteriormente un linfoma T cutáneo angiocentrico 
confirmado por microscopía de luz, inmunotipificación 
y monoclonalidad.
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INTRODUCCION

El linfoma T cutáneo angiocéntrico es una entidad rara en la 
infancia y se caracteriza esta neoplasia por la distribución 
angiocéntrica de linfocitos T alrededor de los vasos.

La hidroa vaciniforme es una entidad de evolución relativa 
mente benigna, producida por la radiación ultravioleta, se pre 
senta en la piel expuesta la sol y se manifiesta con lesiones 
eritematosas, ampollas, necrosis y costras melicéricas o san 
guíneas, en niños de 3 a 5 años de edad y mejora espontá 
neamente con la adolescencia.

El linfoma T cutáneo es una patología más frecuente en adultos 
e incluye a la micosis fungoide, síndrome de Sezary y otras 
alteraciones linfoproliferativas.

Las lesiones por fotosensibilidad en la piel son múltiples, 
difíciles de clasificar, diagnosticar y en su terapéutica se in 
cluyen aquí aquellas entidades en que la luz solar tiene un 
papel protagónico en su génesis como la hidroa vaciniforme 
y otros padecimientos en los que la radiación solar desencadena 
o exacerba una enfermedad pre-existente incluyéndose aquí 
a los linfomas cutáneos T.

La fotosensibilidad en los linfomas T fue descrita inicialmente 
por Jensen-Sneddon posteriormente Cono Arato-Masuda re 
portan casos de linfoma T cutáneo angiocéntrico en pacientes 
de hidroa vaciniforme.

Ibarra Durán presenta un caso de una niña con linfoma T 
cutáneo angiocéntrico con hidroa vaciniforme.
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Es evidente la relación entre linfocitos T, su proliferación y la 
radiación solar, los mecanismos que regulan esta relación no 
están completamente aclarados y parece ser que el daño al 
DNA, un defecto en la reparación del mismo o la liberación 
de mensajeros inmunológicos promueven, facilitan y permiten 
esta proliferación.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 9 años de edad, natural y procedente de Bogotá 
que presentó en 1987 dermatosis en rostro, dorso de manos, 
y antebrazos acompañado de edema en sitios afectados, por 
lo cual fue valorada en un Servicio de Dermatología Pediátrica 
donde le hicieron un diagnóstico clínico de porfiria eritropo- 
yética, posteriormente las lesiones involucionan dejando cica 
trices varioliformes acompañado de edema e infiltración. Es 
remitida al Servicio de Dermatología del Instituto Nacional 
de Cancerología donde se hace un diagnóstico clínico de 
hidroa vaciniforme y linfoma.

Se realizan los siguientes exámenes:

Cuadro hemático, parcial de orina, glicemia, transaminasas, 
fosfatasa alcalina, y biopsia de piel para inmunotipificación y 
monoclonalidad.

La microscopía de luz mostró una densa proliferación linfo- 
cítica que ocupa ampliamente la dermis siendo más compacta 
alrededor de los vasos, con moderado compromiso en la epi 
dermis y con bajo grado de anisocitocis y anisocromia.

Por inmunotipificación e inmunoclonalidad se concluye que 
corresponde a un linfoma de bajo grado de malignidad de 
linfocitos T.

El resto de paraclínicos dentro de límites normales.

Se presenta conjuntamente el caso con los servicios de Pedia 
tría, Radioterapia y Oncología donde se decide iniciar trata 
miento con radioterapia dosis total de 3000 cGy con una 
mejoría significativa de sus lesiones cutáneas.

Posteriormente es valorada en el servicio de Pediatría Onco 
lógica donde realizan mielograma y biopsia de médula ósea. 
El resultado del mielograma reporta que hay blastos linfoides 
en un porcentaje menor del 15%, la biopsia de médula ósea 
es normal.

Se decide iniciar tratamiento con quimioterapia esquema 
CHOP (Adriamicina, vincristina, prednisona) con una remisión 
total de la enfermedad.
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Fig. No. 1. Se observa eritema y edema en 
párpados, pómulos y mejillas acompañado 
de pápulas y vesículas en dichas zonas.

Fig. No. 2. Se aprecia edema en párpados, 
dorso de la nariz, mejillas, labios y mentón 
acompañado de placas infiltradas con ele 
mentos pápulo vesiculosos que al resolverse 
dejan cicatrices varioliformes.

Fig. No. 3. Posterior al tratamiento con ra 
dioterapia resolución de sus lesiones en piel 
dejando cicatrices atróficas.

Fig. No. 4. Densa proliferación linfocitaria con anisocitosis y 
anisocrornia.

COMENTARIOS

Se analiza el caso clínico de una paciente remitida al Servicio 
de Dermatología del Instituto Nacional de Cancerología y de 
acuerdo a las características clínicas de las lesiones y mediante 
los estudios de microscopía de luz, inmunotipifícación y mo- 
noclonalidad se concluyó que el caso corresponde a una hidroa 
vaciniforme que posteriormente desarrolló un linfoma T cu 
táneo angiocéntrico.

En Colombia es el primer caso descrito de hidroa vaciniforme 
que evolucionó a linfoma T cutáneo angiocéntrico.

SUMMARY

We had reviewed a case of a 9 years old girl who had hidroa 
vacciniforme and who later on presented an angiocentric cu 
taneous T limphoma confirmed with light microscopy and 
monoclonalyte and inmunotypification.

Fig. No. 5. Proliferación linfocitaria atipica perivascular.

We presented this case as the first one reported in Colombia.
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