/2B
<7

7 UNIVERSIDAD  NACIONAL AUTONOMA

DE MEXICO

Hospital Infantil de México
Federico Géme:

COEXISTENCIA DE HIDROA VACCINIFORME CON

Dr.

LINFOMA CUTANEO \

TESIS DE POSTGRADO
(Que para obtener el tilolo de (
PEDIATRIA  MEDICA W

preseanta

Edwing Roberto Ocaia Amores




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



I

-1-

INTRODUCCION .-

. Es una enfermedaﬁ rara descrita por primera
vez por Bazin en 1862 (l). En l= literatura varios asutores -
han descrito otros casos come Senear y Fink en 1923.(2,3,4).
Afecta de preferencia a nifios preescolares y escolares, cuya
fisiopatogénice no se conoce bien. Clinicamente se caracteri
za por aparicidn de eritema, ampolles, aumento de volumen ¥y
cicatrices parecidas a les que deja la varicela, de anhi su -
npmbre vecciniforme. Estes lesiones aparecen en zonss expues
tas al sol ya ~ue la fotosensibilidad es lo caracteristico(5).
Es de evolucién crénica y con periodos de e2gudizacidn inten—
‘sa principalmente en primavera y verano.{5). Comunmente se -
complica con infecciones agreg-des e las legiones cutfneas —
por Staohiloccus aureus, Streptococcus betz hernolitico y ba-—
cilos gram negitivos como Pseudomonas zerugines:s, ciendo o -
tra com=licz2cidn miltiples sustoncias aplicsdzs por el médi-
¥ los fumilizres. Algunoe autores (5) refieren gue involucig
na en lc zdelescencia o edad edoltz temprena.

' En el Hospitml Infantil de México " Federi
co Gémez * se estudid y se publicd un caso de hidroe vaceini
forme en una ni”s de 8 afles de edad (5). El rotivo de nresen
tar zgt: reporte es comunicer otros tresg casos nue ce asocizan
a linfoma maligno, siendo $sto reportado en le literssura (6)

pero ect o~oociacidn €s muy rere.
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MATERIﬁr Y METODOS .- ] s
Se estudizron tres paciehtes; dos con hidroé
vacciniforme y linfoma maligno y otro con hidroa vecciniforme -
el que no s logré confirmar el linfoma por no haberse autoriza
do la sutopsia, pero por clinica e2xistid la =ospecha principal-
mente por la evolucidn térnida cue llevd a la muerte a le pa -
ciente.
Reporte de los czsos.-—

d
El prirer csso se trate de un mesculino de -

16 afios de edad, que procede de Ahuehuepan -~ Guerrero, de medio
socicecondémico bajo, sin mntecedentes heredo familiares de im -
portencia. Embarezo y parte normaiea, se ignora datos de hipo -~
Xie y peso al nacimiento. Periodo neonatal normal. Desarrollo -
psicbmotnr normal. Alimentezcidn deficiente en calidsd y en can-
tidad. Sin inmunizaciones. No hay entecedentes patoldgicos de =
importenci:. Su padecimiento nctual lo inlcia hrece 7 afios por -
lz presercia de empollas en las dreas expuestes al sol, les mig
mas gue tuvieron una duracién de uwno a dos meses, presentando -
periodos de remizidn y execerbacién. Fue manejadoe en esta Insti
tucidn desde hace 6 afios, incresdndose por primere vez ¢on el -
dizgnéstico de una probzble morfiria cuténea, lz cuzl no se de-
mostrd smliendo las 2rueb s de uroporfirina, coproperfirina, -
cruces de mw2lte en orine norm=les 0 necativas. En sguella oca -
sién se hizo el disgndstico de Hidroea Vacciniforme, se manejd -
Protectores solares Y en€os locales, tres wfios mre terde nre -
srnte excoerbecidn de las lesicnes, ce toma bionsie de niel, op
servindose un infiltrzdéo mondtino de edlulrs de tumrfio mediano

que afecta la dermis y tejido celuler subcutdneo, con epidermo-



tropismo scentuado y necroais de la epidermis focul, el infil
trado estéd constituido por células redondas u ovales, con nu—
cleo irregular, con hendidura e identaciones profundas, nucleg’
lo prominente, las mitosis son numerosas y la mayoria atipicas
citoplasma escaso de limites poco precisos y claroc. La biopsia

fue competible con linfoma cutdneo linfobléstico con alto gra

do de malignidad, sin invasidén a médule d&sea, sistema nervio-
so central, higade o intestino. El laboratorio evidencid en -
formz serisds anemia y leucopenias. Recibid en varies ocesiones
quimioterania con: vineristina, ciclofosfamidea, arabindsido-C,
esterpides y metotrexate intratecal como profilaxis & sistema
nervioso central. En una ocesidn recibidé radioterapia 3500 rad
en miembro pélvico iz-uierdo, sin wejoria aparente. Ingresé
nor cuatro ocesiones méds por exacerbacidn de lus lesiones y e—
demz de lms dreas expuéstas al sol. En su dltimo ingreso pre -
genta anazareca de & meses de evplueidn, inicielinente en piernas
pos“eriormente se genermlizaz torndndose mfis evidente un mes &n-
tes. Cursd oon nepatomegrlia, larg lezionec de lg niel persis -
tien como cicatrices y descnrmacidén. Se cztzlogd come una desnu
tricidn de II zrido y se confirmd une enteropatia nerdedsre de
proteinas wrediznts 1r pruzbs de albimineg mercedz con cromo 5l.
o 5 reciente 1o suv-1lid con cielof:ic:mmida ¥y -
preinisons teniendo como efescto secundarioc leuconenis por 1o —

~u2 n: suewende, =)l moneje continda & bose 8¢ dietn hinercaplé-
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rier & hi-srnrotsica. La e¢nfermezdad hs tenldo unz eov-lucidn ng
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turcl gin sfecteree por el iratanizzto rinministrefo, Dasgde su

€ =nouentr»s vivo & los 2 eh
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dltimo inmreso el —=meients o
diaméstico, controlindose nor conmulis 2wirrnn de Oncologzia y

Jermatologiz.



Segundo céso.- Femenino de 8 afios Ge 2dad
procedente de Ldzaro cérdenas - Michoacén NEdLO sociouconé
mico bz jo, sin antecedentes’ de imnortancia. Producto de se
gunde gz<ta cuyo emberazo y parto fueron normales, sin da -
tos de hinoxia al nacimiento, deaconociéndose su-péso 2l na
cer. Degsrrollo psicomotor normel, elimentecidn deficiente-
en celidad ¥y en cantidad. Inmunizaciones completas. No re -
fiere ninzin antecedente petolégico de importencim. Su pedg
inmiento es de 7 afios de evolucidn, inicidndose con lesio. -
nes en niel diseminadas en las zonas de exposgicidn al sol,-
con una duracién veriable en el afio, remitiéndo y exacerbdn
dose lz enfermedad..A su ingreso presentd crisis convulsi -
generalizadas e hipertermie que siempre acompefizbe & los pe
riodos de exacerbacién de las lesiones. Al exdmen firico ee
encontrd con un peso de 18 kg, hepatcmegalia de 4-3—¢4 cm ba
_jo el reborde costal derecho, Eermatosie diseninndo & cobe—
28, troneo y extremidrdes suweriores nor pinulas, smpollas-
con secrecidn serosa, costras sanguineas y melicérices, ¥y -
cicatricer residuales, cuello con zdenomegalies méviles no
doloroszs. Laboratorio reportd cflulss LE necativas, al i =
guel -~u: 2l factor reumatoide. Inmunoglobulinas elevz=im23 en
relacidn & le edad. La mfdula ésem con hipoc:luleridsd y -
con grumos de histiocitos. Se tomz biopsia de piel de le re
gidn deltoidea -ue reportz: aresencixz de proliferzcidn noli
morfz de la dermis panilar y reticular, ls hisodermis cong-—
titnida nredominzntimente por linfocitos mtinicos de nicleoe
cerebriforases -ue pregcenten alisunne figurzs de mitosis ¥ se
encusnt~ n mezeclados con cflulss nl=gmitices, linfoblestos,

elgunos histiocitos y escasos nolimorfonucleares. Les célu-



las nrolif:rantes se encuentran elreéedor de vasos sangui-
neos y an2vos de la piel, asi como en'lobulillos de tejido
adiposo. En la unidén dermo epidérmica hay infiltrscidn fo
cal, con destruccién de la basal e infiltrsmcidn de lo epi-
darmis subyacente. La dermis papilar muestra edema y algu-—
nos melandéfagos. La inmunofluorescencie directa nara inmu-
noglobulinas G, ¥, A, D, es negativa lo ~ue =zugiere la es—
tirpe T d=l infiltrado linfociterio. Diagndstico: Paoulo -
ais linfomatoide. Debidd.al impdtigo de las lesiones se i-

ﬁgﬁid mane jo con antibidticos y ademds quimioteramnia a ba-
se de ciclofoafamida, vincristina, prednisona. Realiziindo—
se profilaxis al sistema nerviocse gentral con metotrexate-
e hidrocortizona. La blopsia hepdtica presente esteatosgis-—
hendtica nositiva con infiltracién de célules linfomatoi -
des. St aplicaron cuatro ciéles de ruimioterenia, egresdn-
dose en rsgufares condiciones. Al erbo de poco tiempo rein
gresa por nreasntar hipertermia de 4 dias de evolucidn -~
constante, seerecidn purulenta en lesiones de la piel, ede
ma bipaloebral, evacuaciones liruidas y fétidzs se inicia-—
mane jo con cefotaxime, amikacina, ¥y cerbeniecilins, svolu -
ciongndo t$rn~idumente, nresentando mayor fiebre y atague -~
al estado genersl, ademds de s-arrado, ecufmosis y pete -—
quias falleciendo a los 11 dias de su Wltimo inzreseo, pre-
sentzbe =-w0lles y edesme en cera y extremidades. Estudio —
posmorten reportd: Sepsis, coaruleuifn ialrszvascular dise-—

minada, lianfoma cutaneo.



Caso terecero.— Femenino de 10 afios de
edad, procedente del Distrito Pederal. Se desconoeen antece-
dentes personales y familiares por ser abandonada a los 3 a-
fiop de edad. Desarrollo psicomotor normal. Cursd con varice-
la a los 9 aflos de edad. Padecimiento inicia hace 5 afios, ca
racterizadas por flictenas en érgaa expuestas al sol, agrava
das 4 meses antes de su ingresc acompafiadas por pririto:in -
tenso, impetiginizacidn y fiebre de 39 — 4D'C. Bvalucioné-
con periodos de remisidn y exacerbacién durante ecte tiempa,
recibiendo tratamiento ambulatorio., Exdmen fisico.- peso 26
kilogramos, temperatura 39'C, en regulares condiciones gene-
rales con una dermatosis diseminada a cabeza guello y extre-
midndes superiores conatituida por costras necrdéticuas y otras
telipéricas —~ sangufneas con cicatrices residusles con pre -
dominioc en dreams expuestazs al =ol, hepapomegalin 4~3-4 cen
timatros bajo el reborde cogtal derecho. Laboratorio: biome-
tris hemdtica, pruebas de congulacidn, funcién hepdtica y re
nales normeles. Proteinta C Reactiva (+), valocidad de sedimen
tacidn ~leobular 36 mm/H. lteaceiones febriles y hemnoculiivos —
negutivos. Cultivo de secrecidn de piel se aisld oantuphiloco-
ceus zursus coagulasa positive y enterobacter, coccidioidina
¢ histoplasmino negativos, BAAR negativo en materiel de bron-
coaspiracidn, médula dsea hipopldsics. Biopoia de piel: epi-
telino n»loano estratificndo con necrosis focal y subsiitucida
por un materinl homogfneo y eosindfilo qu: ec PAS positi-
vo. Adyacente o estn necrosis hoy un infiltirado intenso mo-
nonuclaar compuesto nor: hiatiockson, linfocitos y cdlulig -
plxdniFican que gse extienden hi.ci= la dermis profundn, Dian—

nésbico connitible cou Hidron vacciniforune. Durnabe su evo -

luatdit surad febril, con, tos, disfonin y dolor nbloqinal aou es
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tadJ general tuvo deterloro progresivo; presenta hipoventi-
lacidn besal bilateral e insuficiencisz respiratoria leve. —
Radiografias y tomografias de térax mostraron imdgenes de
condensacidén bilzterasl, Ultrasonido y tomografia abdominal-
resultaren normales. Aparecierun nuevas lesiones dérmicas -~
y‘adenomegalias cervicales derechas ademds de presenciz de
focos neumdnicos no apreciebles & su ingreso. Recibid panc—
jo con aseo de las lesiones, aplicacidn de vioformo y varios
esquemzs de anbtimicrobianos, con mala evolucidn. Nueva biop
sie de piel ¥y ganglio cervical reporta ser compatible con—
hidroa vacciniforme, peniculitis aguda necrosante y disminu
cién de laz serie linfoide. Paciente fallece 4% dims después
de su ingresoc, no fup posible practicer estudio pos morfen,

la causa de muerte clinicamente fue ueumonia y aepticemia.



DISCUSIOY .-~

De acuerdo a la. uresentacién de los casos se
ev;dencla gue dos de ellos tuv1eron la evolucién ¥y el diagnés
tico de hidroa vacciniforme ~ue desarrolleron linfoma maligno
uno de ellos con male evolucidn y eh el tercer paciente no ze
corrobpré este asociecidn por felta de comprobacidn en el es-
budio o .~orten. Predomind en el sexo femenino de scuerdo z -
le Yiterztura (5), sunnue la poblacidn estuiiada son tres pe-
cientes dos nifas y un nifio. Le evolucidn fue de tino ecrdnico
con una dermatosis dis-minada en las #reas expusstes =]l =ol.

Las caracteristicas de las lesiones son simi
lares en los dos pacientes con linfoma cutdneo, los cuales re
cibieron ~uimioterapie y uno adzmis rolioterepia, =in.buenos
resultedos, sin influencia en la evolucidn de le enfermedad -
en su historia natural, como es el caso de un p#ciente que -
presenta rimisién de sus lesiones.

Lz importancia de esta public=cién es morzue
existe escesa literatura en relacidn a la srociacidén de estos
dos padscimientes y debemos considerar que cuzndo se diagnos-
tigque hifroe vecciniforme en un nifico debe estudimrse cuidado-
semente nore descartar a tiempo linfoma maligno (6,7).

Otro dzto importente es ue una de nuegtracs
pacientes tenia pzpulosis linfomatoide conmnprobada por biopsia
que evoluciond a linfoma manifestd lesiones de hidroe vacecini-
me.(3){2){10).

Nuzstrz teorie 21 estudizr estos nacientes -
es ~ue s tratz de linfomss meliznos oue curssn con fotosensi
bilid=d v ~us se manifiectsn como hidros vscei-iforme, en =l
gin moz- Lt d3e 12 evoluecidn "fﬂct nn niel y sventuzlminte puz-

Tewm dwn td e 5- ane
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_ CONCLUSIONES.-~ : | % .y
' Es necesario realizzr un sstudio comd£§to S
diagnoatlcar hidroa vacciniforme y descartar un linfome mdﬁig
no, ya que habria la poaibilidad de un control adecuado de és

te como sucedid en un nifio de nuestros cesos.
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