CUAL ES SU DIAGNOSTICO?
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Cuadro clinico

Paciente de sexo masculino, 9 afios de edad con anteceden-
te de fotosensibilidad desde los 4 afios. Es hospitalizado por
abdomen agudo, resultando una ileitis séptica hemorrégica,
se realiza reseccion de ileon distal con respuesta favorable.
Durante su hospitalizacion se solicita evaluacion por Dermato-
logia, donde se aprecia un nifio de desarrollo psicomotor nor-
mal. No tomaba medicamentos fotosensibilizantes. Al examen
presenta cicatrices atroficas e hiperpigmentacion post inflama-
toria en region malar (Figura 1).

El estudio de porfirinas en plasma fue normal y anticuerpos an-
tinucleres y ENA resultaron negativos. El paciente evoluciona
con un brote de micro vesiculas en nariz y mejillas, y pabe-
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llones auriculares. Destaca queilitis de labio inferior. Ademas
Se aprecian cicatrices deprimidas en el dorso nasal y mejillas.

El brote va precedido de calofrios y malestar general. El dorso
de las manos, brazos, gluteos no estan afectados. Se realiza
biopsia de piel que muestra: vesiculas subepidérmicas, ne-
crosis de queratinocitos, denso infiltrado linfocitario en dermis
superficial (Figura 2). El cuadro es manejado con medidas de
fotoproteccion fisica y filtro solar de amplio espectro.

Los brotes son tratados con pulsos de prednisona oral
0.5mg / kg /dia, mometasona y acido fusidico tépico con bue-
na respuesta. Se intenta el uso de hidroxicloroquina y poste-
riormente talidomida a dosis bajas 25-50 mg al dia para frenar
los brotes, sin lograr buena respuesta por lo que se suspende.

Figura 2
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Diagndstico
Hidroa Vacciniforme (HV).

El HV es una fotodermatosis idiopatica 0 mediada inmunoldgi-
camente. Ocurre casi exclusivamente en nifios. Tiene una pre-
valencia de 0,34 por cada 100.000 habitantes, mas frecuente
en hombres'.

Su fisiopatologia es desconocida. Se ha reportado asociacion
con virus Epstein Barr y virus Herpes Simple latentes'2.

Clinica

Se manifiesta como una erupcion vesicular y bulosa en zonas
fotoexpuestas, donde cada lesion esté rodeada por una zona
eritematosa con aspecto de vesicula vacunal. La erupcion
puede ir precedida por prurito y sensacion quemante. El HV
suele presentarse en brotes de lesiones vesiculosas y papulo-
escamosas, estas lesiones luego se secan formando costras
marrones adherentes, finalmente curan dejando una cicatriz
deprimida, hipo o hiperpigmentada, semejante a la de vari-
cela™s,

Esta fotodermatosis tiende a recurrir en verano durante la in-
fancia, sin embargo, es habitual su remisién durante la puber-
tad.

Diagndstico

Luego de la anamnesis y examen fisico compatibles es rele-
vante el andlisis histoldgico de las lesiones y el fototest que
muestra sensibilidad a UVA, la cual puede inducir las lesiones
papulovesiculares.

Diagnéstico Diferencial

Debe realizarse principalmente con porfirias hepatocuténeas,
protoporfiria eritropoyética, erupcién polimorfa luminica, pruri-
go actinico y lupus eritematoso buloso.

El tipo de cicatrizacion varioliforme tan caracteristico de la HV,
permite la distincion clinica con otras fotodermatosis como
la erupcion polimorfa luminica o el prurigo actinico, que no
son cicatriciales, en este Ultimo se observan principalmente
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lesiones papulares y nodulares™2. Por otro lado, la erupcion
polimorfa luminica suele presentarse después de la pubertad

. adiferencia de HV que es mas frecuente en la infancia y con
. remision en la pubertad.

. En el prurigo actinico y erupcion polimorfa luminica el prurito

siempre esté presente, es usualmente grave, y a veces inso-
portable, en los pacientes es frecuente observar signos de ex-
coriacién y liquenificacién. En HV suele no presentarse o ser
leve en intensidad. Por otro lado, en el prurigo actinico también
es habitual el compromiso ocular con conjuntivitis, queratitis y
pterigion, lo cual no se observa en HV5.

Manifestaciones neuroldgicas y gastrointestinales asociadas
a fotodermatosis sugieren porfirias hepatocutaneas, al igual
que otros sintomas sistémicos con compromiso renal, articu-
lar y hematoldgico sugieren lupus eritematoso buloso. En la
protoporfiria eritropoyética no existe compromiso sistémico,

. solo fotodermatosis por lo cual es indispensable el anlisis de
. porfirinas®®.

. En HV los valores de porfirinas tanto en orina como eritroci-

tarias son normales. Los anticuerpos antinucleares y la inmu-
nofluorescencia directa son negativos'?, lo cual permite hacer
el diagnéstico diferencial con porfirias hepatocutaneas, proto-
porfiria eritropoyética y lupus eritematoso buloso®.

Tratamiento

Destacan medidas como fotoproteccion de amplio espectro.
Mientras que en pacientes refractarios al tratamiento conser-
vador se utiliza corticoides orales e inmunosupresores (Ciclos-
porina A), fototerapia PUVA o UVB y antimaléricos. La litera-

. tura también sugiere el uso de betacaroteno y dieta rica en
: 4cidos grasos polinsaturados'?.

. Los tratamientos pueden ser Utiles en brotes reducidos pero

no sirven como prevencion de brotes.

El aceite de pescado ha reportado aumento en la resistencia a
la radiacion UV, también reduciria la inflamacion local gatillada
por la exposicion solar. Tiene mala tolerancia debido al mal
aliento*.

La fototerapia profilactica con PUVA o UVB de banda estrecha
puede ser Util, pero debe ser administrada con sumo cuidado

para evitar exacerbaciones.
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