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El linfoma hidroa vacciniforme-like (LHVL) es un linfoma raro y peculiar de células T/NK que se presenta casi
exclusivamente en ninos y adolescentes de América Latina y Asia y se asemeja clinicamente a un hidroa vacciniforme.
En el 2008 fue reconocida por la OMS como una entidad clinico-patoldogica distintiva dentro de los trastornos

LINFOMA HIDROA VACCINIFORME-LIKE:

LESIONES CLINICO-PATOLOGICAS

infoproliferativos relacionados con el virus Epstein Barr (VEB) de la infancia.

Mujer de 15 anos procedente de Ecuador, que presenta Mujer espanola de 37 anos con historia a los 9 anos de edad de
episodios de fiebre, astenia y Ulceras orales, en mucosa nasal y brotes de lesiones en zonas fotoexpuestas (facial y MMSS) que dejan
epiglotis. Posteriormente desarrolla vesiculas y lesiones erosivo- hipopigmentacion de aspecto varioliforme. Es diagnosticada en la infancia en
costrosas en mejillas, menton, dorso y caras laterales de la nariz (Fig 1), otro centro de hidroa vacciniforme cldsica que se autolimita en el tiempo.
edema facial e hipertrofia parotidea. La analitica revela anemia y Permanece asinfomdtica hasta gue acude en el momento actual a lo
titulos elevados de VEB por PCR. Se realiza biopsia cutdnea* y es consulta por aparicion de vesiculas y lesiones erosivo-costrosas en
diagnosticada de LHVL. Tras estudio de inmunidad por neumonias y pabellones auriculares, caraq, incluyendo labios y escote (Fig 4), ademas de
oftitis de repeticion se descubre una inmunodeficiencia primaria. edema labial de una semana de evolucion. La lg G para VEB es positiva. No

Se mantiene estable durante 2 anos hasta que presenta sintomas ha presentado sinfomas sistémicos. Se realiza biopsia cutdnea®.
sistémicos: esofagitis y miocarditis en el contexto de infeccion crénica —N b o
activa por VEB con progresion de las lesiones cutdneas y orales (Fig 3).
Se repite la biopsia cutdnea que confirma el diagndstico de LHVL. Ho
recibido rituximab y talidomida para el linfoma sin respuesta y
actualmente estd a la espera de recibir fransplante de progenitores
hematopoyéticos para su inmunodeficiencia.
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Las biopsias de ambos casos son superponibles. Presentan un moderado-intenso infilirado linfocitario que ocupa todo el espesor

dérmico, dispuesto en nidos y de forma intersticial entre los haces de coldgeno. Los linfocitos son de tamano pequeno-intermedio, presentan atipia leve y

se

identifican imagenes focales de angiocentricidad y afectacion de anejos. En la epidermis se observa exocitosis linfocitaria abundantes y areas de

necrosis (Fig 2 y 5). Este infillrado en mayoritariamente T, CD8 positivo, expresa Granzima y Tiamina y ademas es EBER positivo. Se ha demostrado
reordenamiento monoclonal en el caso 2.
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El nombre de LHVL proviene de las similifudes clinicas con el HV cldsico; signos cutdneos que encontramos en ambas pacientes y que consisten en

vesiculas y lesiones erosivo-costrosas que dejan cicatriz en region facial y en miemibros superiores (areas fotoexpuestas, aungue no exclusivamente en el

caso del LHVL). Otros signos dermatologicos claves que nos deben hacer sospechar un LHVL son el edema facial y periorbitario y las Ulceras orales de
repeticion que pueden aparecer previamente a las lesiones cutdneas como en nuestra primera paciente.

% Aungue no hay casos descritos en la literatura que relacionen este proceso linfoproliferativo con inmunodeficiencias, creemos que esta condicidon ha
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favorecido el desarrollo de la enfermedad en el caso 1 por lo que recomendamos descartarla, sobretodo si hay infecciones de repeticion asociadas
ademads del VEB en los pacientes con LHVL.

La etnicidad (nativos de Latinoamérica y asidticos) vy la presentacion en la infancia-adolescencia son caracteristicas constantes y casi exclusivas de
este linfoma. Nuestra segunda paciente ha desarrollado la enfermedad en la edad adulta y es de origen caucdsico, fratdndose de un caso
excepcional. En la literatura se encuentran escasos pacientes adultos con este diagnostico y los autores describen diferencias en el comportamiento
bioldgico que precisan de futuras investigaciones.

La relacion entre el LHVL y la HV clasica no se comprende bien aln. La clinica y la epidemiologia son los datos iniciales bdsicos para un diagndstico
diferencial inicial pero es imprescindible el estudio histoléogico habitual y con inmunohistoquimica para el diagnostico definitivo. En nuestra segunda
paciente existia el antecedente de una HV clasica autolimitada, en el momento actual existen datos clinico-patologicos de hidroa vacciniforme
“borderline” ya qgue no muestra hallazgos concluyentes de linfoma. Existen casos similares en la literatura por lo que creemos necesario el seguimiento a
lo largo del tiempo de los pacientes con HV cldsica para detectar lesiones atipicas que puedan progresar a un sindrome linfroproliferativo T/NK. Algunos
autores defienden que este linfoma representa el final maligno del espectro de la HV en individuos genéticamente predispuestos.
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