CASOS CLINICOS
Linfoma cutaneo de células T tipo hidroa

Cutaneous T-cell lymphoma type hydroa

Patricia Gliere', Victoria Morante?, César Chian®, Carlos Torres*

RESUMEN

El linfoma cutdneo tipo hidroa es un tipo de linfoma relacionado al virus Epstein Barr que afecta a nifios y jévenes, y se caracteriza por lesiones
que semejan al hidroa vacciniforme. Se presenta el caso de una paciente adulta sin antecedentes patoldgicos con compromiso cutaneo facial.
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SUMMARY

The cutaneous T-cell lymphoma type hydroa is a type of lymphoma related to Epstein Barr virus that affects children and young people, and
characterized by lesions that resemble the hydroa vacciniforme. A case of a female adult patient without pathological history and with skin
lesions in face.
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INTRODUCCION

Los linfomas cutdneos primarios son procesos
linfoproliferativos de linfocitos que afectan a la piel, sin
evidencia de enfermedad extracutanea al momento del
diagnostico™. Del total de ellos, el 80% provienen de la
proliferacion clonal de linfocitos T, con comportamiento
clinico y biolégico heterogéneo, siendo el mas comun la
Micosis fungoide y sus variantes como el sindrome de Sezary.
Junto conlos trastornos linfoproliferativos cutaneos primarios
CD30 positivos, conforman casi el 90% de todos los linfomas
cutaneos de células T. El reconocimiento de nuevas categorias
diagnosticas obligd a plantear nuevas clasificaciones®.

En la clasificacion propuesta por la OMS, se reconoce
una entidad llamada linfoma extranodal de células NK-T
tipo nasal que se caracteriza por su afectacion centro facial,
angiocentricidad y su relacion con el virus Epstein Barr, estas
caracteristicas son vistas también en una variante llamada
linfoma cutaneo tipo hidroa, que afecta predominantemente
a ninos. Es llamado asi debido a que las lesiones que presenta
son semejantes al hidroa vacciniforme, una fotodermatitis
ampollar de curso crdnico relacionada también con el virus

Epstein Barr, que se presenta en nifios y sin afectacion
extracutanea, aunque en un pequefio porcentaje se describe
progresion hacia linfoma cutaneo®.

CASO CLIiNICO

Paciente mujer de 20 afios de edad, natural y procedente
de la provincia de Dos de Mayo, en Huanuco; estudiante
de educacion secundaria, sin antecedentes patoldgicos de
importancia quien desde hace un afio y cuatro meses refiere
aumento de volumen en cara, de curso intermitente. Los
episodios se repiten haciéndose cada vez mas duraderos y
comprometiendo el total del rostro (fotografias 1-3). Un afio
antes del ingreso se agregan lesiones faciales pruriginosas, y
un mes previo fiebre, disfagia y odinofagia.

Al examen fisico encontramos una paciente febril con
edema facial a predominio palpebral asociado a multiples
lesiones erosivo-costrosas en rostro. Adenopatias de
aproximadamente 1cm. no dolorosas, moviles y multiples
en region supraclavicular, axilar e inguinal, ademas de
hepatomegalia. El resto del examen no fue contributorio.
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En los examenes auxiliares observamos un hemograma
normal, VSG de 45mm/h, DHL en 582 U/L, perfil hepatico normal,
pruebas de ELISA para VIH y RPR negativas, y ANA negativo. El
aspirado de medula 6sea reveld anemia ferropénica y eosinofilia
moderada. En la biopsia de ganglio se observd hiperplasia
ganglionar reactiva no especifica y en la biopsia de piel ulceracion
de la epidermis, exocitosis, infiltrado linfoide difuso dérmico y
subdérmico, con compromiso perianexial (fotografias 4-6).

|

Fotografia 2. Edema y papulas en rostro
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El estudio inmunohistoquimico mostré antigeno comun
leucocitario positivo, CD20 negativo y CD3 positivo.

La paciente fue diagnosticada como linfoma cutdneo de
células T tipo hidroa. Recibid quimioterapia mostrando mejoria
temporal de las lesiones.

Se realizo la hibridacion in situ (HIS) para EBV en el MD
Anderson Cancer Center de la Universidad de Texas y se encontrd
positividad para el gen EBER (fotografia 7).

Fotografia 3. Lesiones erosivas y costrosas en mejilla derecha (acercamiento).

DISCUSION

El linfoma tipo hidroa, también llamado paniculitis
edematosa cicatrizal o hidroa maligna es una entidad
que ha sido descrita desde 1986, cuando Oona reporta
la presentacion de linfoma e hidroa en un paciente
pediatrico. Luego se presentarian diversos reportes de casos,
principalmente en México, Bolivia, Pert, Corea y Japdn®. Esta
entidad afecta principalmente a nifios, con algunos casos
reportados en pacientes adultos. Su origen esta relacionado
al virus Epstein Barr por el hallazgo de fragmentos de DNA
viral%, lo cual plantearia la hipdtesis de una secuencia de
eventos en las que, sobre una poblacion genéticamente
susceptible (latinoamericanos vy asiaticos), el virus Epstein
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Fotografia 6. Biopsia de piel. Infiltrado de células linfoides, angiotropismo y crecimiento
perianexial. HE 40X

Barr seria capaz de inducir, primero hipersensibilidad a la
picadura de mosquitos, luego hidroa vacciniforme y en un
menor porcentaje hidroa maligna o linfoma centrofacial®. La
hibridacion in situ (HIS) en tejido incluido en parafina es una
prueba que detecta la actividad del EBV y la presencia del gen
EBER del mismo, es un marcador bioldgico en la etiologia de
estos linfomas.

El cuadro clinico se caracteriza por edema y erupcion
papulo-vesicular en zonas foto expuestas, principalmente
cara y brazos, asi como fiebre, la hepatomegalia
linfadenopatia e hipersensibilidad a la picadura de insectos
son también comunes®. Algunos casos son acompafados por

Fotografia 7. Biopsia de piel. Hibridacion in situ (HIS) positiva muestra prescencia del EBV y
actividad para el gen EBER. 20X

un sindrome hemofagocitico reactivo asociado a tumores.
Histopatologicamente se caracteriza por un infiltrado de
células linfoides en un fondo inflamatorio que afecta la
dermis haciéndose mas denso y profundo mientras mas
antigua sea la lesion. Ademas del angiotropismo, se muestra
crecimiento perianexial y perineural. Se observan células T
maduras citotdxicas, CD8 positivas y negativo para CD567%.
El pronostico, segun los reportes, no es favorable a pesar de
la quimioterapia sistémica aplicada como tratamiento. Sin
embargo hacen aun falta un adecuado seguimiento de los
casos con este diagnostico y un mayor estudio del area®.
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