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Resumen.—Hydroa vacciniforme es una fotodermatosis
infantil caracterizada por la aparicién de vesiculas en zonas
expuestas que dejan cicatrices deprimidas; se controla
con fotoproteccién y desaparece durante la adolescencia.
Presentamos el caso de un nifio de 10 anos con la clinica
tipica que mejor6 con el uso de fotoprotectores, pero sélo
el empleo de cloroquina consigui6 la resolucién del cuadro
en 8 meses.
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INTRODUCCION

Hydroa vacciniforne es una infrecuente forma de
fotodermatitis infantil caracterizada por brotes recu-
rrentes de lesiones vesiculosas que dejan cicatrices
varioliformes sobre las zonas de piel mds expuestas a
la radiacién solar. Se controla con fotoproteccién y
desaparece durante la adolescencia.

DESCRIPCION DEL CASO

Varén de 10 afios sin antecentes de interés remitido
ala consulta de Dermatologia por un proceso de 3 afios
de evolucién consistente en brotes de lesiones pruri-
ginosas, vesiculosas y cicatriciales, localizadas en cara 'y
hombros, en relacién casi siempre con la exposicion
solar. En la exploracidn fisica se apreciaron vesiculas de
centro deprimido y a veces costroso, junto con cicatri-
ces deprimidas, distribuidas por la frente, mejillas y
dorso nasal (fig. 1). Junto al cuadro cutdneo existia
ligera afectacidon ocular en forma de conjuntivitis con
sensacion de cuerpo extraiio. Como unico antecedente,
el paciente referia haber estado jugando al sol sin pro-
teccion. La biopsia de una lesién demostré la presen-
cia de vesiculas intraepidérmicas con queratinocitos
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HYDROA VACCINIFORME: A RARE
PHOTOSENSITIVITY DISORDER IN CHILDHOOD

Abstract.—Hydroa vacciniforme is a rare children’s photo-
dermatosis, characterized by recurrent crops of vesicles with
tendency to heal with scarring. The condition generally im-
proves with regular use of high protection suncreens and re-
solves during adolescence. We report a ten-year-old boy
with typical picture that improved with sun block creams but
only the administration of cloroquine controled the condition
after eight months of treatment.
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necréticos yfocos de espongiosis junto con un infiltrado
inflamatorio perivascular en dermis superficial. La ana-
litica sanguinea demostré una ligera anemia microci-
tica e hipocrémica, con niveles normales de porfirinas
en plasma, hematies y orina. Inicialmente el paciente
mejord con el uso de fotoprotectores de amplio espec-
tro, pero al seguir brotando algunas lesiones se deci-
di6 asociar cloroquina, con muybuena respuesta clinica
yresolucién del cuadro a los 8 meses.

DISCUSION

Hydroa vacciniforne constituye una enfermedad vesi-
culosa incluida dentro de las enfermedades cutdneas
fotoinducidas. Desde su primera descripcién por
Bazin en 1862' han sido pocos los casos descritos,
sobre todo si tenemosen cuenta que durante muchos
aiosesta enfermedad fue considerada como una alte-
racion en el metabolismo de las porfirinas, de carac-
teristicas bastante similares a la protoporfiria. Poste-
riormente, en 1963, McGrae recopil6 29 pacientes con
el diagnéstico de hydroa vacciniforne y establecié su cua-
dro tipico de presentacién®.

Hydroa vacciniforne designa una rara fotodermato-
sis, con una incidencia de aproximadamente 0,34
casos por 100.000 habitantes, de aparicién durante la
infancia, con unos rasgos clinicos e histolégicos par-
ticulares y con tendencia a involucionar espontdnea-
mente al llegar la adolescencia. La duracién media de
la enfermedad se ha cifrado en 9 afios y parece ser
mayor en los individuos de sexo masculino’.
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Fig. 1.—Hydroa vacciniforme: lesiones papulovesiculosas y costrosas
de predominio en mejillas y piramide nasal.

En la mayoria de las descripciones los pacientes
afectados suelen ser nifios de piel clara con historia
de quemaduras solares frecuentes®. Las tipicas lesio-
nes del hydroa suelen comenzar durante la época esti-
val (algunos casos se han descrito durante el invierno),
a las pocas horas de la exposicion solar y se localizan
en areas fotoexpuestas como las mejillas, la nariz, las
orejas, el dorso de las manos, etc. Consisten en papu-
las pruriginosas que se convierten rdpidamente en
vesiculas y costras, que se resuelven dejando una cica-
trizdeprimida varioliforme”. En la mayoria de los casos
el estado general estd conservado y la enfermedad
cutdnea no se acompafia de ninguna otra sintomato-
logia, aunque en algunos casos publicados se ha des-
crito la presencia de conjuntivitis, fotofobia, lacrimeo,
dlceras y cicatrices corneales.

Se trata de un proceso que suele aparecer de forma
esporddica, sin historia familiar de enfermedades foto-
sensibles, en torno a una media de edad de 6 afiosy
sin un claro predominio de sexo. No obstante, exis-
ten casos familiares como los que publicé Annalai en
tres hermanos gemelos® o los de Gupta et al en dos
hermanos de distinto sexo’. Se ha barajado la posibi-
lidad de que los pacientes con esta forma familiar
expresen el HLA DR4 al igual que los pacientes con
prurigo actinico.

Histolégicamente las lesiones cutdneas se caracte-
rizan por la presencia de espongiosis y necrosis epi-
dérmica (en ocasiones también en dermis superior)
que dan origen a la formacién de vesiculas, junto con
un infiltrado inflamatorio perivascular, e incluso ima-
genes de trombosis vascular y vascultis que contribui-
rian a acentuar la necrosis de las lesiones®.

Los principales diagndésticos diferenciales del
hydroa vacciniformeincluyen primeramente las porfirias
cutdneas, y especialmente la protoporfiria en la que,
ademds de alteraciones en los niveles de porfirinas,
existe una historia familiar positiva de dicha enfer-
medad®. Otros procesos a descartar son la erupcién
solar polimorfa de comienzo mads tardio y con lesio-
nes de aspecto mds eccematoso yliquenificado, el her-
pes simple fotoinducido y las fotodermatitis, facil-
mente distinguibles por la historia clinica; también el
lupus eritematoso ampolloso, el liquen plano ampo-
lloso, la enfermedad de Darier, con rasgos histopato-
l6gicos caracteristicos, la aminoaciduria, la enferme-
dad de Hartnup, diagnosticadas por la presencia de
aminodcidosen la orina, yla xerodermia pigmentosa.

Partiendo de la evidente relacién entre el hydroa
vacciniformeyla exposicion a la luz ultravioleta, se han
llevado a cabo multiples estudios sobre cudl podria ser
la longitud de onda implicada en el desencadena-
miento del proceso. Aunque se ha sugerido desde
siempre que la sensibilidad a los UVB seria la res-
ponsable del cuadro, los trabajos de los tltimos afios
implican a las longitudes de onda mas largas del UV
como las responsables de la aparicién de las lesiones,
yen particular las comprendidas en el rango de 320-
390 nm, lo que significaria una reduccion de la dosis
eritematosa minima para UVA’, Como prueba de ello,
en algunos pacientes con hydroa se ha conseguido
reproducir la enfermedad mediante la exposicidn rei-
terada a espectros amplios de UVA', e incluso se ha
sugerido que los casos no reproducibles serian los de
mejor prondstico.

No existe un tratamiento especifico para el hydroa
vacciniforme. Parece que lo mas ttil es el empleo de fil-
tros solares de alta proteccion frente a UVAyUVB yropa
de proteccién adecuada''. Como segunda opcién tera-
péutica la mayoria de los autores admiten la fototera-
pia con UVB de banda estrecha (TL-O1) que aumen-
taria la tolerancia a UVA al inducir un engrosamiento
del estrato cérneo junto con un aumento de la sintesis
de melanina'?. En algunos casos se ha demostrado la uti-
lidad de la exposicién a pequefias dosis de PUVA con
el fin de disminuir la sensibilidad de la piel sin desenca-
denar un brote nuevo. En casos mésresistentes se puede
optar por el tratamiento oral en el que se incluyen el
betacaroteno, los antimaldricos (cloroquina e hidroxi-
cloroquina), azatioprina, ciclosporina AP, talidomida,
previa valoraciéon del riesgo/ beneficio que podamos
obtener, sobre todo teniendo en cuenta el grupo de
edad en el que se manifiesta esta enfermedad.
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