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.CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

FOTOSENSIBILIDAD Y AMPOLLAS EN LA PIEL

Dres. Agustin Gonzélez Cocorda?, Marcelo Guagnini?, José Brusco*

CASO

Una mujer de 68 afios con antecedentes de neumo-
nectomia por carcinoma epidermoide de pulmén (T2
NO MO0) en 1993 y endocarditis bacteriana por S. bovis
en 1999, consulté por fragilidad cuténea, fotosensibili-
dad, ampollas y cicatrices en dorso de manos y pies,
algunas en rostro y cuello. El cuadro presentaba remi-
sionesy exacerbaciones periédicas desde hacia un afio.
La piel de la cara era de color cobrizoy se encontraba
engrosada Yy dificil de plegar.

El resto del examen fisico eranormal (fig. 1y 2).

Histopatologia
- Ampollas subepidérmicas de base festoneadas
- Vasos dérmicos rodeados de material eosinofi-
lico PAS positivos, diastasa resistentes
- Membrana basal dermo-epidérmica engrosada

(fig. 3)

Figura 2. Hiperpigmentacién facial, importante dafio con
areas de piel esclerodermiformes.

Figura 1. Ampollas, costras y cicatrices en dorso de manos.

Tabla 1. Resultados de laboratorio.

Hematocrito (%) 42,4
Hemoglobina (%) 13,3
Glébulos rojos (10/ml) 51
9
gl%%ﬁistﬁ:ngglzlog /mi) 152’5 Figura 3. Ampolla subepidérmica de base festoneada’.
Férmula PMN44C6,L32,M18 i .
Glucemia (mg/dl) 122 ¢ CUALES SUDIAGNOSTICO?

Porfiria variegatta.
Lupus eritematoso sistémico subagudo ampollar.

+ Servicio de Dermatoloaia del Hosoital Privado de C o Epidermolisis ampollar adquirida.
ervicio de Dermatologia del Hospital Privado de Comunidad. - 2 .

2 Servicio de Anatomia Patolégica del Hospital Privado de Porflrlacuwjnea tardia.

Comunidad. Cérdoba 4545. (B7602CBM) Mar del Plata. Argentina. Toxicodermia.

E-mail: agusmed@yahoo.es

Volumen 7, nimero 2, agosto-diciembre 2004 7



Revista del Hospital Privado de Comunidad

DIAGNOSTICO
Porfiria cutanea tardia.

Otros examenes complementarios fueron coproporfiri-
nas de 24 horas ++, ferremia 180 mg/dl, tiempo de
protombina 12 segundos/100%, a feto proteina5,7 (VN),
hepatitis Ay B, citomegalovirus y HIV negativos, hepa-
titis C positiva.

La ecografia de higado era normal.

Como tratamiento se realizaron flebotomiasde 500
ml. cada 15 dias, hasta alcanzar una hemoglobina de
10 mg/dl y normalizacién de los valores de ferremia
gue se alcanzaron a los tres meses de comenzado el
tratamiento. Recibié ademas cloroquina 200 mg dos
Veces por semana.

PORFIRIA CUTANEA TARDIA (PCT)

Las porfirias! son un grupo de enfermedades
metabdlicas, hereditarias o adquiridas, caracteriza-
das por un defecto en la sintesis del hemo.

El hemo es una estructura tetrapirrélica funda-
mental para el normal funcionamiento de muchas
células que actla principalmente como dador o recep-
tor de moléculas de oxigeno (fig. 5)

Su sintesis es compleja, y luego de 8 pasos enzimé-
ticos conforma el producto final, el cual formara par-
te de diversas proteinas como la hemoglobina,
catalasas, citocromo P 450 y mioglobina, entre otras.

El término porfiria cutanea tardia fue acufiado por
Waldestrom en 1937 y redefinida clinicamente por
Brunsting en 1950.

Existe un déficit de la cuarta enzima de la sintesis
del hemo, la urégeno descarboxilasa, de causa heredi-
taria o adquirida, que genera un aumento de la sintesis
de porfirinas®®.

Tiposde PCT

Tipo 1 o0adquirida: representael 80% de las PCT, en
su génesis intervienen factores externos como el alco-

Tabla 2. Clasificacion de las porfirias®®

Hepaticas
Porfiria intermitente aguda
Porfiria cuténea tardia
Porfiria variegata
Coproporfiria eritropoyetica

Eritroproyéticas
Porfiria eritropoyética
Protoporfiria eritropoyética
Coproporfiria hereditaria

Hepatoeritroproyéticas
Porfiria hepatoeritropoyética
Porfiria ALA deshidratasa
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Figura 4. A mayor aumento a nivel de la base de laampolla,
se ven capilares de paredes engrosadas rodeados de mate-
rial homogéneo eosinofilico’.

hol, estrégenos, infecciones virales. El déficit enzimatico
esté presente solo a nivel hepatico.

Tipo 2 o hereditaria: representa el 18%, es autonémi-
cadominante, el déficit enzimatico esta presente en to-
dos los tejidos.

Tipo 3: excepcional, solo 2% de las PCT. El defecto
enzimatico es hereditario pero solo esta presente a nivel
hepéatico*.

Clinica

Las manifestaciones clinicas de la PCT son prin-
cipalmente cutaneas, debido al poder fotosensibili-
zante de las porfirinas. Estas tienen un pico maximo de
absorcién de energia solar en el orden de los 410 nm de
longitud de onda (banda Soret), esta energia acumula-
da es liberada y captada por componentes celulares
generando gran cantidad de radicales libres, que llevan
al dafio celular.

El comienzo de la enfermedad puede suceder en
cualquier momento de la vida pero es mas frecuente
entre los 30-50 afios*®.

Se presentan ampollas en areas expuestas a la luz
solar o a al trauma, en especial en dorso de manos, pies
y cara. Las mismas pueden dejar cicatrices atréficas y
quistes de milium. Suelen ser frecuentes las equimosis®.

Tabla 3. Patologias asociadas®$’

Hepatitis C

HIV

Diabetes

Alcoholismo

Lupus eritematoso sistémico
Hemocromatosis

Tumores hepaticos
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Figura 5. Grupo hemo®.

Otras manifestaciones frecuentes son la hiperpig-
mentacion moteada, cobriza en la zona de la cara y
la hipertricosis facial, principalmente en zona de
mejillas y entrecejo.

Un tercio de los pacientes pueden desarrollar pla-
cas esclerodermiformes localizadas principalmente
en cara y cuello, a veces con zonas de calcificacion y
ocasionalmente se generalizan remedando esclero-
dermias generalizadas?®.

En los ojos pueden observarse congestidn conjun-
tival o queratoconjuntivitis.

En higado se asocia a degeneracién grasa, cirrosis,
siderosis hepética o carcinoma hepético

Enlatablal se enumeran las més frecuentes asocia-
cionesde laPCT

Laboratorio

Existe aumento de porfirinas en orina (uroy copro-
porfirinas), aumento de porfirinas en heces principal-
mente (isocoproporforinas), aumento de porfirinas
plasmatica, aumento de ferremiay ferritina sérica, au-
mento de transaminasas y tendencia a la hipergluce-
mia2,8,10.

A la luz de Wood la orina presenta fluorescencia
rojo-rosado.

Los diagnosticos diferenciales mas frecuentes se
describen en la tabla 4.

TRATAMIENTO

Busqueda y supresién de probables factores
desencadenantes.

La flebotomia es el tratamiento de eleccién en pa-
cientes con PCT. Es un tratamiento eficaz y seguro. Si
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Tabla 4. Diagnostico diferencial®®5%,

Porfiria variegatta

Porfiria hepatoeritropoyetica
Pseudoporfiria por farmacos o hemodialisis
Epidermolisis ampollar adquirida

Penfigo vulgar

Penfigoide ampolllar

Hydroa estival

Colagenopatias

bien hay variantes, la extraccién de 500ml/cada 15 dias;
es la forma més adecuada y debe ser continuada hasta
normalizar los valores de porfirinas o hasta alcanzar
una hemoglobina de 11 mg/dl. La remocién de los de-
positos de hierro en el higado estimula la actividad de
la enzima urogeno descarboxilasa.

La cloroquina a dosis bajas de 125-250 mg/2 veces
por semana resulta eficaz en la mayoria de los pacien-
tes. En este caso los antipaludicos forman complejos
porfirina-cloroquina, que son rapidamente
metabolizados por el higado, ademas de actuar como
guelantes del hierro a nivel hepéatico*'t12,

La asociaciéon de las dos terapéuticas anteriores
mencionadas conforman el tratamiento més utilizado.
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