CASOS CLINICOS

Porfiria cutanea tarda en paciente en hemodialisis, caso clinico
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Muijer de 37 afios con antecedente de insuficiencia renal termi-
nal (IRT) de etiologia no precisada en hemodidlisis (HD) hace
3 afios. Consultd por historia de 6 meses de evolucion de ve-
siculas, prurito y dolor en dorso de manos que curan con cos-
tras y aumentan con la fotoexposicion (Figura 1). Se agregaron
lesiones similares en cara.

Habia consultado previamente, donde se planted el diagnds-
tico diferencial con Colagenosis, sindrome de Sweet y lupus
cutaneo. Se realizd 2 biopsias no concluyentes. Se solicitaron
examenes seroldgicos destacando: ANA, ANCA, perfil ENA,
anticuerpos anticardiolipinas, complemento, factor reumatoi-
de y pruebas tiroideas todos normales. Ferritina muy elevada
(2412 ng/mL [VN: 10 - 291 ng/mL]). Recibié tratamiento con
corticoides tdpicos con mala respuesta.

Se realizé nueva biopsia que muestra dermatosis ampollar con
vesicula subepidérmica, sin acantolisis. Dermis con patron pa-
pilar. Tincion PAS+ resistente a diastasa. Ademas epidermis
con material PAS+ en forma de Caterpillar bodies (Figura 2);
hallazgos compatibles con porfiria cuténea tarda (PCT). Reac-
cion de Watson-Schwartz negativa. La uroporfirina (4760 pg/L;
VN < 21) y heptacarboxiporfirina (2400 pg/L; VN < 3) urinarias
resultaron elevadas. Se inici¢ tratamiento con flebotomias y
eritropoyetina con respuesta parcial al mes de seguimiento.

La PCT es una dermatosis vesiculo-bulosa caracterizada por
un déficit hereditario o adquirido de la enzima uroporfirinoge-
no decarboxilasa; crucial en la biosintesis del grupo heme. La
PCT adquirida es la forma de porfiria mas comun; la mayoria
ocurre en pacientes con dafio hepatico por alcohol, estrdgenos
o dafio por hidrocarburos clorados como el clorobenzeno.

La PCT se manifiesta clinicamente por bulas subepidérmicas, ero-
siones, hipertricosis, hiperpigmentacion, hipopigmentacion y cicatri-
ces. El laboratorio mostrara aumento de las porfirinas en sangre,
orina y heces ademas de aumento de los depdsitos de fierro.

En las Ultimas décadas, la PCT se ha visto asociada a IRT en
HD, con una prevalencia de 1.2% — 18%. Debe diferenciarse
de la pseudoporfiria, en la cual el patrén de porfirinas es nor-
mal y la biopsia no mostrara Caterpillar bodies. La disminucion
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del clearence renal, azoemia y la sobrecarga de hierro son
factores que podrian alterar el metabolismo de las porfirinas.

El tratamiento incluye flebotomias, eritropoyetina y su combi-
nacion; antimalaricos y deferoxamina, entre otros.

Figura 1

Se observan placas y erosiones con costras hematicas y
cicatrices en zonas fotoexpuestas.

Figura 2

Ampolla subepidérmica sin infiltrado inflamatorio con pre-
sencia de “caterpillar bodies”.
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