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Mi paciente es un varén de 47 afios, con antece-
dentes de consumo de drogas por via parenteral
hasta hace anos y hepatitis cronica por el virus de
la hepatitis C (VHC), que niega consumo de farma-
cos. Consulta en urgencias por la aparicion de le-
siones no pruriginosas en las manos desde hace
meses, coincidiendo con un consumo abusivo de
alcohol, lesiones que empeoraron con la exposicion
al sol en su trabajo en el campo. Niega antecedentes
familiares de cuadros similares. Por estas lesiones,
ha acudido en varias ocasiones a su centro de salud,
recibiendo multiples diagndsticos como «reaccion
alérgica», «procesos inflamatorios localizados» y
«celulitis». Al no mejorar, acude al servicio de ur-
gencias de nuestro hospital.

Al explorarle, observamos que presenta un foto-
tipo 11 segtin la escala de Fitzpatrick, es decir, una
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piel sensible a la luz solar, clara, con pecas, ojos
castanos, pelo castano claro, como corresponde a
una puntuacion total de 18', con vesiculas tensas
de contenido seroso, erosiones de milimetros, no
exudativas, algunas cicatrizadas, que dejan maculas
eritematosas, que se vuelven blanquecinas en el
dorso de las manos (fig. 1). La distribucion simétrica
de las lesiones del paciente nos orienta hacia una
patologia enddgena, pudiendo descartar procesos
infecciosos; al no referir consumo de farmacos, des-
cartamos reacciones a farmacos o pseudoporfiria; al
no encontrar afectacion de otras zonas del cuerpo,
descartamos enfermedades ampollosas autoinmu-
nitarias; tampoco observamos lesiones en otras zo-
nas fotoexpuestas, como veriamos en la erupcion
polimorfa solar. Por lo tanto, llegamos al diagnostico
clinico de presuncion de porfiria cutanea tarda (PCT)
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como primera posibilidad, sin descartar todavia la
posibilidad de diagnosticar lupus eritematoso
ampolloso o dermatitis facticia (fig. 2).

Se solicito hemograma, bioquimica con glucemia,
hierro, ferritina, transaminasas, prueba de Hoesch
en orina y uroporfirina en orina de 24 horas, mos-
trando ligera elevacion de las transaminasas, prueba
de Hoesch positiva y uroporfirina en orina de
24 horas de 2667 pg (normal: <46 en hombres).

Se remitié a anatomia patologica una muestra de
biopsia cutanea, donde se encontré una ampolla
subepidérmica, con escaso infiltrado inflamatorio,
de la dermis papilar a la dermis reticular y depésitos
PAS+ (acido peryodico de Schiff) perivasculares
(fig. 3).

Por lo tanto, llegamos al diagnostico de PCT por
las lesiones cutaneas, los resultados analiticos y los
® factores de riesgo que presenta (hepatopatia cronica
A = y consumo de alcohol).

FIGURA 1. Imagen clinica de las lesiones de las manos del Se aconsejo como tratamiento proteccion de las
paciente. radiaciones solares con ropa y filtros, no consumir
—> PCT
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FIGURA 2. Diagnostico diferencial de las lesiones cutaneas de la porfiria cutanea tarda (PCT).
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FIGURA 3. Tlustracion

de la imagen anatomopatologica

de las lesiones cutaneas

(autora: Elena Martinez Carracelas).

alcohol y se le pauto cloroquina (125 mg) por via
oral, dos veces a la semana.

En el seguimiento en consultas de hematologia y
dermatologia, evoluciona satisfactoriamente, dismi-
nuyendo las manifestaciones cutaneas y las porfiri-
nas en orina y heces, mejorando su calidad de vida.

En 1874, Schultz describi6 el primer caso en un
paciente con signos de fotosensibilidad cutanea,
acompanado de excrecion urinaria de color rojo.
Posteriormente, Bausmark llamo a estos pigmentos
urohematina y urofuscohematina. En 1911, Gunther
considero a las porfirias trastornos metabolicos y las
clasifico. E1 1937, se introdujo el término PCT?.

La PCT se debe a una deficiencia de la enzima
uroporfirindgeno-decarboxilasa (UROD) hepatica,
quinta enzima de la via metabdlica del grupo hemo,
encargada del paso de uroporfirinogeno I1I a copro-
porfirinégeno I11°. En la PCT I, esporadica, la defi-
ciencia queda limitada al higado y no hay predispo-
sicion genética. En general, esta enfermedad se
manifiesta a partir de la mitad de la vida’. La PCT
de tipo Il es un trastorno heredado en forma auto-
somica dominante con penetrancia limitada. Puede
desarrollarse a una edad mas temprana que en el
tipo I, a veces, hasta en la infancia. En muchos casos,
se requieren factores adicionales, por lo que se con-
sidera una enfermedad multifactorial, donde se suele
encontrar mas de un precipitante’, como son la
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transgresion alcoholica, los estrogenos del embarazo
o los anticonceptivos, las infecciones virales (virus
de la hepatitis B [VHB], VHC y virus de la inmu-
nodeficiencia humana [VIH]), las enfermedades con
deposito de hierro (hemocromatosis), el tabaquismo,
la exposicion a hidrocarburos aromaticos policiclicos
y los farmacos inductores del citocromo P-450 (fe-
nitoina, griseofulvina, sulfamidas, isoniazida, etc.)*.

Representa el 80-90 % de las porfirias y la enfer-
medad es sintomatica en 1 de 10000 habitantes,
variable segtin las zonas geograficas (1/2000 en Es-
pana; 1/25 000 en los Estados Unidos)’. E1 60 % de
los pacientes son varones y, sobre todo, después
de la cuarta década de la vida®.

Las manifestaciones cutaneas se deben al efecto
de la radiacion luminica sobre las porfirinas acumu-
ladas en la piel, liberando radicales libres, que danan
los tejidos y determinan la aparicién de ampollas en
las zonas fotoexpuestas’. Generalmente, no se asocia
a sintomas sistémicos, neurologicos o anemia®.

Las pruebas de laboratorio son imprescindibles
para concluir un diagnoéstico de PCT, cuantificando
niveles elevados de porfirinas totales, porfobilino-
geno (PBG) y acido delta-aminolevulinico (ALA) en
orina. La prueba de Hoesch evidencia de forma ra-
pida la elevacion de PBG en orina. Un resultado
positivo orienta al clinico sobre el origen porfirico
de la clinica inespecifica del paciente®’. En algunas
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circunstancias poco frecuentes, puede dar un falso
negativo: pacientes con la rara porfiria ALA-D (ALA-
dehidrasa) o con envenenamiento por plomo (donde
se acumula ALA, pero no PBG), los sujetos tratados
con arginato, los casos en que el aumento de los
niveles de ALA y PBG sea transitorio y en los casos
de alta excrecion urinaria de bilinogeno™.

El tratamiento consiste en medidas generales, san-
grias y/o farmacos antipaludicos en dosis bajas, ya
que las dosis mas altas pueden causar fotosensibili-
dad y hepatotoxicidad, sin mayor efectividad, que
actian aumentando la excrecion urinaria de porfi-
rinas y la captacion hepatica de hierro®.

Tiene buen pronostico, aunque las lesiones pueden
recurrir meses o anos después*’.

La descripcion de estos casos poco frecuentes, su
tratamiento y evolucion facilitan el conocimiento de
esta enfermedad y sus posibilidades terapéuticas,
siendo de gran importancia el diagnéstico oportuno
para evitar las induraciones esclerodérmicas en los
casos no diagnosticados ni tratados.
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