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RESUMEN

Pseudoporfiria es un padecimiento poco frecuente, sin predo-
minio de edad o género, y caracterizada por la aparicién de
ampollas en regiones foto-expuestas, semejantes clinica e histo-
l6gicamente a porfiria cutdnea tarda, pero sin alteraciones bioqui-
micas. El presente articulo describe el caso de un paciente con
lesiones caracteristicas y buena respuesta terapéutica, y hace
una revision de la literatura existente.

PALABRAS CLAVE: Pseudoporfiria, AINES

Introduccion
| término pseudoporfiria se aplica a una dermatosis
ampollosa foto-distribuida, clinica e histolégicamen-
te similar a la porfiria cutdnea tarda, pero con niveles nor-
males de porfirinas (tanto urinarias como plasmaticas).’
A continuacién, se describe un caso confirmado con
estudio histolégico de piel y perfil de laboratorio.

Caso clinico

Paciente masculino de 65 afios, acude a consulta por una
dermatosis diseminada que involucra mentén y zona
pre-auricular, V del escote y caras extensoras de los bra-
zos. La dermatosis consiste de placas de eritema infiltra-
do, poiquilodermia y atrofia.

El cuadro, de 3 meses de evolucién, inicié con ampo-
llas y vesiculas en brazos, con fragilidad cutdnea y prurito
intenso.

Los antecedentes de importancia inclufan diagnéstico
de artritis reumatoide seropositiva, en tratamiento con
leflunomida, sulfasalazina, naproxeno y diclofenaco. Al
interrogatorio intencionado se estableci6 la coincidencia
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consistente entre los periodos de exacerbacién de la der-
matosis y la ingestién de AINES.

La biometria hemdtica revelé anemia moderada y leu-
cocitosis, con negatividad en pruebas de funcionamiento
hepético, serologia viral, y porfirinas plasmaticas y uri-
narias.

El examen histopatolégico de piel informé de una am-
polla subepidérmica, con el techo formado por la propia
epidermis y focos de necrosis, espongiosis y exocitosis. La
dermis conformaba la base de la ampolla, con el caracte-
ristico aspecto festoneado de esta dermatosis.

Como parte del tratamiento, se suspendié el medica-
mento causal —los dos analgésicos antiinflamatorios no
esteroideos— y se indic6 uso de fotoprotector, evitacién
de la luz solar, asi como un esteroide tépico de tipo be-
tametasona durante 4 semanas. La respuesta clinica fue
favorable.

Discusion
Pseudoporfiria es una dermatosis poco frecuente ca-
racterizada por ampollas en dreas foto-expuestas. Sus
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caracteristicas clinicas e histolégicas son similares a la
porfiria cutdnea tarda, pero sin sus anormalidades bio-
quimicas.”

Los factores etiolégicos asociados con mayor frecuen-
cia son los fdrmacos foto-sensibilizadores, aunque suele
afectar a pacientes con insuficiencia renal crénica en
terapia sustitutiva con didlisis e individuos con excesiva
exposicion al sol, camas de bronceado y terapia PUVA ,
lo cual denota una clara asociacién con la radiacién UVA
(320-400 nm). También se sabe de un caso donde se es-
tablecié una relacién con el consumo de Coca-Cola® 3¢

La patogenia es desconocida. Porfiria es consecuencia
de la administracién de furosemida y otros diuréticos en
el tratamiento de insuficiencia renal crénica, y las ampo-
llas son resultado de la estimulacién ultravioleta en piel
y vasos, tal vez a expensas de mecanismos antioxidantes
defectuosos asociados con bajos niveles de glutatién.”

La epidemiologia depende del agente desencadenan-
te, siendo naproxeno el mds frecuente en mujeres,”® quizd
por el uso regular de camas de bronceado (por ello, se
cree que afecta principalmente a individuos en la segun-
da y tercera década de la vida, asi como a los fototipos
cutdneos [ y I1).” Sin embargo, existen también maltiples
informes de este trastorno en pacientes pedidtricos.”

El cuadro clinico de pseudoporfiria puede ser idén-
tico al de porfiria cutdnea tarda, con ampollas, vesiculas,
fragilidad cutdnea, milia y cicatrices atréficas en dreas
foto-expuestas, sobre todo en dorso de las manos, pero
sin alteraciones bioquimicas (para ello, estd indicado el
examen cuantitativo y cualitativo de porfirinas en san-
gre, materia fecal y orina, asi como determinacién de la
enzima Uro-D). Otras caracteristicas que contribuyen al
diagnéstico diferencial son la presencia de hipertricosis,
hiperpigmentacién, cambios esclerodermiformes y calci-
ficacién distréfica.®

El estudio histopatolégico de piel es importante para
el diagnéstico. Los hallazgos son similares a porfiria cutd-
nea tarda e incluyen: ampolla subepidérmica con papilas
dérmicas de aspecto festoneado, notorio adelgazamiento
de las paredes vasculares y esclerosis del coldgeno, lo cual
hace la diferencia con la porfiria cutdnea tarda, que tiene
alteracién de las porfirinas.®

Estudios de inmunofluorescencia directa revelan de-
p6sitos granulares de IgG y C3 en unién dermoepidér-
mica y vasos de la dermis superficial, asi como IgM, IgA
y fibrinégeno.'*° Recientes estudios de microscopia elec-
trénica han demostrado que la hendidura se produce jus-
to por debajo de la ldmina basal.”

El diagnéstico diferencial mds importante es porfiria
cutdnea tarda, para lo cual es indispensable realizar una

m Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

historia clinica adecuada, los estudios antes mencionados
y biopsia de piel.

Como es un trastorno foto-inducido, el tratamiento estd
dirigido a identificar el agente causal y de ser posible, la
suspensién del mismo, ademds de estricta foto-proteccién.
En pacientes con insuficiencia renal, se han obtenido
buenos resultados con la administracién de N-acetilcis-
teina, precursor del glutatién.

Diversas publicaciones refieren que la remisién del
cuadro clinico ocurre entre dos y seis meses después de la
suspensién del agente causal, dejando secuelas que inclu-
yen cicatrices y zonas de hipopigmentacién, ademds de
quistes de milium.?

Conclusion
Pseudoporfiria es un padecimiento poco comin que re-
quiere de una elevada sospecha diagnéstica en pacientes
que presentan una patologfa ampollosa en dreas foto-ex-
puestas. El mecanismo fisiopatolégico no se ha esclare-
cido, pero una vez hecho el diagnéstico e identificado el
agente causal, este trastorno es fécil tratar.

Entre las causas mds comunes de pseudoporfiria se
cuentan las cdmaras de bronceado, asi que debe educar-
se al paciente en cuanto a las medidas de proteccién solar.
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