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Porfiria cutanea tarda (PCT), uma desordem relativamente rara, tem sido descrita ocorrendo em pacientes com infeccao pelo HIV. Diversos artigos
recentes sugerem que a infeccdo pelo HIV pode desencadear o desenvolvimento de PCT em individuos predispostos. Relatamos um caso de PCT,
em um paciente infectado pelo HIV, e discutimos a patogénese, diagnostico e tratamento desta entidade.

(A. C. Conde Almeida, R. Tadeu Villa, V. Bedin. Porfiria cutdnea tarda no paciente infectado pelo virus da imunodeficiéncia adquirida. Med Cutan Iber Lat Am 2010;38(2):91-93)
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Summary

Porphyria cutanea tarda (PCT), a relative rare disorder, has been described occurring in patients with HIV infection. Several recent reports suggest
that HIV infection may trigger the development of PCT in predisposed individuals. We report a case of PCT in an HiV-infected patient and discuss

the pathogenesis, diagnosis and treatment of this entity.
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O termo porfiria origina-se da palavra grega porphura, que
significa cor roxa, e foi escolhido em fungéo da coloragéo de
vermelha a arroxeada da urina de doentes com porfiria[1].
Porfirias séo disturbios metabdlicos raros caracterizados
pela biossintese anormal do complexo heme dos eritrécitos
, a partir de uma deficiéncia enzimatica na produgéo de
precursores de porfirina[2]. Sdo denominadas eritropoiéti-
cas, quando ha um aumento na producao de porfirina pela
medula 0ssea e hepaticas, se houver um disturbio na meta-
bolizacdo destes precursores. A forma mais comum €é a por-
firia cutanea tarda (PCT) ou hepatica cronica, que ocorre
por uma deficiéncia herdada ou adquirida da uroporfobili-
nogénio decarboxilase hepética, a quinta enzima na via do
heme. Essa deficiéncia resulta no acumulo de uroporfirina

e 7-carboxil porfirinogénio, principalmente no figado. Pode-
se apresentar de duas maneiras: hereditaria(ou tipo 1) e
adquirida (esporadica ou tipo I). A primeira corresponde a
20% dos casos de PCT, € uma heranga autossémica domi-
nante, cujo gene esta localizado no cromossomo 1p34 e
apenas 10% das pessoas afetadas sédo sintomaticas. Na
forma adquirida, a enzima s6 é deficiente no figado. Predo-
mina no género masculino, entre os 40 e 50 anos de idade e
mais de 70% dos casos estéo relacionados ao alcoolismo e
a lesdo hepatica. Outros fatores incriminados sdo estrogé-
nios, ferro, hidrocarbonetos policlorados, hexaclorobenze-
no, hemodidlise, hepatite C e infecgcéo pelo HIV[1, 3]. Os
cursos clinicos das formas hereditérias e adquiridas sao
similares[4].
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Relato de caso

Paciente feminina, 29 anos, infectada pelo virus da imu-
nodeficiéncia adquirida ha 3 anos, em uso de lamivudina
300mg/dia, estavudina 60 mg/dia e efavirenz 600
mg/dia. Contagem de CD4 de 360 células/ml e carga viral
de 450.000 copias/ml. Apresentava, ha 3 meses, lesdes
vésico-bolhosas, que se iniciaram no dorso das maos e,
depois, progrediram a outras areas expostas a luz solar
(Figura 1). Além disso, a paciente apresentava fragilidade
cutdnea aumentada, hiper e hipopigmentacdo mosquea-
da, hipertricose néo virilizante facial e cabelos finos
(Figura 2). A biépsia de pele mostrou aspecto histopato-
l6gico caracteristico: bolha subepidérmica com contetdo
plasmatico escassamente celular e aspecto festonado.
Teto da bolha constituido por epiderme contendo corpus-
culos eosinofilicos amorfos e alteragBes degenerativas
discretas e reacionais na camada basal. Derme papilar
com fibrose e discreta hialinizacdo. Espessamento de
paredes vasculares generalizado por material eosinofilico
amorfo (Figura 3).

Os achados laboratoriais foram: porfirinas totais na urina
5621 pg/24 h (normal 45-287 pg/24 h), uroporfirinas 3373
pg/24 h (normal range 0-57) , coproporfirinas urinarias
2248 pg/24 h (normal 32-267 ug/24 h) e aumento de isoco-
proporfirinas nas fezes.

Imunofluorescéncia direta da bolha detectou imunoglo-
bulinas IgG, IgA, 1gM e C3 no interior e na parede dos vasos
e na juncdo dermo-epidérmica.

Figura 1. Lessées vésico-bolhosas no dorso do pois.
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Figura 3. Bolha subepidérmica e aspecto festonado. Hialiniza-
¢do no derme.

Outros achados laboratoriais incluiam hemoglobina 11.4
gm/dl; aspartato aminotransferase 204 U/L; alaninoamino
transferase 160 U/L; gama glutamil transferase 650U/L; fos-
fatase alcalina 461 U/L; ferro sérico 200 ug/dl (normal 50-
160 ug/dl); ferritina 1280 ng/ml (normal 22-322 ug/24 h);
sorologia para hepatite C negativa.



A. C. Conde Almeida et al. Porfiria cutanea tarda no paciente infectado pelo virus da imunodeficiéncia adquirida

Recebeu doses baixas de hidroxicloroquina (100
mg/dia), trés vezes por semana com regresséo do quadro
apos 60 dias.

Comentarios
Infeccoes por HIV e HCV estdo fortemente implicadas na
precipitacdo da PCT tipo I[1, 3, 5, 61.

Clinicamente, os achados cutaneos sdo similares aos
vistos nos casos classicos. As lesbes poderm servir como
porta de entrada para bacteremia e sepsis , 0 que pode levar
a um desfecho fatal na populacdo imunocomprometidal7].
Embora a fisiopatologia dessa associagéo néo seja totalmen-
te compreendida, tem sido sugerido que o virus pode levar a
prejuizo da fungéo hepética, por agdo do préprio virus ou
dos medicamentos associados[5].

Segundo Blauvelt A e cols e Almehmi A e cols, o virus
pode alterar o metabolismo das porfirinas, através da interfe-
réncia com o sistema oxidativo hepatico (P450) ou gerando
eritropoiese ineficaz, o qué resulta em uma deposigéo
aumentada de ferro no figado[8, 91.

O metabolismo alterado dos esteroides, nos portadores
de HIV, pode aumentar a producéo de estrégeno endoégeno
e, consequentemente, resultar em uma interferéncia na sin-
tese do heme, ocasionando a PCT.

Infeccéo por HIV, como fator isolado, é causa de excre-
cao anormal de porfirinas, mesmo sem nenhuma evidéncia
clinica de PCT[5].

Referéncias bibliograficas

Fox et al relataram um caso de PCT induzida pelo uso de
indinavir, que se resolveu completamente apdés a interrup-
cao da medicagao[10].

A hipotese de deficiéncia de glutationa, descrita em
pacientes portadores de HIV, nos leva a crer que N-acetil-
cisteina pode ter um resultado favoravel no tratamento das
lesdes, porém o modo de acdo néo foi totalmente explicado.
Sugere-se que seu mecanismo seja a diminuicao da fotos-
sensibilidade induzida pelo acimulo de porfirinas, pela pre-
vencédo da formacéo de radicais livres ou através do aumen-
tointracelular de glutationa.

O tratamento com flebotomias repetidas é dificultado por
razao da anemia coexistente e pelo risco de transmissédo do
virus. Portanto, nesses pacientes, doses baixas de antimala-
ricos (ex: hidroxicloroquina trés vezes por semana) deve ser
considerado[9].

Alcool, uso de anticoncepcional oral e exposicao solar
devem ser evitados. Rastreamento para hepatite C deve ser
realizado[5].

Conclusao

Apesar de serem raras, as porfirias usualmente estao associa-
das a outras desordens comuns. A incidéncia de PCT esta
aumentada em pacientes infectados pelo HIV. Suas manifes-
tacdes clinicas podem ser um sinal precoce ou tardio de infec-
¢do por este virus. Portanto, quando um diagndéstico de PCT é
confirmado, deve-se investigar, através de sorologias, a possi-
vel associagao com o HIV. O diagnéstico correto e o tratamen-
to precoce melhoram o prognoéstico do doente.
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