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Pseudoporfiria asociada a hemodialisis

Pseudoporfiria associated with hemodialysis

Karen Peldez-Castro,' Gadwyn Sanchez-Félix, Antonio Paredes-Arcos,*
Celia Moisés-Alfaro,* Andrei Kochubei-Hurtado,' Tomds Carbajal-Chdvez?

RESUMEN

La pseudoporfiria es una dermatosis ampollar poco frecuente con similares caracteristicas clinicas e histopatologicas a las
de la porfiria cutdnea tarda pero con cifras normales de porfirinas. Se presenta el caso de una paciente con pseudoporfiria

asociada a hemodidlisis que fue tratada con N-acetilcisteina.
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ABSTRACT

The pseudoporphyria is a bullous dermatosis rare with similar
clinical and histopathologic features to the of porphyria cutanea
tarda but with normal numbers of porphyrins. The case of a
patient is presented with pseudoporphyria associated with
hemodialysis who was treated with N-acetylcysteine.
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INTRODUCCION

El término pseudoporfiria se aplica a una dermatosis
ampollar que se presenta en zonas fotoexpuestas y que
muestra caracteristicas histopatoldgicas similares a la
porfiria cutdnea tarda, pero sin el acompaiamiento de
valores elevados de porfirinas en sangre, orina y heces.!

I. Médico residente del servicio de Dermatologia del Hospital Nacional
Edgardo Rebagliati Martins (HNERM).

2. Médico asistente del servicio de Dermatologia del HNERM.

3. Médico asistente del servicio de Anatomia Patoldgica del HNERM.

CASO CLINICO

Mujer de 57 afios de edad con antecedente de tiroiditis de
Hashimoto, hipertension arterial de 18 afios de evolucién,
Insuficiencia renal crénica terminal en programa de
hemodialisis desde hace seis afios.

Recibia como tratamiento habitual amlodipino, metildopa,

levotiroxina, carbonato de calcio, eritropoyetina
y cianocobalamina. Negaba reaccién alérgica a
medicamentos.

La paciente refiri6 un tiempo de enfermedad de
aproximadamente dos meses, caracterizado por vesiculas y
ampollas muy dolorosas en los dedos y el dorso de ambas
manos; concomitantemente, presentd hiperpigmentacion en
el rostro. Ademads, manifesté que algunas ampollas remitian
y dejaban manchas blancas. La paciente negd exposicion
solar intensa o ingesta de otro medicamento.

Al examen fisico, se evidencié hiperpigmentaciéon en
rostro (Figura 1); ampollas tensas en dedos de ambas
manos, algunas de contenido seroso y otras de contenido
amarillento; madculas hipopigmentadas en zonas de
ampollas previas; y en el dorso de las manos se aprecid
pequeiias lesiones costrosas (Figura 2).
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PSEUDOPORFIRIA ASOCIADA A HEMODIALISIS

Dentro de los andlisis de laboratorio se encontrd
hemoglobina, 10,3 g/dL; creatinina sérica, 4,76 mg/dL;
urea, 67 mg/dL; hierro sérico, 49 pg/dL; transferrina,
121 mg/dL y ferritina, 1104 ng/mL.

Pese a su insuficiencia renal crdnica, la paciente todavia
presentaba diuresis, lo que permitid realizarle dosaje de
porfirinas en orina de 24 horas, se encontré uroporfirina,
20,5 pg/24 h, y porfobilindgeno, 1,2 mg/24 h, dentro de los
rangos referenciales. No se realizé dosaje de porfirinas en
sangre debido a dificultades logisticas.

El estudio histoldgico reveld la presencia de una ampolla
subepidérmica con base festoneada que contenfa en su
interior algunos glébulos rojos. En la dermis se aprecié un
leve infiltrado perivascular linfocitario, sin presencia de
eosindfilos, y material hialino, alrededor de los vasos de la
dermis superficial (Figura 3).

Figura 1. Hiperpigmentacion facial.
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: Figura 3. Ampolla subepidérmica con base festoneada, leve infiltrado

Figura 2. Lesiones ampollares en dedos y maculas hipocromicas en zonas de linfocitario perivacular y depésito de material amorfo eosinofilico en la dermis.
ampollas previas. Hematoxilina-eosina.
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La correlacion de los datos clinicos con el estudio
histopatolgico y los exdmenes de laboratorio, que
expresaban niveles normales de porfirinas en una paciente
nefrépata crénica con apoyo dialitico, llevo a establecer el
diagnéstico de pseudoporfiria asociada a hemodialisis.

La paciente recibié tratamiento con N-acetilcisteina, por via
oral, a dosis de 1200 mg/d, y medidas de fotoproteccion.

Durante el seguimiento de la paciente, se observd una
disminucién importante en la frecuencia y el nimero de
lesiones, sin embargo, durante los nuevos brotes las lesiones
continuaban siendo dolorosas, a pesar del tratamiento.

DISCUSION

La pseudoporfiria se ha asociado a numerosas causas, entre
las que destacan exposicionintensalaluzultravioleta,ingesta
de diversos medicamentos sobre todo a antiinflamatorios no
esteroideos (AINE) e insuficiencia renal cronica con o sin
didlisis.>>

Clinicamente, se caracteriza por el desarrollo de ampollas
en dreas de piel fotoexpuestas, generalmente, en el dorso
de las manos y de los pies y en el rostro.! Existen reportes
aislados de pacientes tratados con N-acetilcisteina.’”

CONCLUSIONES

Aungque la presentacién de pseudoporfiria es poco frecuente
debe ser considerada un importante diagndstico diferencial
en un paciente con enfermedad ampollar, mds aun si se
asocian comorbilidades o ingesta de multiples formacos.

Seglin la literatura revisada el presente caso de
pseudoporfiria asociada a hemodidlisis, representaria el
primer caso reportado en Perd.
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