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Resumen.—Se presenta el caso de una paciente de 34 afios
de edad con insuficiencia renal cronica de varios afios de evo-
lucién. A los B meses de empezar el tratamiento con hemodia-
lisis presentd lesiones clinica e histolégicamente caracteristicas
de pseudoporfiria. A su vez presentaba niveles normales de
porfirinas en sangre. Se inicié el tratamiento con N-acetilcistei-
na a razon de 600 mg dos veces al dia.
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INTRODUCCION

La pseudoporfiria es una enfermedad cutdnea que
presenta los signos clinicos e histolégicos caracteristi-
cos de la porfiria cutanea tardia (PCT) pero a dife-
rencia de ésta, cursa con niveles normales de porfiri-
nas en sangre, orinay heces.

Se presenta el caso de una paciente con pseudopor-
firia secundaria al tratamiento con dialisis.

DESCRIPCION DEL CASO

Una paciente de 34 anos de edad, con mosaicismo
para el sindrome de Turner (45X0/XX), que presen-
taba insuficiencia renal crénica de 8 anos de evolu-
cién secundaria a glomerulonefritis progresiva. Desde
hacia 8 anos estaba en tratamiento con bendrofluazi-
da, atenolol, un compuesto combinado de carbonato
calcico y vitamina Ds, eritropoyetina y vitaminas By C.
En los ultimos 2 anos habia empezado tratamiento
con hemodidlisis tres veces por semana y no existian
antecedentes de enolismo ni de hepatopatia. La en-
ferma acudi6 a consulta por lesiones ampollosas loca-
lizadas en dorso de manos y dedos que presentaba
desde hacia 1 ano y medio. El proceso cursaba en bro-
tes sin resolverse por completo entre ellos y se acom-
panaba de importante dolor, sobre todo cuando las
ampollas estaban a tension. La enferma no relaciona-
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PSEUDOPORPHYRIA IN A DIALYZED PATIENT

Abstract.—\\e present the case of a 34-year-old female
patient with chronic renal insufficiency that had evolved over
several years. Six months after the start of hemodialysis treat-
ment, lesions clinically and histologically typical of pseudopor-
phyria began to appear. At the same time, the patient pre-
sented with normal blood porphyrin levels. Treatment with
600 mg of N-acetylcysteine twice a day was initiated.
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ba la aparicién de éstas con ningun factor precipitan-
te, incluida la exposicion solar.

En la exploracion se apreciaban vesiculas de peque-
no tamano y contenido claro, junto con ampollas en
fase de resolucion que se extendian por el dorso de de-
dos y manos hasta llegar a la muneca (fig. 1). A su vez
se observaban numerosas maculas y manchas marrona-
ceas de bordes moderadamente definidos y regulares
correspondientes a zonas de ampollas previas. Algunas
areas presentaban cicatrices de superficie brillante y as-
pecto esclerodermiforme. No se apreciaron quistes de
milium y otras zonas fotoexpuestas, en particular la
cara, no presentaban afectacién alguna. No se observo
hipertricosis malar ni hiperpigmentacion facial.

Los resultados de los estudios analiticos fueron los si-
guientes: hemoglobina: 9,6 g/dl; plaquetas: 77.000/ wl;
creatinina: 655 pmol/1, y urea: 6,6 mmol/1. El resto
de parametros eran normales o negativos, incluyendo

Fig. 1.—Dorso de manos y dedos con ampollas, vesiculas y cicatri-

ces esclerodermiformes.
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anticuerpos antinucleares (ANA), y frente a proteinas
extraibles del nicleo (ENA), perfil hepatico y tiroideo,
concentraciones séricas de hierro y ferritina y serologia
de hepatitis B y C. Los niveles de porfirinas en sangre
estaban dentro de los limites de normalidad y no se
pudo realizar estudio de porfirinas en orina debido a
que la enferma presentaba anuria desde hacia 2 anos
por la insuficiencia renal.

El estudio histolégico con hematoxilina-eosina
puso de manifiesto la presencia de una ampolla sub-
epidérmica que contenia diminutos fragmentos de fi-
brina sin células inflamatorias (fig. 2). La dermis se
hallaba edematosa con un leve infiltrado inflamato-
rio disperso de linfocitos. El estudio de inmunofluo-
rescencia directa mostré el depésito granular de C3 'y
fibrin6égeno en la pared de pequenos vasos, en canti-
dad minima, junto al depésito de inmunoglobulina G
(IgG) en la membrana basal.

Con los resultados de dichos estudios se confirmé la
sospecha diagnoéstica de pseudoportiria inducida por
hemodialisis y se inicié tratamiento con N-acetilcistei-
na a razén de 600 mg dos veces al dia. A su vez se re-
comendo evitar la exposicion solary el uso de foto-
protector de indice 60. Por desgracia, la paciente no
ha acudido a las revisiones, por lo que no ha sido po-
sible concretar la evolucién del cuadro tras la instau-
racion del tratamiento.

DISCUSION

La pseudoporfiria es una enfermedad cutanea rela-
tivamente infrecuente que suele producirse en el con-
texto de una importante exposicion solar!. La mayor
parte de los casos descritos en la literatura especia-
lizada estan relacionados con el uso de diferentes
farmacos, en especial, los antiinflamatorios no esteroi-
deos, derivados del acido propiénico? (ibuprofeno,
ketoprofeno, oxaprozina, naproxeno y nabumetona),
los antibioticos (acido nalidixico, tetraciclinas) y los
diuréticos, en particular los sulfurados como la clor-
talidona, bumetanida y furosemida. Otros ejemplos
de enfermedad inducida farmacolégicamente corres-
ponden a retinoides (isotretinoina y etretinato),
5-fluorouracilo, flutamida, anticonceptivos orales?, di-
clofenaco*y vitamina Be'.

La insuficiencia renal crénica justifica la aparicion
de algunos casos de pseudoporfiria, aunque se pro-
ducen con mas frecuencia en el contexto de la didlisis.
El proceso se ha descrito tanto en casos de didlisis pe-
ritoneal como de hemodialisis; en esta ultima situa-
cién es mas comun. No esta claro si los farmacos que
suelen emplear estos enfermos tienen un papel rele-
vante como precipitantes ya que, en muchos casos,
tras suspenderlos, la pseudoporfiria no se resuelve.
Se han apuntado diversos factores como los diuréti-
cos, el hidroxido de aluminio, la hemosiderosis, las
particulas siliconadas, el polivinilo empleado en los tu-
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Fig. 2.—Ampolla subepidérmica con festoneado de las papilas dér-

micas, edema dérmico y discreto infiltrado inflamatorio intersticial
de linfocitos. (Hematoxilina-eosina, x80.)
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bos de didlisis, la eritropoyetina y la susceptibilidad a
los radicales libres de oxigeno. Este ultimo factor es
el que se tuvo en cuenta a la hora de proponer como
tratamiento para estos casos, a la N-acetilcisteina, por
su capacidad de aumentar los niveles de glutation y re-
ducir el efecto del estrés oxidativo®.

En nuestro caso, la enferma estaba en tratamiento
con bendrofluazida, pero habia estado 6 anos y medio
tomando el fairmaco sin presentar lesiones cutaneas;
éstas se manifestaron 6 meses después de iniciarse la
hemodidlisis. Otros farmacos considerados potencia-
les responsables en el caso de nuestra paciente, como
la vitamina B o el atenolol, se descartaron también
por el largo tiempo de evolucién entre su introduc-
cién y la aparicion del proceso dermatolégico.

Recientemente se han descrito varios casos con bue-
na respuesta a N-acetilcisteina en dosis que oscilan
entre 800y 1.200 mg al dia, repartidos en varias to-
mas®’. Se ha senalado que los enfermos con insufi-
ciencia renal créonica en hemodidlisis podrian ser mas
vulnerables a la accion de los radicales libres de oxi-
geno debido a un defecto en los mecanismos antioxi-
dantes, que se expresa con niveles disminuidos de glu-
tatién en plasma y eritrocitos®. La N-acetilcisteina, al
ser un precursor metaboélico del glutation, es capaz de
reponer los niveles de éste.
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