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Resumen

La porfiria cutanea tarda (PCT) es una enfermedad metabdlica causada
por un déficit en la actividad de la uroporfirindgeno decarboxilasa hep-
atica (URO-D).

En pacientes HIV, se asocia con frecuencia a factores hepatotéxicos; tam-
bién se ha postulado al propio virus como desencadenante.

Si bien el compromiso 6seo no es tenido en cuenta como manifestacion
clinica de la sffilis temprana, su incidencia es cercana al 9% segun el anali-
sis de los estudios por imagenes realizados a estos pacientes.
Presentamos el caso de un paciente HIV+ que desarrollé una PCT y que
posteriormente presentd osteitis luética como Unica manifestacion de si-
filis temprana (Dermatol Argent 2010;16 Supl 2:37-40).
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Abstract

Porphyria cutanea tarda (PCT) is a metabolic disease caused by a deficit
in the activity of the uroporphyrinogen decarboxylase (URO-D)

In HIV patients associates to factors hepatotoxic, nevertheless HIV virus
per se has been implied as trigger of PCT

Though the bone lesions in early syphilis is not born in mind, the inci-
dence is near to 9 % if these patients are analyzed by means of studies
by images.

We report a HIV patient who developed a PCT and that later presented
an osteitis as the only manifestation of de early syphilis (Dermatol Argent
2010;16 Supl 2:37-40).

Key words: porphyria cutanea tarda, osteitis, syphilis, HIV.

ABREVIATURAS:
PCT: porfiria cutdnea tarda
URO-D: uroporfirindégeno decarboxilasa hepatica
HIV: virus de inmunodeficiencia humana
VDRL: Venereal Disease Research Laboratory
FTA-Abs:  prueba de absorcion de anticuerpos treponémicos fluorescentes
FAL: fosfatasa alcalina
GOT: transaminasa glutdmico oxalacética
TGP: transaminasa glutdmico pirdvica
Dils: diluciones
IM: intramuscular

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 28 afios, con antecedentes de
HIV, que tras 9 meses de haber abandonado el tratamiento an-
tirretroviral y coincidiendo con el deterioro de su situacidn in-
mune (CD4 180 células/mm?® y carga viral de 30.000 copias/
ml) se presentd a la consulta dermatolégica.

Al examen fisico se observaban erosiones, costras hemdticas y
algunas ampollas intactas localizadas en la superficie dorsal de
ambas manos asf como cicatrices y quistes de milium (Foto 1).
El paciente refiere que dichas lesiones se intensificaron duran-
te los meses de verano. El resto del examen fisico era normal.
Con diagndstico presuntivo de PCT se solicitaron estu-
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dios de laboratorio, determinacién de porfirinas
y biopsia cutdnea. La rutina de laboratorio mos-
tré alteracion del hepatograma: GOT 160 UT/I,
GPT 220 Ul/I, FAL 280 U1/], bilirrubina total
0,9 mg%. La serologia para hepatitis By C fue ne-
gativa, VDRL no reactiva, el colagenograma no
mostré alteraciones y el dosaje de ferritina sérica
estaba dentro de pardmetros normales. Los nive-
les de porfirinas estaban alterados y mostraban un
patrén de excrecion caracteristico (uroporfirina:
6.530 pug/24 hs, coproporfirina 850 pg/24 hs). La
biopsia de piel informé: ampolla subepidérmica
sin fenémenos inflamatorios con imagen en fes-
tén de las papilas dérmicas (Fotos 2y 3), que jun-
to al laboratorio y al cuadro clinico permitieron
arribar al diagnéstico.

Se realizd tratamiento con hidroxicloroquina 200
mg 2 veces por semana, medidas de fotoprotec-
cién y terapia antirretroviral con lamivudina 150 mg
¢/12 hs, zidovudina 300 mg cada 12 horas y efavi-
renz 600 mg por la noche. El paciente presenté bue-
na respuesta y tolerancia a las medidas (Foto 4).

En un control posterior refirié dolor ésco tibial, a
predominio nocturno, de un mes de evolucién. Al
examen fisico se constat6 dolor a la palpacién de am-
bas crestas tibiales; el resto del examen fisico era nor-
mal. Con sospecha clinica de osteitis luética se solici-
taron VDRL y FTA-Abs, laboratorio y estudios por
imdgenes.

El laboratorio mostré aumento de FAL, la VDRL
presentd un titulo de 32 dils y la FTA-Abs fue posi-
tiva; la VDRL 6 meses antes era no reactiva asi como
la FTA-Abs, hecho que permitié asumir el cuadro
como una sifilis temprana. La radiograffa fue nor-
mal, pero la gammagrafia dsca demostré lesiones
compatibles con osteitis a nivel tibial (fotopenia con
halo hipercaptador).

Se realizd tratamiento con penicilina benzatinica
IM (3 dosis); el paciente presenté descenso en el ti-
tulo de VDRL, que alcanzé 1 dils, normalizacién de
la FAL y desaparicién de la sintomatologia. No se
realizé gammagrafia control dada la buena respues-
ta clinica y de laboratorio.

Comentarios

Las porfirias son un grupo de enfermedades me-
tabdlicas causadas por la actividad deficiente de
una de las enzimas que intervienen en la biosin-
tesis del hemo. La variante mds comun es la PCT,
que puede ser un padecimiento adquirido en el
. cual el déficit enzimético se produce sélo a nivel
Foto 3. En el piso de la ampolla las papilas dérmicas adoptan una forma ondulante (H-E 10X). hepa’ltico (PCT tipo I), o pucde tener un carac-
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Foto 4. foto control donde se observa la resolucion de las lesiones.

1.Vasos del periostio
2. Cannal de Havers
3. Canal de Volkman
4. Canal medular

Figura 1. Llegada del Treponema pallidum via hemadtica al tejido éseo (modificado de http://www.mo-
nografias.com/trabajos 11/osteop/osteop.shtmi).

ter familiar que se hereda de forma autosémica dominante y muestra
un déficit enzimético a nivel hepético y eritrocitario (PCT tipo II).!
Las manifestaciones clinicas se asocian con la exposicidn a factores he-
patotdxicos, hallazgo comun en los pacientes con PCT.

La PCT es la variante mds frecuente de las porfirias, con una inciden-
cia estimada de 1/70.000.* La clinica se caracteriza por fotosensibili-
dad cutdnea con ampollas en dreas expuestas, fragilidad de la piel, hi-
perpigmentacién e hipertricosis. Esta afeccién es frecuentemente des-
encadenada por diversos factores tales como el alcohol, estrégenos, hi-
drocarburos polihalogenados, sobrecarga de hierro ¢ infecciones vira-

les (hepatitis C, By HIV).3

El HIV ha sido propuesto como un factor de riesgo
independiente para el desarrollo de PCT y para ex-
plicar dicha relacién se han formulado varias hipdte-
sis. Wissel propuso que algunas endotoxinas produ-
cidas por microorganismos oportunistas bloquean
al citocromo P450 alterando la funcién hepdtica.*
Lafevillade menciona que el déficit de glutatién des-
crito en estos pacientes altera el metabolismo de las
porfirinas® y Fuchs observé en los pacientes HIV que
mostraban incremento en la excrecién urinaria de
porfirinas un aumento de neopterina (marcador solu-
ble de la activacién inmunolégica) lo cual sugiere que
la estimulacién crénica del sistema inmunoldgico po-
dria causar alteraciones en el metabolismo del hemo.®
Nomura sugiere que el virus del HIV acttia como des-
encadenante por dafio hepatico directo.”

La coinfeccién de sifilis y HIV oscila entre el 3-60%
y esto se correlaciona con las vias de transmisibilidad
compartidas.®

La afectacidén dsea es una manifestacién de la si-
filis secundaria en el 9% de los casos si se analiza a
estos pacientes mediante estudios por imdgenes.9
Durante el periodo secundario se produce una dise-
minacién hemdtica de las espiroquetas que pueden
llegar al periostio a través de los vasos homénimos y
generar una reaccién inflamatoria que se traduce cli-
nicamente como periostitis. Si progresa a través de
los canales de Havers y de Volkmann originard una
osteitis u osteomielitis segin tenga o no afectacion
del canal medular'® (Figura 1). La radiografia y so-
bre todo la gammagrafia dsea ponen en evidencia es-
tas lesiones. Respecto del tratamiento, no difiere del
de otras formas clinicas de sifilis temprana.

Conclusiones

Si bien los pacientes HIV con frecuencia presen-
tan factores hepatotdxicos asociados que pueden
actuar como desencadenantes de la PCT, quere-
mos destacar la participacién del HIV como un fac-
tor de riesgo independiente en el desarrollo de esta
enfermedad.

En cuanto a la afectacién dsea, queremos resaltar que
es una manifestacion infrecuente en la sifilis tempra-
nay que en nuestro paciente fue la tnica sintomato-
logia de la infeccién.
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*

Linfoma cutaneo intravascular a células
anaplasicas grandes.

El linfoma intravascular (LI) es una variante rara
del linfoma no-Hodgkin con predileccién para
la piel. La mayor parte de |os casos son lifomas a
células Bgrandes. El LI es extremadamente raro.
Se presenta una paciente que desarrollé macu-
las y placas eritematosas multiples en su dorso.
Las lesiones respondieron bien al CHOP (ciclo-
fosfamida, hidroxidoxorubicina, oncovin, pred-
nisona), pero recurrieron poco después de |a te-
rapéutica. El paciente sobrevivié con la enfer-
medad por 8 afios pero luego fue perdido para
seguimiento. Histopatolégicamente, la neopla-
sia evoluciond de un LI a un lifoma extravascu-
lar. Esto fue visto en biopsias obtenidas en di-
ferentes estados de la enfermedad. Los resulta-
dos sugieren que el Ll anapldsico a células gran-
des representa un subtipo distinto del LI y es
histopatoldgica y biolégicamente diferente del
Ll con células B, NKo con un fenotipo de célulaT.

Wang L, et al.
J Cutan Pathol 2010, Mar 10 (a ser publicado).
LJ

Neuroradiol 2007;28:307-308.

*

Resonancia magnética en psoriasis.

Enartritis psoridsicaalgunaslocalizaciones pue-
den tener cambios inflamatorios no accesibles
al examen clinico, lo cual hace dificultoso ini-
ciar o adaptar un tratamiento. En treinta pacien-
tes se efectud resonancia magnética de todo el
cuerpo (WB-MRI) lo cual brind6 una impresion
general de las articulaciones afectadas y facili-
t6 la aplicacién de una estrategia de tratamien-
to adaptada a cada paciente.

Weckbach S, et al.
Eur J Radiol 2009 Jul 23 [Epub ahead of print]
LMdeF

*

Temblor: un evento adverso recientemen-
te descripto con la terapéutica con itraco-
nazol a largo plazo.

Los autores publican cinco casos con temblor
vinculados a la terapéutica con el itraconazol
que se produjeron dentro de 1-12 meses de ini-
ciado el tratamiento y desaparecieron gradual-
mente después de la suspension del itraconazol.

Lestner JM, Denning DW.
J Neurol Neurosurg Psichiatry 2010,81:327-329.
LJ





