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ANTECEDf:NTES y O~\JETlvOS

La piel decl. Sabouraud. ee como la cuerda de un Instrumento

musical. segl1n sea la excltac16n que reclha, responder' con

la nota eCzema, la nota prurlgo, la nota Inflamación.

1.0 anterIor 10 recordamos, porque es en el slndrome que oos

ocupa en donde se hace m«s evIdente la excftac!dn externa so-

bre la pIel: es decIr que los rayos lum!n!cos harln responder

/

a la cuerda del Instrumento no solo con una nota sIno con va-

rla8: Prurfüo, Intlar.~c!dn, fdema, Plomentacfón y aunque ea

necesario '~e coexistan tamol'n alteracIones en el metaboll~

y eHmlnacl6n de las portlrlna. par.. que se presente el cuadro,

tamht~n es cIerto que sJn la causa prlmar!a (rayos luminosos)

no pOdrlamo. encontrar las manIfestaciones claras d~l Slndro~

Gut4neo Guat.emalens., pues los propios enterlrl0S atribuyen al

sol la causa de su mal.

El propdsfto de la presente tests es dar a conocer esta afe-

cc16n bastante frecuente en nupstro medio y procurar su ade-

t-A.ATER tAL Y METOfX)S

cuado tratamIento.

Material de la casutst!ea de 108 Servicios de C.rmatologla de

hombres y mujeres del HospItal Gen...ra! y del ServIcio de Anato-

mta Pat.oldglca.



CAPITULO 1

DLF INICION. HISTORIA. .ETI0l00IA. ~X PAlOOf~N l,A, CAUSAS COAOYl.JVPJJ-

;n:;s. Dlr~ERfNCIA .Ef,rr:1E FC1;)10XICIDAü y FOTOAlFRGIA, PORFl,R)NI\S..-

Off ¡;HCI0~;

Se entiende por Dermat! ti. acttnlca una ~nrerm~dld dermato14gl-

ea que corresponde al grupo de las rotod~rmatosfl, el cual e8t.
l'

formado por una serIe de entermedade. cutineaa y sl.tlrotcas que

se caracterizan por pre$~nt.r una marcada hipersensIbilidad 8

10: rayos lumtnlcos.

Hl$10r~lA
""II>..~

'3aumate.rJ.f en 1, «,nt deBer 11>14 la fotosens! hll1dad cutltn.a, ..0-

ctada con enfermedad del htgado y excrect6n de un pigmento urJ-

narto anormal.

Posteriormente descrfpclon~s de la misma enferm~dad comen2aron

a aparecer en la literatura anglosaJon. y norteamericana, siendo

designada con diferente. nombres o confundida con enferroedades

producidas por el calor (eczema ca14rlco o dermatitis Ab.lgneun)

pero todos coinciden en que esta afecc16n se caracterl2a por la

susceptibilidad de la ~tel a los rayos luminosos producidos por

el SQ1. I
i, 1,

Algunos otros tratadlstao ~omo rrleboes. asocian la accldn no-

civa de los rayos lumInosos a la df!8nutricldn y a alleraclones

del sl.tema copien como ocurre a los soldados en los campos de

batalla.

En Guatemala el primer trabajo que se conoce al respecto es el

publicado por el Dr. Fernando A Cordero en el No. bS ano XV,

Revista de la Juventud P'ld!ca donde se d~scrfben con detalle

los primeros casos de etta afecci~n en nuestro pars; a su vez

',;0\
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.dicno aut.or describe un .tndroa. observado por

'1 en 108 en-

termos que estudJ6, .1 cual 10 denomina:

Guatemalens..

---
~-'_.~

'~- ---~._------------

stndro.. Cut.'neo

l'

.'

------------

.w....
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ETF)LOGIA y PAT()(JI~NIA

ftlo1ogta: La causa princIpal de la hlpersenslhllldad cutatnea

a la acelén de los rayos solares, es la anormal cantidad de

portlr!n.. cIrculantes en el organismo humano.

Estos cuerpos telrapirr611cos, que existen en el organismo

normal. por una causa hasta &hora desconocIda, aumentan en

cantidad y adquIeren una accJ6n pat6gena previamente no de..-

rrollada. Se achaca a la froporflrJna como la causa pr!ncl-

pal de la fotosensfhl!ldad c~t4nea. Se ha observado que en

su p.togenlcldadcoadyuva una alteracl6n m~tab611ca, endocrt-

na o le8i6n hep'tlca previa y su preponderancia es mis mar-

cada en aquellos organismos con taras alcoh611cas o multtca-

reme lados.

Patogenla: tiasta la fecha es desconocIdo el mecanIsmo Intimo

que explique p~rque sobreviene e.8 alteracf6n en el metaholls-

mo de las porflrlna., trastorno que acarrea no solo un aumento

de las mismas en cantidad, sino que tamblln su transformac!6n

pat6gena.

Teor la . : 1- Teorla que atrIbuye Stl orIgen htpltlco.

Teorta que considera a la mfdula &... y2-

pIel, como los 6rganos capaces de produclr-

la y 3.- Teor(. que la atrt"'uy~ a trastor-

nos en el metabolismo d~ la hemor;!Obtna.

MathewI dIce que el organismo es capaz de sfntetlEar las porfl-

rina. partiendo de leIdos aminados ptrr~lfcos (prolln.) o de

cuerpos carotlnotdeos y que esta func ión sea cumpli da por el

tejido hemato-poy'tlco (h!gado, m~dula ~~ea), est~ teorta es
IJi
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la m4s racional y tiene el apoyo de que las porflrinas que

constituyen el ndclco central de la hematlna pertenecen al

tipo 111. mientras que las aIsladas en las nortlr!nas san

del tIpo em')rionar5."~) porflrlna l.
La t~orra de I~thews es a la fecha la M'S aceptada; ~ero no

I.1

desp~~Ja la tr;c~('m! ta d~ '")or q'l~ hay Muchas fot..,ct~rmRt..')!ds de

f..>rma leve y p.ntre ellas da ~~rE'1Btftt5 acttnlca, en la cual

se observa un alto norcentaJe de casos en los cuales, no hay

el!nfnac!~n de ~~rr!rf~as e~ la orIna y los e~fer~os no pre-

s~ntan un cuadro cltnlco ttpico de la enf~rMedad.

C;\' .?:A5 ,::()I\!)Y;":Il' rr es.....

En r;uatefoala. :!et¡Jdo a la extraordi;'1l\rla calfdad de los rayos

solares, as! corno a la desJ1utrlci6n pr~sent~ en la f11ayorfa de...

sus h,,:dtent.es es que la fotodermatosls se anctumtra Mis favo-

re(::lda que en cualquIer Qtro pats con ctJfere:1te poslcJ6n geo-

cr.(flca.

DI Fl~F ¡:"iC1J~ EN1R¿~ F.H'HoxtcIn!\D Y ¡';')'l)i\LER:'IAA. . .L

La fototox fc Idad es te1 proce so fotoqufmlco que cambia una mo-

14cula en un aleraeno, tal COfflOse oOJse-rva en la quemadura so-

lar. ~n la dern~trtts ~ drogas o por una quemadura qufml~ade

tipo ex6geno. y la fotoalergla es la r~acc!6n del organisMO

conseCll Uva a su sensJ bllldad a lirg tea por la acct ~n de los

rayos de tU%. J~unque en ~uchos ca!';os en la fotoslergfa no se

llegue a demostrar por ex;fmenes de 1a"orat.orlo la cldstea rea-

cel4n anttgeno antIcuerpo.

,~;
': \: i .
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PkOPIFr}p.J)ES Q'JIHICJ\S y FI.~;IC/\S

Las porflrlnas son pif;!rJPntos de color rojo vioh'ta que pre.~n-
~,

tan una fluoresc4!f1cia tnten$a de color rojo, sol)re todo cuando

Ion expuestas a la luz ultravioleta (luz de V~od) ¡'

T!f>nen la proplf'dad de form¡r sales complejas con los metales,

J' en medio icido preslltntan un espectro con dos Dandas de aJJS(Jf-

ci6n, similares a la de la oxlhemo~:lOblna, solo que la segunda

banda es mucho méh~ ohscura y ancha que la primera. En medIo

neutro o alcaJlno, todas las porffrlnas demuestran un espectro

dt> Ct~atro t)tnda~, con podctonee alredfl!dor de las longftudes

t1e onda. 61l.566 y 5¡~....

fxperlmentaclcSn: Hausmann en 1<;1')9 estahlecf~ que la tnyeccfdn

de heMatoporflrlna pura a ratones hlancos, produce tolofo"!a,

coloracieSn rOJt de la piel, picor intenso, ed~rna, ~ran agt ta-

cl~n, hlpotens16n arteria! con descenso ripldo de la teMpera-

ture. : SO! anImalE!s sorn~tldos a flurnlnac!6r, intensa rr;u rl'::n¡ en

camhl0 la otiscurldad los pre$t!rva de todo 8ccfdentf:. Fxponlin-

dolos a la luz con frecuenc la, p~ro solo por brevl! ti em.po, se

provocan trastornos tr~f feos de tipo a tapie leo y necr6t leo que

son parllcularm~r.te !nte~~os a nIvel de las orejas. Estas ex-

perienclaa permIten adv~rtSr que la hematororfidna no es t6xl-

ea por sr y que solo !US efectos morbosos son deterrdnados por

aceleSn fotodln4mlca.
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,).)tu lhl...S

La presencia de cantidades anormales de porfirinas en el orga-
1",
1"l.

ni amo, nú lIapor'Lilndo cua 1 sea ¡:¡¡ucausa u 01"[gen, se acompaña de

un cuadro semio160 leo carac ter t s tico, stndrome que con nran si-

-¡',

ml1itud S~ ha )oc!fdo 1Je!]ar a reproducir ex¡.¡eriment.almente.
l'

es a esta enfermedad '::['le se le ha denominado fM)iaLHA, y Turner

Y)i\ermayer (le) la descr'!0en como a: ftun estado consUtuc ionaJ,

caritcterlzado por la excreci6rl de porfiriniis en cant.idades ma-

)lores que hi.s nÚi'¡¡¡¡des o GI! tipo no nonn.lm¿nte demost.rado'l.

~in em¡,)ar~Jo esta aefinicidn no puede c011s1derarse adecuada, ya

que en realidad exist.e cierta lmpreslci6n sot)re 11.>que d~Ot!rra

de e,atenderse por .'or;'if'i., dei;ldo Q que hay caslJs ~n que la

eliminación de p01"1'lrlnil.8 tS exaGerada Y el ~;I.!Jeto no presenta

rdng:1n s!ntolí1a clínico, o por el contrario, cnft::rmos con cua-

aro clínico c.rfj~teI'!st.j(:o áe hidt'oa vaccinifonr¡e, (ea de.clr el

eJeroplo rfill, t!plcc) de parfir!u cut.~nea) el!mlmin cant.lcQde!. nol'-

raa.1es de porfirinas. De aht que d ich.. defi nlci6n, no ze a..1lS te

a la de8crtpct6n cltnica ni a la de 1a.;oratorio"

~jason el al (12) conciliando &111;)05conL~ptO$. de~crfbf'"n esta

enfermedad como: "una perturbact.sn rara del netai>o1fs1'\() p1f!men-

\.11.1'10 del hOfl:&."}re,ca.racterizado por la ellmln.cl'So de o1"lnas de

color marr~n-r'oJ12o, con cant.idad anormal de porfir!nas y otrC8

pigmentos rara vez hallados en la orina norfiJitl; ~st8do patoldgi-

eo que $8 ficompaña de una serIe de síntomas cut~neos, nerviosos
.'

y gaatro-intestinales".
'1
,'1

L!aQO q;,u~ la slntomatolo'.ira obút:f'vt.a3 (~n esto~ enferrr,os e$ muy va-

riada y a veces dif~:rente, E:e cons1dera qU8 t<no de sus sIgnos



... 1 ...

patógnomon1cos es la «lfro1n.cldn o hallaago de cantidades anor-

males de parfir!na. en la orlna. Presencia que le hace tomar

una coloración peculIar de color rojo marr6n (similar al vIno

de;orgofta), y con caracteres organohfpticos y

diferentes de 108 hallados en la orIna normal.

qu tmte os MUY

l'

t.S pues Iste .Intoma patognoII1dn1co pero no constante, el que

n~s se 0usca en la prictlca diaria para confirmar el diagn6s-

tlco de ?orffrla.

Como 10 he anotado mis arriba, no todos los signos y .Intomas

observados se presentan a su vea en un mismo enfermo, de aht

que varios autor~s han dado a conocer las claslflcacJones sl-

Su! entest

1 Turner y Obermayer (18), las dividen en Porflrlas agu-

das y cr6nlc.s. f.n el prl~r grupo se catalogan todas

aquellas con stntomas abdominales (c611cos, intestina-

les, cuadros qulrt1rglcos, etc.) o nerviosos (polineur!-

tls, par'llals, amaurosts). fn el segundo se incluyen

la forma cong'nl la y las formas cu t4neas.

11 MI~hel1 (14), las cataloga en ldiop'tlcas (formas abdo-

minales, nerviosas o cutlneas) y t6xl~al.

111 SChreuI, con criterio q~tmico-pato16Glco, clasftlca los

entermos segdn el1m!nen porflrlna. derivadas de la etl~

1""

parflrlna 1 o de parfirln.. de tipo 111.

Maaon et al (12), las clasifican ast: ..¡

.) Hematoporflrla aGuda t6xlca: de eUologta conocI-

da o r.cilmente Investluada.
;. ~,

b) Hematoportlrla aguda Idfopitfca: de et1010gfa de8-

conocIda.

e} Hema toparfirla cr6nIca: con cUolo!] la desconoc Ida

y ev_lucf6n cr6nlca.

I~
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DERMAroSlS FOT010XlCAS y "F01OALERGICAS" ESPONTANEAS (6)

y DE ORIGEN MEDICAMENTOSO

POblaci6n

Exposici6n

Morfolog!a

P 1 g1)1en lo

Pruebas de
parche y luz

Hrote

Especificidad

FOTOTOXICAS

Desencadenadas en todas
las personas que reciben
dosis adecuadas del produc
to qutmico y radiaci6n de-
longitud de onda activa

Pueden ocurrir en ocasi6n
de la primera exposici6n
combinada a medicamento y
luz.

Muchas veces se parece a
una quemadura solar muy
intensa, pero puede ser
urticiricas o consistir
en eritema persistente.

Diversas reacciones foto-
t6xicas producen intensa
melanizaci6n segdn el gr~
do de eritema inicial

Reproducen la reacci6n
fotot6xica

Reacciones Jlmitadas a la
zona de exposici6n com:¡ina
da química y luminosa -

Reacci6n producida solamen-
te por productos químicos
que or~lnan efectos foto-
sensibl1izantes di recto s

FOTOALERGICAS

S610 ocurren en tn
pequef\o porcentaje
de las personal
expuestas a medica
mento de luz solar

5610 ocurren des-
pu~s de un pertom
de incubac i6n com-
binado de droga y

exposici6n (con
excepci6n de la
reacci6n cruzada
anterior con un
producto qu!mico
similar)

Frecue ntemente
tiene morfolog!a
de otras reaccio-
nes al'rgicas, in.
cluyendo el ecce-
ma

La melanina es ~
gua! o menor a la
que se produce
con un grado siml
lar de eritema en
caso de quemadura
so la r

Lesion.s con cs-
ractertsticas de
reaccl~n al~rglca

Puede n ocurr I r
brot~s en zonas
no expuestas le-
Jos de 1 tugar so-
metido a la luz

Puede descubrir-
se sensibiliza..
ci6n cruzada a la
luz para alergenas
qu!micos simita-
res



Caracter tsticas
espec troscdpicas
del fotosenslbi-
Uzador

Caracteres
Cllnlcos
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FOlOTOXl CAS
FomALERGlCAS

El producto químico sue.
le tener un espectro de
absorcidn en ultraviole-
ta mayor de 0.32 micra s
o en el espectro visi ble.
Estas reacciones ocurren
en longitudes de ondas
para las cuales el teJI-

'do es transparente y el

fotosensibillzante pue-de admitIrse que es el
cromdforo (absorbente
Inicial)

Eritema. dermatitis o
ampollas seguidos de
pigmentacldn. Quizis
sin dolor ni prurito

Generalmente llena uni-
formemente toda la zona
de exposlcidn

combinada
qutmlca y luminosa

Muchas de las re-
acci one s estlln
producidas por
10nQltudes de on
das~menores de -
0.32 mlcras. o
sea de espectro
que produce que-
madura solar. Co
mo estas reacclo
nes Ocurren don~
de tanto el teJI
do como el pro--
duc to qutmico

absorbentlas ra-
diaciones, los
productos qulml-
coa pueden ac tuar
en cualqui~r par-
te de la reacci6n
asl como desenca-
denar di ferentes
acontecimientos
fo toqu lmi cos

Frecuen temente
derna ti ti s stn
pfgmentaci6n y
con prur I to In-
tenso
Manifiesta sobre
tOdo en zonas e x-
puestas, pero mu-
chas veces de In-
tensidad irregu-
lar como en los
tipos papuloso y
nodular

PORFIRlNAS
Antes de entrar de lleno al estudio y

descripci6n de esta enti-
dad cllnica, creo conveniente hacer una revisl6n

sucinta sobre
108 conocimientos actuales de las Porfirlnas.

Estos cuerpos

It



constituidos fundamentalmente en base a la porflrlna.
Esta,

a su vez posee un ndcleo qu!mlco compuesto por cuatro anillos

pirr61icos reunidos por cuatro grupoS met!nlcos.
Para cons-

tituir porfirinas, se sustituyen en los extremos libres de

los ndcleos plrr61lcos de la porfirlna, radicales met!licos

o etrlicos o bien el 'cldo etanolco o el propanoido.
La por-

firina m4s si~ple y de mayor importancia,0iol~glca, seria la

Etioporfirina.-

DIcha porfirina resulta de la sustltucf~n de los hldr6genos

de los anIllos plrr61icos por cuatro grupos rnetfnlcos y cua-

tro grupos etrllcos que permltlr!a segdn su sltuacl~n, cuatro

I somero s: las et!oporfirlnas I, 11, 111, IV. ver figuras 1,

2. 3 y 4).-

Todas las porfirinas conocidas derivan tan solo de dos tipos,

1 Y el 111. Las etioporflrlnas 11 y IV, no son ~s que produ~

to de srntes! s. Desde el punto de vista cltnico, s610 dos po~

firinas tienen fundamental importancia ellas son la copropor-

firina (fig.S) tiene 4 carboxilos mientras que la Uroporflri-

na tiene b (fig. 6).-

Estas dos dltimas porfir!nas, tam~ien han sido encontradas en

la naturaleza asl como o~)tenidas en el laboratorio, partiendo

de sustancias complejas pero con la condlcl~n de que la mol~-

cula de dichas sustancias, est4 integrada por ndcleos tetra-

pirr6licos.

sint~tica.-

Actualmente se ha logrado prepararlas por vla

La primera porfirina que se conoci~ ful la Hematoporflrlna,

que resulta de liberar el Fe a la mol~cula de hematlna, me-

diante la acci6n del 4cido sulf~rico concentrado.
Correspon-

~.__m -

It
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de al grupo 11 y no se encuentra en condiciones fisiol6gicas

nI pato16gicas.-

Al principio se pens6 que ella fuese la responsable de las por-

fir!nas ya que su poder fotosensiDillzante se demostr6 experi-

mentalmente. ~~s tarde Flscher (9) demostr6 que la hematopor-

firlna es exclusIvamente un preparado artifIcial que no Juega

ninguna funci6n en biología ni en patología.-

La Coproporfirlna, se encuentra normalmente en las heces y la

orina del hombre y pertenece a las porfirlnas del tipo 111.

En condiciones pato16g1cas se la encuentra en e 1 suero, orina

y heces de pacientes con porfir!a cong~nitaj en la orina de

las porfirias agudas de origen t6xico. Inyectada a los anlma-

les, se ha comprobado su escaso afecto sensibil!zante a la

luz.-

La Uroporfirina, se encuentra en muy pequeñas cantidades en

la orina normal y en todos los casos de porflrias su presencia

es abundante en la orIna de los enfermos. Schumm (17). la

descubri6 en el suero de un paciente con hematoporfir!a con-

g(~ni ta.-

Posee un marcado efecto fotosensibl1izante y mucho mayor que el

de la coproporfiria.-

PROPIEDADES QJIMICAS y FISICAS: Las porfirinas son pigmentos

de color rojo violeta que presentan una fluorescencia intensa

de color rojo, sobre todo cuando son expuestas a la luz ultra-

violeta filtrada (luz de Wood). Tienen la propiedad de formar

sales complejas con los metales, y en ~dio ~cido presentan un

espectro con dos bandas de absorci6n, similares a la de la

-~---
-- '.-

.-
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~
c.

oxihemoglobina. 8dlo que la segunda banda es mucho m~s obscu-

ra y ancha que la primera. En medio neutro o alcalina, todas

las porflrinas demuestran un espectro de cuatro bandas, con po-

sicl6n alrededor de las longitudes de onda 6H. 566.540 y 505.-

La precisa poslcl6n de la mixlma absorcIón de cada banda. es

caractertstica de cada porfirIna. pero los estereo-Isdmeros

s610 pueden ler distinguidos por la determinación del punto

de fusi6n de los ~steres metl1porftricos.-

H'-'~

C.z-H
5"

Figura No. 1

F6rmula de la
Etioporfirina 1

Figura No. 2

F6rmula de la
Etioporfirina 11

Las porflrlnas son compuestos qufmicos de notable estabilidad,

al grado que ha sido posible descubrirlas en el petrdleo, carbdn

y en otros diversos residuos de antiquísImos sedimentos hio-

16gicos.-



L.ZH.r

- 12-

Una de las propiedades m4s importante de las sustancias qut-

micas que venimos describiendo, es la acción fotosensiblll-

2ante vinculada a su capacidad fluorescente. Fi scher, demos-

CIoí.J e:H3

Figura No.)
f6rmula de la
Etloporfirina 111

Figura No.4
F6rmula de la
Etloporfirina IV
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Figura No. 5
F6rmula de la
Coproporfirlna

Figura No.6
F6rmu la de la
Ur opor fl r i na .
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tr6 que la acción fotosenslDllizante guarda relaci6n con el

ndmero de carboxilos de la mQl~cula de porflrina. De al1r

que, de acuerdo con las f6rmulas que dedamos establecidas,

la u.oportlrina sea capaz de mayor acci6n fotosenslbilizado-

ra que las restantes porflrlnas .-

Existe pues la siguiente escala creciente de capacidad foto-

sensibil1zante protoporfirtna, deuteroporfirina, coproporfl-

rina y uroporfirlna.-

EXPER 1 r-'lENTAC 1úN : Hausmann (11) en 1909, estableci6 que la

inyecci6n de hematoporfirlna pura a ratones blancos, produ-

ce fotofobia, coloraci6n roja de la piel, picor intenso, ede-

ftrina es capaz de provocar sensibilidad lumtnica. Duque (7)

ma, gran agitaci6n, hipotensi6n arterial con descenso r~pido

de la temperatura. Esos antmales sometidos a iluminaci6n in-

tensa, mueren; en cambio la obscuridad los preserva de todo

accidente. Exponl'ndolos a la luz con frecuencia, pero 8610

por breve tiempo, se provocan trastornos tr6ficos de tipo

alop~cico y necr6tico que son particularmente intensos a ni-

vel de las orejas. Estas experiencias permiten advertir que

la hematoporfirina no es t6xica por sr y que solo sus efectos

morbosos son determinados por acci6n fotodinimica.-

fv1eyer y Uetz, en seres humanos establecieron que la hematopor-

produjo sensibllldad a la luz locamente al inyectar porfirl-

nas en la dermis.~

Recientemente, el uso terap'utico del Photodyn (hematoporfi-

rina) lntrad~rmico, produce fotosensibilidad en acromias de

ti po Vi ttllgo.-
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Experiencias iguales pero en otro orden, han demostrado el

tropismo de las porfirinas y en especial de la uroporfirina,

para los dientes y tejidos 6seos en crecImiento.-

lJlilPORTANCIA rnOLOGlCA DE lAS FQRFIRlNAS: Las porftrinas al

estado puro o los pigmentos tetrapirr6licos constituyendo el

ndcleo de substancias mis complejas, estan extraordlnarlamen-

te repartIdas en la naturaleza tienen una importancia enorme

en biología.-

Entran en la constituci6n de la mol~cula de la hematlna (por-

firina m~s hiero) as! como en la clorofila al combinarse al

magnesio. La Porfirina en estos casos, corresponde al gru-

po 111.-

El establecer estos techos, es con el objeto de advertIr <pe

dichos pigmentos tetrapirr6licos se encuentran abundantemente

en los alimentos y por lo cual son fuentes de porflrlnas que

pueden gravitar nocivarnente en el tratamIento de los porflri-

cos.-

Ademis, se ha demostrado que las porfirinas se encuentran en

cantidades notables y en condiciones fisio16gicas en el em-

br i6m y en e 1 feto de 1 hombre y diversas e apee ies. Este nl-

vel, disminuye despues del nacimiento hasta niveles muy ba-

Jos.-

Se cree que las porfirinas encontradas en casos de porfiria,

I

resulten de la anormal fiJac16n en el adulto de una porfiri-

noformaci6n que es flsio16gica en el embri6n. Que En algunos

casos de porfirias encontradas en casos de porfiria tardlas

se trate de un retroceso ativico de funciones porfirin6genas,

fisio16gicas en las prImeras edades de la vIda. Investiga-



ciones recientes (watson y
colaboradores), informan de la pro-

bable existencia normal y simultinea de complejos

porftricos
del tipo 1, y 11. La demostraci~n de la existencia de estos

isdmeros en sujetos normales, es posible gracias al desarro-

llo y perfeccionamiento de los mftodos
cromatogrificos.-

FUNCION. ORIGEN Y CICLO
FlSlOLOGlQQ: Diariamente personas

normales, excretan porflrinas en cantidades
variables entre

200 Y 500 m1crogramos, de los cuales 40 a 50 microgramos se

eliminan por la orina y el resto por la vta intestinal.

Tienen dos orígenes:
exdgeno y enddgeno.

Las primeras pro-
vienen de alimentos que las contienen en estado puro, tales

como la carne, vtsceras, sangre, etc.
La ingestidn de estos

alimentos, aumenta de 300 a 500 microgramos la eliminacidn de

las porfirinas urinarias.

En cuanto a la enddgena, se desconoce el sitio exacto de su

formaci6n en el organismo humano, pero se sospecha que el ht-

sado, la mfdula dsea y la piel, Sean los drsanos capaces de

producirla.

Sobre el ciclo fisioldSico de las porfirinas
, Castex y Ldpez

Garcta (4) dicen 10 siguiente:
"Se admiten que diariamente

se eliminan por la bilJs de 0.30 a 0.60 ms. de porfirina,

fs-ta al llegar al intestino se suma a las porfirinas

conteni-das en los alimentos y a las producidas en el medio intesti-

nal (proto y
deuteroporfirinas)l una parte, rn4s o menos 0.15

a 0.40 ms., es eliminada por las heces y el resto, es absor-

bido por la pared intestinal.
LLegada al htgado por vía porta

es allí en parte fijada y quizas utilizada en la síntesis de
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la bilirrubina; una parte llega al canaltculo biliar y es

nuevamente excretada al Intestino y otra parte, que escapa

a la fijaci~n, es eliminada por el rlñ~n dando la porflrl-

nuria fislol~gica (0.060 a 0.000 mg. en 24 horas). Este

ciclo parece probado por los resultados obtenidos admlnis-

tranCo porflrlna por boca o sonda duodenal.

METO~)5 DE EXTRACCION y DOSIFICACION:

De estos m~todos s~lo dar~ una descrlpcl~n bislca ya que la

descripcl~n de las t~cnlcas de laboratorio, de acuerdo con

el objeto de ~ste trabajo, no son de gran Importancia y se-

rin omitidas.

Todos los procedimientos de extraccl~n, siguen el m~todo de

Saillet y de Fischer por el cual las porflrinas eterosolu-

bles, pueden extraerse en presencia del 'cido ac~tlco gla-

clal.

Para la estlmaci~n cuantitativa, pueden utilizarse m~todos

que aprovechan la propiedad fluorescente de las porflrinas.

Estos son, el tluorom~trico y el espectrosc~plco, ambos uti-

lizan comparativamente soluciones testigos de tenor conocl-

do.

En cuanto a la separaci~n de is~meros 1 y 111 de las porfl-

rlnas, no es tarea ficil. Su reconocimiento seg~n Brunsting

(2) depende del estudio de las bandas caractertstlcas de

absorcldn del espectro y de la determlnaci~n del punto de

fusidn de los 'steres mettllcos cristalizados de los respec-

tivos Is~meros.



PORFIRIAS

La presencia de cantidades anormales de porflrinas en el orga-

nlsmo, n. importando cual sea su causa u origen, se acompafta de

un cuadro semiol6gico característico, síndrome que con gran s~

mllitud se ha podido llegar a reproducir experimentalmente.

Es a esta enfermedad que se le ha denominado PORFIRIA, y Turner
¡/

y Obermayer (18) la ~crlben como a: "un estado constituciona~

caracterizado por la excreciÓn de porflrinas en cantidades ma-

yores que las normalea o de tipo no normalmente demostrado".

Sin embargo esta definici6n no puede considerarse adecuada, ya

que en realidad existe cierta Impreslción sobre lo que debería

de entenderse por Porfir!a, debido a que hay casos en que la

eliminaci6n de porflrln.. es exagerada y el sujeto no presenta

ningt1n slntoma clínico, o por el contrario, enfermos con cua-

dro clínico caractertstlco de Hiaroa vacciniforme, (es decIr el

ejemplo mis ttpico de porfiria cutinea) eliminan cantidades nor-

males de porfirinas. De ahí que dicha definición, no se ajuste

a la descrlpcl6n clínica ni a la de laboratorio.

Mason et al (12) conciliando ambos conceptos, descrIben esta

enfermedad como: "una perturbaci6n rara del metabolismo pigmen-

tario del hombre, caracterizado por la eliminaci6n de orinas de

color marr6n-rojlzo, con cantidad anormal de porf!r!nas y otros

pigmento. rara vez hallados en la orina normal; estado pato16g~

ca que se acompaña de una serie de síntoma. cutineos, nerviosos

y gastro-intestinales".

Ido que la sintomatologta observada en estos enfermos es muy va-
i.. "~ ,(F

riada y a veces diferente, se considera que uno de sus signos
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pat6gnomonicos es la elim!naci6n o hallazgo de cantidades anor~

les de porfir!nas en la orina. Presencia que le hace tomar una

colorac16n peculiar de color rojo marr6n (similar al vino de Ra

-goña). y con caracteres organol'pt!cos y qutmicos muy diferentes

de los hallados en la orina normal.

Es pues 'ste stntoma palognom6nico pero no costante, el que m4s

se busca en la pr~ctica diaria para confirmar el d1agn6stico de

Portir!a.

Como 10 he anotado mcfs arriba, no,todoa los signos y sIn tomas

°IL
servados se presentan a su vez en un mi smo enfermo, de ahE que

~varios autores han dado a conocer las clasiticaciones siguientes:

1 Turner y Obermayer (18), las dividen en Porfirias agu-

das y cr6nicaa. En el primer grupo se catalogan todas

aquellas con slntomas abdominales (c61icos, intestina-

les, cuadros qu!r~rgicos, etc.) o nerviosos (polineuri-

tis, parilisls, amaurosis). En el segundo se incluyen

11

la torma cong'nlta y las formas cutineas.

Mlchell (14), las cataloga en Idlop'ticas (formas abdo

-

111

mlnales, nerviosas o cut'neas) y t&xlcas.

Schreus, con criterio qutmlco-patol&giCo, clasifica los

enfermos seg~n eUmlnen portirinas derivadas de la etIo

-

IV

porfirina 1 o de portirlnas de tipo 111.

Mason et al (12), las clasitican asi:

a) Hematoporfirla aguda t&xlca: de etiologta conoci-

da o ticilmente Investigada.

b) Hematoportlrla aguda ldlopitlca: de etiologta de.

conocida.

c) Hematoportlrla cr&nlca: con etlologta desconocida

y evoluc!&n crÓnica.

..

l' ,
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d) Hematoportlrla cong~nlta de edologla desconocida

y cuya aparlcl~n se observa sdl0 en los recf~n na-

cld08 o nlftos de corta edad.

v Borda J.M. (2), en su tratado de Portlrlas y Porflrl-

nas, describe una serie de enfermedades de la piel si

bien no tienen un cuadro cllnlco semejante al observa-

do en las Porflrinas, sr se encuentra como signo cons-

tante la eltmlnacidn de Uroporfirlna. Autor que com-

pletando la clasiticQcldn de Mason, ordena las dermato-

81. que evolucionan colncldentemente con exagerada e~

cresi6n de portir!na., así:

A-Porfir!as obligadas:

Hidroa vacclnlforme.

Porfir!a ampol1ar y eros4va plwnentada del
adulto.

PorflrJa mutllante.

B-Dermatosta eventualmente porftrlcas:

Esclerodermla.

Epldermollsts ampollar.

Queloldes.

Hlpertrtcosis.

r~lanosls.

Alergias:ut4neas.

Toxldermias.

C-Dermatosis que suelen acompañarse de exagerada excr.

cidn de portlrlnas, pero sin una bien precisada v4n-

culacldn de causa a ~fecto (frecuentemente, A4s en

relac!6n con la gravedad del cuadro que con tlp~s

cltnlco.):

.
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/'.

Pelagra.

Eritema exudativo multiforme.

P'nfJgo.

DermatitJs arsenobenz41icas.

Forunculosis.

Eczemas, urticarias.

Lupus eritematoso..

Ploriasis.

Eritrodermias (Hodgkin, leucemia)

Quemaduras extensas.

Piodermias gangrenosas.

Dermatitis herpetiforme.

Dermatomiositis.

Si bien estas dos clasificaciones (IV y V), 80n mis dld4cticas

que las otras y se complementan entre sI, en ellas se nota la

ausencia de un grupo mis en el que deben incluirse, aquellos

cuadros dermato14gicos, que aunque no presentan una sintomato-

logIa sería como en la Hidroa vacciniforme, etc., sI constitu-

yen un stndrome con lesiones cutineas agudas o cr6nicas digno

de menci6n de conced'rsele autonomta clínica y de formar parte

en dicha clasificaci6n.

Este stndrome es el que con mayor frecuencia he observado en

Guatemala y al que proponemos denominar "DERMATITIS ACTINlCA".

TItulo bajo el cual no s610 describimos tres tipos cltntcos

de la forma cr6nica de la enfermedad, sino que tambiln propo-

nemos individualizar el llamado "SINDR~lE CUTANEO GUATEMALEN-

SE".

Es por ello que consideramos que la Dermatitis actlnica, debe

ser incluIda dentro del grupo
"A" de la clasificaci6n de Borda.

~
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CAPITULO 11

~~NIfESTACIONES ClINICAS. ~lliNES OOMPlEMENTARIOS. PORFIRI-

NAS EN ERITROCITOS (ERITROPORFIRIA). HECES. ORINA. PRtJ~BAS

FUNCIONALES HEPAT1CAS. FOTOMETRIA y ANATOMIA PATOLOGlCA.

111

~~NlfESTAClONES CLINICAS

Los signos que este stndrome presenta son generalmente constan-

tes pero, es condicldn de que cuatro de los seis signos pro-

pios estln presentes.

Estos son los siguientes:

1- Presencia de lesidn miculo-erltematosa o pigmentada en la

regldn frontal y cuya caractertstica en su marcada delimI-

taci4n hacIa arriba, por una verdadera ltnea dIvisorIa entre

la piel sana y enferma. Esta llnea, representa la separa-

c14n entre la zona descubierta de la cara y la cubierta

por el uso del sombrero en el hombre o del cabello que

recubre la frente en las mujeres (Fig. No. 7 1).

11- Edema aim4trico y bilateral sobre ambos pdrpados inferio-

res, el cual es mis prominente en las formas agudas que en

las cr'nlcas. Este se aprecia mis facilmente por la pre-

sencla de la llnea de Danish, cuando se hace ver al enfer-

mo hacia arriba o hacia el frente. (Fig. No. 7 11)

Ausencia de las lesiones cutdneas observada: ~!I el ~~sto

de la cara. sobre ambos pdrpados superIores. Lo cual es

debido a que dichas regiones. a pesar de que la piel que

las recubre es fotosensible, no es atacado por los rayos

solarea al mantener el enfermo los ojos abiertos. (fig.

No. 1 111).

~



encuentra rodeada de piel enferma que se extiende hacia
los lados y hacia abajo. hasta el nivel de la "V" del pe-
cho. A esta zona la he denominado el "Rombo cutineo del

creSnicos se hace mis marcada y se vuelve una deformacieSn
mis o menos constante. (Fig. No. 7 V).

VI- Ausencia parcial de la mitad externa. o cola de las cejas.

- 22 -
IV- Presencia de una Zona de piel sana. en la mitad superior

de la cara anterior del cuello. la cual como una isla. se

V-

cuello". (Fig. No. 7 IV)

Eritema o pigmentacleSn con edema o deformaci1n.
de ambos

leSbulos de los pabellones
aoticulares: lesleSn de los casos

con cabellos rotos en su base o ausentes.
LesieSn que es

debida a que los enfermos en su deseo de mitigar el pruri-

to que sUfren. se arrancan los cabellos por depilacieSn

ma-
nual. (Fig. No. 7 VI).

---v-
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Figura No. 7. En ella se explica
grafJcamente.la distribuc!eSn de los signos que forman el stn-

drome cutineo Guatemalense
(DescdpcieSn en el texto).

Bentro de este stndrome, hay que hacer notar que los signos

11 y VI no son patogn6micos de esta enfermedad. ya que tam-

..
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l1ln se les encuentra en otras dermatosls de la cara, tales

como el Lupus erlmatoso, eczema at6plco, etc.; pero cuando

estan asociados a los otros signos ya descritos, contribuyen

a formar el Stndrome cutineo C~atemalense de la Dermatitis

actfnlca.

A este sfndrome, hay que agregar la presencia constante de

lesione!: c'ltlfneas slml tares, sobre la parte dorsal de las roa-

nos y antebrazos.

Su extensi6n varIa de acuerdo con la costumbre de usar o n6,

remangadas las mangas de la camisa; pero al igual de la le-

sl6n frontal ya descrita ( FIg. No. 71), existe una marcada

delimltaci6n entre la parte expuesta de la piel y la que se

encuentra recubierta de vestidos.

En las formas agudas y sub-agudas de la enfermedad, los slg-

nos ya descritos se presentan bajo la forma de lesiones macu-

loaas de color rojo vivo o rosado, sobre una piel con edema

blando no deprealble.

Sus bordes son netos o geogriflcos, ligeramente elevados so-

bre el nivel cutineo y con escasa reacci6n Inflamatorla en su

periferia.

Del grupo estudiado, solamente tres enfermos en su fase aguda,

presentaron vesfculas y fllctenas al nivel de los carrillos,

cuel1'o y pabel16n articular. Estas eran rotas por el mismo

enfermo y quedaron recublertas por costra amarillenta o meli-

c'ricas. Los otros enfermos llegaron en fase sub-aguda o con

tendencia a la cronlcldad y en ellos no había signos de flic-

tenas, sino mis bien gran cantidad de papulas distribuidas

..

~.._..-



irregularmente sobre la zona enferma. Estas lesiones se

asocian a excorlaciones y costras hemarr'glcas consecutivas

al rascado.

Una exposici&n mis o menos prolongada al sol, que en un su-

Jeto normal no produciría trastornos patol~gicos, suele de-
I
I

FOffit1AS CRONlCA~. Desarrollan una sintomatologla aniloga a

sencadenar el cuadro que se Inic!a con ligeros trastornos,

tales como cefales y malestar general. Doce a veinticuatro

horas mis tarde aparecen los signos cut'neos ya descritos

y acompañados de fuerte sensacidn de ardor y prurito en las

partes enfermas; síntomas que no les dan Importancia por con-

siderarlos normales y consecutivos a la asoleada.

1.1'1intensidad de ellos as! como su persistencia, van acompafia-

dos de marcada irrltaci~n del paciente, con p~rdlda del suefio

y ligera anorexia. Este cuadro empeora al exponerse el enfer-

mo nuevamente al sol adn cuando sea por algunos minutos y

ello 10 hace alarmarse y buscar la ayuda del m'dico.

En ninguno de los pacientes estudiados en este grupo, se han

notado alteraciones slst~micas de tipo nervioso, digestivas

(diarrea o c611cos intestinales), con los que acompañan a las

otras variedades de Portir!as.

la descrita en las agudas, diterencl'ndose por su menor in-

tensldad y porque las lesiones no solo son persistentes sIno

que siguen un proceso lnvolutivo lento, combinado o no a nue-

vos ataques o recldlvas de la enfermedad.

En estos casos, la piel presenta alteraciones patol6gicas

m's o menos persistentes, su color varIa de gris pizarra a m~

reno o rojo oscuro, plgmentacidn que contrasta con el color

..
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de la piel no expuesta. El edema se vuelve duro con o sin

llquenlflcacl~n de la piel y la deformacl~n de los pabello-

nes auriculares es permanente.

Solo en algunos casos muy cr~nlcos, se ven lesiones dlstr~-

fIcas de la parte expuesta de la mucosa de los labios, con

grIetas y edema.

Las cicatrIces consecutIvas al traumatismo o rascado son

frecuentes, ligeramente hlpo-plgmentadas pero no son atr6-

flcas nI hemos encontrado lesiones mutilantea.

De acuerdo con la predomlnancla de los slntomas y evolucl6n

de la enfermedad, Ista se subdivide en forma aguda, sub-agu-

da y cr~nlca.

Por el aspecto cllnico de las lesiones cutineas, propongo

clasificar los siguIentes tipos cltnlcos asl:

a) ERITEMATOSO, que es la forma mis frecuente del grupo

b)

agudo y sub-agudo.

PIGMENTADA O MELANOIDE, que se caracteriza por la pre-

dominancia del pigmento obscuro o morado en partes ex-

puestas.

c) LIQUENOIDE, por la abundante cantidad de pipulas en te-

Jido engrosado de tIpo llquenolde.

d) HIPERTROFICA DEFORMANTE, la que es un grado avanzado de

la anterior, y en ella ya se observa una deformaci6n per-

manente de tipo hlpertr6flco de los pabellones aurlcula-

res.

Es de hacer notar que en su Inicio u evoluci6n, la DermatItis

acttnica no se acompaña de trastornos subjetivos ni stntomas

-----..--

..
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generales propios, de Importancia, que acusen la extensl&n de

la enfermedad a otros &rganos del cuerpo. Esta ausencia, la

he podido comprobar tanto por el eximen cl!nlco como por el

uso de eximenes complementarios de laboratorio, rayos X, en

todos aquellos pacientes que no sufrían ninguna enfermedad

slst'mlca previa.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

PORFIRlNAS EN ERITROClTOS
(ErltroporfrrIi1

HECES ORINA.

Por los eximenes de laboratorio se ha observado que la proto-

porflrlna IX, que normalmente existe en 108 erltrocltos en

concentracl&n de 75 mlcrogramos por 100 mI. de gl&bulos rojos

aglomerados, esti netamente aumentada y puede acercarse a va-

lores de 2,000 microgramos. Las heces tambl'n contienen mu-

cha protoporflr Ina, as! c.omo coproporfir ina. La excrecf&n

urinaria de protoporflrl~., coproporflrlna y uroporflrlna es

normal. No le ha observado nlngun tipo de anemia o anomalía

de los g14bulos rojos. lnvltro no se produce foto-hemdllsls;

de toda. maneras no e.ti ~omprobado que la fotohem&llsls de-

sempefie papel vital ninguno en la produccl&n de signos y sln-

tomas c 1!nlcos.

PRUEBAS rulCIONALES HEPATICAS

Las pruebas funcionales hepitlcas no señalan ninguna altera-

cl6n del par'nqulma hepitlco consecutiva a la dermatitis ac-

t!nlca.

--- -- - ---
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fOTCfiIETRIA

Para comprobar la fotosensibilidad de la piel a la accidn di-

recta de los rayos solares, uso el m~todo denominado fotome-

trta, ya que con el se mide la mayor o menor sensibilidad de

la piel a los rayos lumtnicos en determinado tiempo.

De preferencia se usa la piel de la espalda, ya que esta re-

gi~n tiene una superficie m4s o menos plana y es f~cll hacer

caer sobre e lla, los rayos lumtnicos en forma perpendicular.

En poslcidn de cdblto-ventral, 8e recubre perfectamente toda

la piel del enfermo y a trav~s de un agujero de 3 cms. de di!

metro se dejan pasar los rayos, haciendo cuatro controles con

la duracidn de medio, uno, dos, y tres minutos respectivamen-

te.

Esta prueba debe leerse a las 24, 48 y 12 horas de efectuada;

se considera positiva si en las cuatro zonas hay una reaccidn

eritematosa franca y la cual perdura 12 horas o m~s. Es ne-

gativa, s~lo cuando en las dos dI timas zonas (2 y 3 minutos)

aparece el eritema de irradlacidn.

Es satisfactorio notar que la positividad de esta prueba ascie~

de a 95% mientras que en sujetos normales y pacientes que su-

fren de cualquier otra enfermedad cu~nea o sist~mica y usados

como controles, se observa una reacci~n eritematosa poco inte~

sa en las zonas irradiadas durante dos y tres minutos, mientras

que las que han recibido una irradiacidn de medio y un minuto

son nega tlvas.

Por 10 diftcil de efectuar esta prueba con rayos solares, uso

----- "-- --- -.. -
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con m~s frecuencia rayos
Ultra-violeta. con longitud de onda

que varIa entre 3.200 a 4.000
U.A. Quiero hacer constar que

no he util!zado ninguna clase de filtros entre la fuente lu-

minosa y la piel del enfermo.

ANATC»l1A PA TOLCXil CA

En las biopsias efectuadas en las diferentes formas de la en.

fermedad. no se encontrd un cuadro
histopatoldglco car'cterts-

tlco que la JndlvidualJzara.

~

/'I
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CAPITULO 111

DIAGNOSTICO POSITIVO. DIAGNOSTICO DIFEKENCIAL. PRONOSTICO.

TAA TAJVf1ENTO.

DIAGNOSTICO. La historia característica que de el enfermo,

en la cual resalta el síntoma principal de su sensibilidad

a los rayos solares, asociada a la exclusiva 10calizaci6n

de las lesiones cutineas sobre las partes expuestas del or-
,

.

ganismo y la presencia del "Stndrome cut~neo Guatemalense",

constituyen las bases para el diagn6stlco clínico. Este

se confirma con la ayuda de los eximenes complementarios

ya de sc rito s.

Hf1.1ATOPORFIRIA AGUDA, TOXICA O IDIOPATICA. Por su evolucl6n

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

aguda acompañada de síntomas nerviosos, intestinales, cuti-

neos y presencia franca de porfirina en la orina.

HEMATOPORFIRIA CRONICA. Con sintomatología mis o menos pa-

recida a la anterior, solo que de evoluci6n lenta y a veces

su cuadro clínico se semeja a la forma cong'n!ta.

HEMATOPORFIRIA CONGENITA. con caracteres semejantes a la

Hidroa vacciniforme pero de aparici6n en la primera infancia

y con brotes de recurrencia Indefinida.

HIDROA VACCINIFORME, PORFIRIA EROSIVA O AMPOLLAR PIGMENTADA

DEL ADULTO Y PORFIRIA ~JTILANTE, son tres variantes clínicas

de un mismo proceso que se diferencian de la Dermatitis actí-

..



culas o flictenas con pigmento
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nica, porque en su cuadro cut4neo hay predominancla de ves!-

morado y a veces lesiones

cutineas mutl la n te s, ast como franca porfirinuria.

SIFILIS, por ausencia de prurito, fotosensibilidad y loca-

lizaci4n en zonas expuestas. Invasión a las mucosas u otros

órganos, cardioliplna positiva y porflrinuria ausente.

TUBERCULOSIS CUTANEA, por la falta del stndrome cutineo gua-

temalense, con lesiones dermatológlcas en las partes no es-

puestas, invasi6n del sistema adeno-linfitico, positividad a

la tuberculina con fotometrta y porfirJnuria negatIvas.

LEPRA, por existIr lesiones maculo-papulosas o nodulares gene-

ralizadas a la piel y mucosas, con trastornos de la sensibi-

lidad al dolor, calor, etc. Evolucl6n lenta y progresiva,

asl como ausencia de lesIones exclusivas en las partes expues-

tas y de fotosensibilidad.

LUPUS ERIT~~TOSO, por su predominancia de lesiones erItema-

wsas slm~tricas en los carrIllos y nariz en forma de maripo-

sa; por la coexistencia de alteraciones sist~micas, con tuber-

culina, erlto-sedlmentaci6n y c~lulas L.E., ast como fotosen-

sibilidad positivas, pero porfirinurla inconstante.

DE~~TITIS O ECZEMA A~PlOO, con cuadro semejante al slndrome

cutineo Guatemalense pero con gran prurito, falta de fotosen-

slailidad y con antecedentes al~rgicos positivos.

DE~~TITlS SEBORRElCA, por presentar lesiones maculosas rosa-

das, sin pigmento y distribuidas en cuero cabelludo, cara, re-

gión pre-esternal, etc., sin fotosenslbilldad ni porfirtnurfa.

.
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MELANOSIS DE RIEHL, por la falta de erosiones y ves!culas

en la piel enferma, de la fotosensibiltdad y prurito.

evoluci~n lenta y sin porfirinuria.

De

MELANODEfU'lid TI S TOXlCA A}\iIPOLLAR DE HA'1ERJ'tiAN-HOFFj\tANN, por tr!,

tarse de pers&naa con contacto habitual con alquitranes o de-

rivados, con alteraciones sist'micas y ausencia de fotosensi-

bl1idad y porfirinuria.

URTICARIA PIC~ENTADA, por presentar s!ntomas papulosos gene-

ralizados, prurito intenso, antecedentes al~rgicos y falta de

porfirinurla.

ENFERMEDAD DE ADlSON, por presentar signos cutineos, mucosos

y alstem'tlcos concomlnantes, trastornos cardlovasculares

asl como fotometrla y porfirinuria negativas.

CRIASlS y ARGIRIA CUTANEA, por la existencia de pigmento a-

plzarrado sin sIgnos cut'neos ni subjetivos (prurito,etc.),

as! como falta del síndrome cut~neo guatemalense y de foto-

sensl.bil1dad.

CIRROSlS BRONCEADA, por la presencia de lesiones cutineas ge-

neralizadas as! como stntomas concomitantes de naturale,a he-

pitica y gastrointestinal.

CON LA HIDROA ESTIVAL, ECZElVlA.SOLAH O PRURlGO DEL VERANO, el

dlagn~stico es m's dificil de establecer ya que existe entre

ellas y la Dermatitis acttnica, gran similitud al grado de que

muchos autores las consideran como una sola entidad nosol~gi-

ca. Sin embargo y a pesar de que la causa etlol~glca es consl

derada la misma, la ausencia en el cuadro cltnico del stndro-

---~---.-
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me que aqut describo, as! como la presencia de vesículas y

su aparic16n en determinadas estaciones del afio, sirven de

base para distinguir estas enfermedades de la DermatItis

actínica.

PRONOSTICO. La falta de lesiones sist~micas y la Incons-

tante presencia de porfirinuria, son bases que indican que

la Dermatitis actlnica no produce serias alteraciones en

- - -

~

'1

el organismo y si el paciente se somete a un tratamiento

adecuado, no importando cual sea la evoluci6n de su enferme-

dad, .1 pron6stico curativo y vital es halagador.

TAA T»1 1 Em'O

1AA 1AP-U ENTO.

Confirmando el diagn6stico, el enfermo tiene:

a) que abstenerse de una exposici6n directa a los rayos tu-

mtni cos.

b) Mantener su diuresis y movimientos intestinales en perfe~

tas condicione, y sin el uso de catirt1cos (,'1dlur~t1cos

mercur ia le s.

c) Evitar el uso de alImentos porfirin6genos, tales como car-

nes frescas o enlatadas, aves o pescados y bebidas alcoh6-

l1cas. etc. Seguir dietas ricas en hidratos de carbono,

legumbres, cereales, abundantes llquidos y solo en casos

de marcada desnutricl6n, usar proteínas de orIgen vegetal,

amino-icidos, etc.

d) Como medicamentos se usan: localmente compresas fr!as de

,
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soluci~n salina o boricada al 3%, alternadas con pomada

con vasellna amarilla y sulfato de quinina con o sin ta-

nino al 1 o 3%, o tamol4n el uso de cremas con icido pa-

raamlnobezoico al 1%. Estos preparados, actdan como a-

gentes protectores que impiden el paso de los rayos so-

lares.

e) Como tratamiento base, deben administrarse drogas que ac-

tdan directamente contra la fotosensibllidad de la piel,

entre ellas la mis indicada es la Cloroquina en d~sis de

dos comprimidos de Ogr.25 al día por 8 dtas consecutivos

y luego reducir la cantidad a un comprimido diario duran-

te un tiempo prudencial, ya que su administrQción pro lon-

g~da puede ser dañina para la c4lula hep'tica, la corne.

y la retina.

A esta medicación hay que combinar el uso del complejo B,

'cido nicotínico y vitamina C.m en altas d6sis asI como

tambi'n los anti-histamfnicos que actdan sobre el pruri-

to y sIntomas subjetivos. De preferencia administramos

la Pirlbenzamine a d6sis de 2 a 3 comprimidos de 50 mgm.

cada uno, tres veces al día.

Solo en casos agudos o con edema sub-cutineo marcado, com

blno los corticoesteroides (meticortelone) en dósis de

15 a 30 mgm. por dta, con las otras drogas ya descritas

y luego esta d6sis se va disminuyendo progresivamente de

acuerdo con la evoluci6n de la enfermedad. Aunque se

desconoce a~n la patogenla íntima de la formación exce-

siva de porfirinas, es aconsejable indagar las condicio-

----.-.-.-
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nes de orden clínico general del paciente en tratamiento y

combatir o preveer el desarrollo de noxas qu~ son capaces

de coadyuvar o gravitar noclvamente sobre la c'lula hepi-

tIca.

Por consiguiente, al tratamiento especIfico hay que combl-
/

nar cualquiera otra .edlcac16n que combata y cure la coexis-

tencia en el enfermo de taras alcoh61icas, t6xicas, infecc12

sas o parasitarias, as! como los cuadros de anemia secunda-

ria, avitaminos!s o procesos multicarenclados, ya que son

factores que predisponen o coadyuvan a la formaci6n de por-

fir!nas end6genas.

,



En el grupo de 315 enfermos tratados desde 1949 a la fecha, no

se observ6 ningt1ncaso de ~rmatitis actlnica en recien nac idos

o nifios, ya que la edad osci16 entre 16 afios para el mis joven

... 35 -

CAP1roto IV

CASOS 1RA1ADOS y DI SCUSION

a be en el de mayor edad. Ausencia que puede explicarse a que I1
.

los nifios estin relativamente mejor alimentados, a que son po-

cos los que sufren intoxlcaclones orginicas y no estan expues-

tos a prolongada exposici6n a los rayos solares.

De los adultos estudiados el nt1meroque pertenecen al sexo mas-

culino ascendi6 a 207 casos, mientras que los 105 restantes pe~

teneclan al sexo femenino. Predominancia consecutiva a que los

varones por su ocupaci6n, hibitos, mayor tendencia a sufrir de

intoxicaciones y mis o menos constante exposici6n a la luz so-

lar, estin mis propensas a padecer de esta enfermedad que las

mujeres.

En ellos, observamos que no solo la ocupac16n constituye un fa~

tor importante que favorece su aparici6n sino que tambifn el l~

gar de su residencia, siendo el porcentaje mayor entre aquellos

sujetos que viven en las zonas cilidas o al nivel del mar; que

trabajan como marinos, pescadores, labriegos, boyeros o mozos

de cordel. Es menor pero si frecuente, entre los panificado-

res, herreros, fogoneros y albafilles.

En las mujeres, su aparic16n es mis frecuente en aquellas que

residen en el campo y se dedican a sus quehaceres habituales

que entre las que viven en la ciudad.

A estas causas, hay que agregar que la Dermatitis acttnica tam-
bifn se observa con gran frecuencia en los sujetos que sufren

de otra alteraci6n pato16gica previa que complica la enfermeda~

11
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y ast hemos obtenido de este grupo los datos siguientes:

A- 136 enfermos que a su vez sufrtan causas predis-

ponentes o coadyuvantes, previas y distribuidas

asl: 43 pacientes, 31% con trastornos nutriciona-

les, anemia secundaria y stndrome pluricarenclado

40 casos, 29% con amebiasis o parasitismo intesti- /

nal, 23 pacientes 16' con alcoholismo cr~nico, he-

patomegalia grado 1 y 11 Y anemia secundarIa, con

paludismo cr~nlco, esplenomegalia grado 11 y 111,

m4s el uso irregular pero frecuente de drogas an-

tlpal~dicas, 23 enfermos 16.9%; y por dI timo, u n

grupo de 7 pacientes con Dermatitis acttnlca ereS...

nlca recidlvante entre quienes observamos: cinco

casol con barbiturismo cr~nico, dos con stntomas

sub-agudos de intoxicaci6n por fenobarbltal y un

caso por el uso prolongado y diario de hidrato de

cloral.

B- Sin una causa etlo16gica franca y catalogados den-

tro del grupo idiop'tico de la Dermatitis acttnlc~

se encontraron 179 enfermos con lesiones agudas o

crc$nicas.

De acuerdo con su evoluci6n, entre los 315 casos tratados había:

15.5% de formas agudas con un cuadro cltnico alarmante, edema

subpalpebral marcado (Ltnea de Danish), y verdadera fotofooIa.

20% de casoa sub-agudos que fueron vistos entre la cuarta a oc-

tava semana de su enfermedad y con lesiones cut'neas semejantes

al grupo anterior, pero de menos Intensidad.

En muchos de estos enfermos el síndrome dermato16gico estaba

...
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parcialmente deformado por dermatosis sobre agregadas
cons.cut!-

vas a1 1) Infecciones superficiales por rascado (Imp'tfgo, Be-

tima, etc). por el uso de medicamentos
inadecuados que producen

localmente reacciones secundarias de dermatitis de contacto de

tipo Inflamatorio o eXfollatr!z.
Estas complicaciones encubren

la dermatosls Inicial y f~cilmente pueden equivocar el dfagn~~

tJ.co cltnico.

A pesar de que la recidiva de la Dermatitis acttnica ascendl~

a un 33% en los casos controlados
posteriormente, es halagador

confirmar el dato, de que todos estos pacientes cualesquiera

que sea la evoluci~n de su enfermedad, re~ponden
favorablemente

al tratamiento y salvo raras excepciones, no persisten le.ione~

secuelas, cicatrices deformantes v alteraciones cutlneas per~

nentes m~ notorias, que alteren la estftica o simetrta del or.

ganismo.

11
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CONCLUSIONES

1- DescribImos dentro del grupo de las Porflrlas, otra forma

clínica m4s de las fotodermatosis.

2- Proponemos designarla con el nombre de "DERMATITIS ACTINI-

CA" como reconocimiento a la acuaiosa observacldn de loa

enfermos. quienes dnicamente achacan al 801, el ser la Cau- 11

sa de su enfermedad.

3- En Guatemala, la Dermatitis Actlnica es una enfermedad que

no est' supeditada a determinadas estaciones del afio, pero

sI predomina en las zonas cilldas o tdrrldas de la Repdbl!-

ca.

4- Sus signos y slntomas ae lImitan a las partes expuestas de

la piel del organIsmo y solo en raros casos, hay lesiones

de la mucosa ocular o labIal.

5- La falta de lesiones cut'neas de tIpo ampollar, distrdfi-

cas, mutllantes o cong~nltas, distinguen esta enfermedad de

6-

las otras hematoporfirlas cutineas ya descritas.

Su foto!ensibl11dad es consecutIva al aumento y transforma-

cidn patdgena de la porflrina normal, circulante, en espe-

cial de la Uroporflrina.

7- lndivlduallzamos y presentamos un grupo de seis signos cu-

tineos. cuya presencia es constante y sIrven de base para

el diagndstico de la DEffi.1ATITISACTI"HCA.

a... En honor a la medicina nacional proponemos designar a dicho

grupo de sIgnos, con el nombre de "Stndrome Cutineo Guatema-

lense".

9- La DERMATITIS ACTINICA, es una fotodermatosls relativamente

benigna y de prondstico favorable, ya que evoluciona stn

11



10-

- 39 -

presentar signos o stntomas generales (Slst'mlcos), que

acusen les16n o dafio a otros 6rganos del cu~rpo.

Recomendamos que la Dermatitis acttnica sea reconocida co-

mo otra entidad de las fotodermatosis, se le conceda auto-

nomta cllnica y a su v~z se le incluya en la claslficact6n

de las porflrlas cutineas.

.
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	Posteriormente descrfpclon~s de la misma enferm~dad comen2aron 
	susceptibilidad de la ~tel a los rayos luminosos producidos por 
	el SQ1. 
	, 1, 
	Revista de la Juventud P'ld!ca donde se d~scrfben con detalle 
	los primeros casos de etta afecci~n en nuestro pars; a su vez 
	',;0\ 
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	I ~ 
	Estos cuerpos telrapirr611cos, que existen en el organismo 
	rrollada. 
	Se achaca a la froporflrJna como la causa pr!ncl- 
	pal de la fotosensfhl!ldad c~t4nea. 
	Se ha observado que en 
	su p.togenlcldad coadyuva una alteracl6n m~tab611ca, endocrt- 
	na 
	o le8i6n hep'tlca previa y su preponderancia es mis mar- 
	cada en aquellos organismos con taras alcoh611cas o multtca- 
	reme lados. 
	Patogenla: 
	tiasta la fecha es desconocIdo el mecanIsmo Intimo 
	Te or la . : 
	1- 
	2- 
	nos en el metabolismo d~ la hemor;!Obtna. 
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	tipo 111. mientras que las aIsladas en las nortlr!nas san 
	desp~~Ja la tr;c~('m! ta d~ '")or q'l~ hay Muchas fot..,ct~rmRt..')!ds de 
	f..>rma leve y p.ntre ellas da ~~rE'1Btftt5 acttnlca, en la cual 
	s~ntan un cuadro cltnlco ttpico de la enf~rMedad. 
	En r;uatefoala. :!et¡Jdo a la extraordi;'1l\rla calfdad de los rayos 
	cr.(flca. 
	La fototox fc Idad es te 1 proce so fotoqufmlco que cambia una mo- 
	rayos de tU%. 
	J~unque en ~uchos ca!';os en la fotoslergfa no se 
	llegue a demostrar por ex;fmenes de 1a"orat.orlo la cldstea rea- 
	cel4n anttgeno antIcuerpo. 
	,~; 
	: i . 
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	PO R,F t RJ !-!!.'i§. 
	PkOPIFr}p.J)ES Q'JIHICJ\S y FI.~;IC/\S 
	Las porflrlnas son pif;!rJPntos de color rojo vioh'ta que pre.~n- 
	~, 
	¡' 
	ci6n, similares a la de la oxlhemo~:lOblna, solo que la segunda 
	banda es mucho méh~ ohscura y ancha que la primera. 
	En medIo 
	neutro o alcaJlno, todas las porffrlnas demuestran un espectro 
	fxperlmentaclcSn: 
	Hausmann en 1<;1')9 estahlecf~ que la tnyeccfdn 
	ture. 
	: SO! anImalE!s sorn~tldos a flurnlnac!6r, intensa rr;u rl'::n¡ en 
	camhl0 la otiscurldad los pre$t!rva de todo 8ccfdentf:. 
	Fxponlin- 
	dolos a la luz con frecuenc la, p~ro solo por brevl! ti em.po, se 
	provocan trastornos tr~f feos de tipo a tapie leo y necr6t leo que 
	son parllcularm~r.te !nte~~os a nIvel de las orejas. 
	Estas ex- 
	aceleSn fotodln4mlca. 
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	,).)tu lhl...S 
	La presencia de cantidades anormales de porfirinas en el orga- 
	1", 
	l. 
	-¡', 
	ml1itud S~ ha )oc!fdo 1Je!]ar a reproducir ex¡.¡eriment.almente. 
	l' 
	es a esta enfermedad '::['le se le ha denominado fM)iaLHA, y Turner 
	)lores que hi.s nÚi'¡¡¡¡des o GI! tipo no nonn.lm¿nte demost.rado'l. 
	~in em¡,)ar~Jo esta aefinicidn no puede c011s1derarse adecuada, ya 
	que en realidad exist.e cierta lmpreslci6n sot)re 11.> que d~Ot!rra 
	de e,atenderse por .'or;'if'i., dei;ldo Q que hay caslJs ~n que la 
	eliminación de p01"1'lrlnil.8 tS exaGerada Y el ~;I.!Jeto no presenta 
	rdng:1n s!ntolí1a clínico, o por el contrario, cnft::rmos con cua- 
	raa.1es de porfirinas. 
	De aht que d ich.. defi nlci6n, no ze a..1lS te 
	enfermedad como: "una perturbact.sn rara del netai>o1fs1'\() p1f!men- 
	.' 
	y gaatro-intestinales". 
	L!aQO q;,u~ la slntomatolo'.ira obút:f'vt.a3 (~n esto~ enferrr,os e$ muy va- 
	riada y a veces dif~:rente, E:e cons1dera qU8 t<no de sus sIgnos 
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	... 1 ... 
	patógnomon1cos es la «lfro1n.cldn o hallaago de cantidades anor- 
	males de parfir!na. en la orlna. 
	Presencia que le hace tomar 
	una coloración peculIar de color rojo marr6n (similar al vIno 
	qu tmte os MUY 
	l' 
	tlco de ?orffrla. 
	Como 10 he anotado mis arriba, no todos los signos y .Intomas 
	observados se presentan a su vea en un mismo enfermo, de aht 
	que varios autor~s han dado a conocer las claslflcacJones sl- 
	Su! entest 
	Turner y Obermayer (18), las dividen en Porflrlas agu- 
	das y cr6nlc.s. 
	f.n el prl~r grupo se catalogan todas 
	tls, par'llals, amaurosts). 
	fn el segundo se incluyen 
	la forma cong'nl la y las formas cu t4neas. 
	11 
	111 
	..¡ 
	.) 
	;. ~, 
	b) 
	Hematoportlrla aguda Idfopitfca: de et1010gfa de8- 
	conocIda. 
	e} 
	I~ 
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	POblaci6n 
	Exposici6n 
	Morfolog!a 
	P 1 g1)1en lo 
	Hrote 
	Especificidad 
	FOTOTOXICAS 
	FOTOALERGICAS 
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	FOlOTOXl CAS 
	FomALERGlCAS 
	PORFIRlNAS 
	108 conocimientos actuales de las Porfirlnas. 
	Estos cuerpos 
	It 
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	constituidos fundamentalmente en base a la porflrlna. 
	Esta, 
	a su vez posee un ndcleo qu!mlco compuesto por cuatro anillos 
	pirr61icos reunidos por cuatro grupoS met!nlcos. 
	Para cons- 
	o etrlicos o bien el 'cldo etanolco o el propanoido. 
	La por- 
	tro grupos etrllcos que permltlr!a segdn su sltuacl~n, cuatro 
	I somero s: 
	las et!oporfirlnas I, 11, 111, IV. ver figuras 1, 
	2. 3 y 4).- 
	Todas las porfirinas conocidas derivan tan solo de dos tipos, 
	1 Y el 111. 
	Las etioporflrlnas 11 y IV, no son ~s que produ~ 
	to de srntes! s. 
	Desde el punto de vista cltnico, s610 dos po~ 
	cula de dichas sustancias, est4 integrada por ndcleos tetra- 
	Actualmente se ha logrado prepararlas por vla 
	diante la acci6n del 4cido sulf~rico concentrado. 
	Correspon- 
	~.__m - 
	It 
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	mentalmente. 
	~~s tarde Flscher (9) demostr6 que la hematopor- 
	La Coproporfirlna, se encuentra normalmente en las heces y la 
	y heces de pacientes con porfir!a cong~nitaj en la orina de 
	las porfirias agudas de origen t6xico. 
	Inyectada a los anlma- 
	les, se ha comprobado su escaso afecto sensibil!zante a la 
	luz.- 
	es abundante en la orIna de los enfermos. 
	Schumm (17). la 
	descubri6 en el suero de un paciente con hematoporfir!a con- 
	g(~ni ta.- 
	PROPIEDADES QJIMICAS y FISICAS: Las porfirinas son pigmentos 
	violeta filtrada (luz de Wood). 
	Tienen la propiedad de formar 
	-~--- -- '.- 
	.- 
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	c.z"e 
	oxihemoglobina. 8dlo que la segunda banda 
	es mucho m~s obscu- 
	ra y ancha que la primera. 
	En medio neutro o alcalina, todas 
	s610 pueden ler distinguidos por la determinación del punto 
	de fusi6n de los ~steres 
	metl1porftricos.- 
	H'-'~ 
	C.z-H 5" 
	Fi gura No. 1 
	Etioporfirina 1 
	Figura No. 2 
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	2ante vinculada a su capacidad fluorescente. 
	Fi scher, demos- 
	CIoí.J 
	e: H3 
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	'Z J 
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	"'CM ¡H.. ~ 
	... ,"H~'H~(.c."l4 J 
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	tr6 que la acción fotosenslDllizante guarda relaci6n con el 
	ndmero de carboxilos de la mQl~cula de porflrina. 
	De al1r 
	ra que las restantes porflrlnas .- 
	rina y uroporfirlna.- 
	EXPER 1 r-'lENTAC 1 úN : 
	Hausmann (11) en 1909, estableci6 que la 
	ftrina es capaz de provocar sensibilidad lumtnica. 
	Duque (7) 
	ma, gran agitaci6n, hipotensi6n arterial con descenso r~pido 
	de la temperatura. 
	Esos antmales sometidos a iluminaci6n in- 
	tensa, mueren; 
	en cambio la obscuridad los preserva de todo 
	accidente. 
	Exponl'ndolos a la luz con frecuencia, pero 8610 
	vel de las orejas. 
	Estas experiencias permiten advertir que 
	fv1eyer y Uetz, en seres humanos establecieron que la hematopor- 
	produjo sensibllldad a la luz locamente 
	al inyectar porfirl- 
	nas en la dermis.~ 
	ti po Vi ttllgo.- 
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	para los dientes y tejidos 6seos en crecImiento.- 
	lJlilPORTANCIA rnOLOGlCA DE lAS FQRFIRlNAS: 
	Las porftrinas al 
	magnesio. 
	La Porfirina en estos casos, corresponde al gru- 
	pueden gravitar nocivarnente en el tratamIento de los porflri- 
	cos.- 
	br i6m y en e 1 feto de 1 hombre y diversas e apee ies. 
	Este nl- 
	Se cree que las porfirinas encontradas en casos de porfiria, 
	resulten de la anormal fiJac16n en el adulto de una porfiri- 
	noformaci6n que es flsio16gica en el embri6n. 
	Que En algunos 
	fisio16gicas 
	en las prImeras edades de la vIda. 
	Investi ga- 
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	del tipo 1, y 11. 
	La demostraci~n de la existencia de estos 
	FUNCION. ORIGEN Y CICLO FlSlOLOGlQQ: Diariamente personas 
	normales, excretan porflrinas en cantidades 
	variables entre 
	Tienen dos orígenes: 
	exdgeno y enddgeno. 
	Las primeras pro- 
	vienen de alimentos que las contienen en estado puro, tales 
	como la carne, vtsceras, sangre, etc. 
	La ingestidn de estos 
	alimentos, aumenta de 300 a 500 microgramos la eliminacidn de 
	producirla. 
	Sobre el ciclo fisioldSico de las porfirinas , Castex y Ldpez 
	Garcta (4) dicen 10 siguiente: 
	"Se admiten que diariamente 
	das 
	en los alimentos y a las producidas en el medio intesti- 
	nal (proto y deuteroporfirinas)l 
	una parte, rn4s o menos 0.15 
	es allí en parte fijada y quizas utilizada en la síntesis de 
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	la bilirrubina; una parte llega al canaltculo biliar y es 
	nuria fislol~gica (0.060 a 0.000 mg. en 24 horas). 
	Este 
	METO~)5 DE EXTRACCION y DOSIFICACION: 
	bles, pueden extraerse en presencia del 'cido ac~tlco gla- 
	clal. 
	do. 
	En cuanto a la separaci~n de is~meros 1 y 111 de las porfl- 
	rlnas, no es tarea ficil. 
	Su reconocimiento seg~n Brunsting 


	page 21
	Images
	Image 1
	Image 2
	Image 3

	Titles
	PORF IRIAS 
	La presencia de cantidades anormales de porflrinas en el orga- 
	mllitud se ha podido llegar a reproducir experimentalmente. 
	¡/ 
	ningt1n 
	slntoma clínico, o por el contrario, enfermos con cua- 
	males de porfirinas. 
	De ahí que dicha definición, no se ajuste 
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	pat6gnomonicos es la elim!naci6n o hallazgo de cantidades anor~ 
	les de porfir!nas en la orina. 
	Presencia que le hace tomar una 
	goña). y con caracteres organol'pt!cos y qutmicos muy diferentes 
	de los hallados en la orina normal. 
	servados se presentan a su vez en un mi smo enfermo, de ahE que 
	varios autores han dado a conocer las clasiticaciones siguientes: 
	Turner y Obermayer (18), las dividen en Porfirias agu- 
	das y cr6nicaa. 
	En el primer grupo se catalogan todas 
	tis, parilisls, amaurosis). 
	En el segundo se incluyen 
	11 
	la torma cong'nlta y las formas cutineas. 
	- 
	111 
	IV 
	a) 
	b) 
	Hematoportlrla aguda ldlopitlca: de etiologta de. 
	conocida. 
	c) 
	.. 
	l' , 
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	d) 
	cld08 o nlftos de corta edad. 
	tante la eltmlnacidn de Uroporfirlna. 
	Autor que com- 
	pletando la clasiticQcldn de Mason, ordena las dermato- 
	A-Porfir!as obligadas: 
	Hidroa vacclnlforme. 
	adulto. 
	Esclerodermla. 
	Hlpertrtcosis. 
	r~lanosls. 
	cltnlco.): 
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	/'. 
	Pelagra. 
	Eritema exudativo multiforme. 
	P'nfJgo. 
	DermatitJs arsenobenz41icas. 
	Forunculosis. 
	Eczemas, urticarias. 
	Lupus eritematoso.. 
	Ploriasis. 
	Eritrodermias (Hodgkin, leucemia) 
	Quemaduras extensas. 
	Piodermias gangrenosas. 
	Dermatitis herpetiforme. 
	Dermatomiositis. 
	nemos individualizar el llamado "SINDR~lE CUTANEO GUATEMALEN- 
	SE". 
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	CAPITULO 11 
	111 
	~~NlfESTAClONES CLINICAS 
	pios estln presentes. 
	Estos son los siguientes: 
	1- 
	taci4n hacIa arriba, por una verdadera ltnea dIvisorIa entre 
	la piel sana y enferma. 
	Esta llnea, representa la separa- 
	c14n entre la zona descubierta de la cara y la cubierta 
	por el uso del sombrero 
	en el hombre o del cabello que 
	res, el cual es mis prominente en las formas agudas que en 
	las cr'nlcas. 
	Este se aprecia mis facilmente por la pre- 
	Ausencia de las lesiones cutdneas observada: ~!I el ~~sto 
	de la cara. sobre ambos pdrpados superIores. 
	Lo cual es 
	solarea 
	al mantener el enfermo los ojos abiertos. (fig. 
	No. 
	1 111). 
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	IV- 
	Presencia de una Zona de piel sana. en la mitad superior 
	de la cara anterior del cuello. la cual como una isla. se 
	V- 
	leSbulos de los pabellones aoticulares: lesleSn de los casos 
	con cabellos rotos en su base o ausentes. 
	LesieSn que es 
	nual. (Fig. No. 7 VI). 
	rv 
	lI1--~'--" 
	II 
	Figura No. 7. En ella se explica grafJcamente. 
	.. 
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	l1ln 
	se les encuentra en otras dermatosls de la cara, tales 
	como el Lupus erlmatoso, eczema at6plco, etc.; 
	pero cuando 
	actfnlca. 
	remangadas las mangas de la camisa; 
	pero al igual de la le- 
	encuentra recubierta de vestidos. 
	En las formas agudas y sub-agudas de la enfermedad, los slg- 
	bre el nivel cutineo y con escasa reacci6n Inflamatorla en su 
	presentaron vesfculas y fllctenas al nivel de los carrillos, 
	cuel1'o y pabel16n articular. 
	Estas eran rotas por el mismo 
	enfermo y quedaron recublertas por costra amarillenta o meli- 
	c'ricas. 
	Los otros enfermos llegaron en fase sub-aguda o con 
	.. 
	~.._..- 
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	irregularmente sobre la zona enferma. 
	Estas lesiones se 
	asocian a excorlaciones y costras hemarr'glcas consecutivas 
	al rascado. 
	FOffit1AS CRONlCA~. 
	Desarrollan una sintomatologla 
	aniloga a 
	sencadenar el cuadro que se Inic!a con ligeros trastornos, 
	tales como cefales y malestar general. 
	Doce a veinticuatro 
	y ligera anorexia. 
	Este cuadro empeora al exponerse el enfer- 
	(diarrea o c611cos intestinales), con los que acompañan a las 
	otras variedades de Portir!as. 
	la descrita en las agudas, diterencl'ndose por su menor in- 
	tensldad y porque las lesiones no solo son persistentes sIno 
	En estos casos, la piel presenta alteraciones 
	patol6gicas 
	.. 
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	de la piel no expuesta. 
	El edema se vuelve duro con o sin 
	llquenlflcacl~n de la piel y la deformacl~n de los pabello- 
	Las cicatrIces consecutIvas al traumatismo o rascado son 
	frecuentes, ligeramente hlpo-plgmentadas pero no son atr6- 
	flcas nI hemos encontrado lesiones mutilantea. 
	clasificar los siguIentes tipos cltnlcos asl: 
	a) 
	ERITEMATOSO, que es la forma mis frecuente del grupo 
	b) 
	dominancia del pigmento obscuro o morado en partes ex- 
	puestas. 
	c) 
	d) 
	manente de tipo hlpertr6flco de los pabellones aurlcula- 
	res. 
	-----..-- 
	.. 
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	generales propios, de Importancia, que acusen la extensl&n de 
	la enfermedad a otros &rganos del cuerpo. 
	Esta ausencia, la 
	EXAMENES COMPLEMENTARIOS 
	(ErltroporfrrIi1 
	HECES ORINA. 
	lores de 2,000 microgramos. 
	Las heces tambl'n contienen mu- 
	cha protoporflr Ina, as! c.omo coproporfir ina. 
	La excrecf&n 
	urinaria de protoporflrl~., coproporflrlna y uroporflrlna es 
	normal. 
	No le ha observado nlngun tipo de anemia o anomalía 
	de los g14bulos rojos. 
	lnvltro no se produce foto-hemdllsls; 
	tomas c 1 !nlcos. 
	PRUEBAS rulCIONALES HEPATICAS 
	t!nlca. 
	--- -- - --- 
	.. 
	----.- 
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	fOTCfiIETRIA 
	Para comprobar la fotosensibilidad de la piel a la accidn di- 
	te. 
	eritematosa franca y la cual perdura 12 horas o m~s. 
	Es ne- 
	gativa, s~lo cuando en las dos 
	dI timas zonas (2 y 3 minutos) 
	de a 95% mientras 
	que en sujetos normales y pacientes que su- 
	son nega tlvas. 
	Por 10 diftcil de efectuar esta prueba con rayos solares, uso 
	----- 
	"-- --- -.. - 
	ti 
	,1 
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	con m~s frecuencia rayos Ultra-violeta. con longitud de onda 
	que varIa entre 3.200 a 4.000 
	U.A. 
	Quiero hacer constar que 
	no he util!zado ninguna clase de filtros entre la fuente lu- 
	minosa y la piel del enfermo. 
	ANATC»l1A PA TOLCXil CA 
	tlco que la JndlvidualJzara. 
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	DIAGNOSTICO POSITIVO: 
	l' 
	29 - 
	CAPITULO 111 
	DIAGNOSTICO. 
	La historia característica que de el enfermo, 
	en la cual resalta el síntoma principal de su sensibilidad 
	, . 
	ganismo y la presencia del "Stndrome cut~neo Guatemalense", 
	constituyen las bases para el diagn6stlco clínico. 
	Este 
	Hf1.1ATOPORFIRIA AGUDA, TOXICA O IDIOPATICA. 
	Por su evolucl6n 
	DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: 
	HEMATOPORFIRIA CRONICA. 
	Con sintomatología mis o menos pa- 
	HEMATOPORFIRIA CONGENITA. 
	con caracteres semejantes a la 
	Hidroa vacciniforme pero de aparici6n en la primera infancia 
	y con brotes de recurrencia Indefinida. 
	de un mismo proceso que se diferencian de la Dermatitis actí- 
	.. 
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	culas o flictenas con pigmento 
	- 30 - 
	nica, porque en su cuadro cut4neo hay predominancla de ves!- 
	morado y a veces lesiones 
	lizaci4n en zonas expuestas. 
	Invasión a las mucosas u otros 
	ralizadas a la piel y mucosas, con trastornos de la sensibi- 
	lidad al dolor, calor, etc. 
	Evolucl6n lenta y progresiva, 
	asl como ausencia de lesIones exclusivas en las partes expues- 
	DE~~TITIS O ECZEMA A~PlOO, con cuadro semejante al slndrome 
	cutineo Guatemalense pero con gran prurito, falta de fotosen- 
	slailidad 
	y con antecedentes al~rgicos positivos. 
	DE~~TITlS SEBORRElCA, por presentar lesiones maculosas rosa- 
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	MELANOSIS DE RIEHL, por la falta de erosiones y ves!culas 
	De 
	MELANODEfU'lid TI S TOXlCA A}\iIPOLLAR DE HA'1ERJ'tiAN-HOFFj\tANN, por tr!, 
	ralizados, prurito intenso, antecedentes al~rgicos y falta de 
	CIRROSlS BRONCEADA, por la presencia de lesiones cutineas ge- 
	ca. 
	Sin embargo y a pesar de que la causa etlol~glca es consl 
	derada la misma, la ausencia en el cuadro cltnico del stndro- 
	---~---.- 
	.. 
	- ~-_. --- 
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	PRONOSTICO 
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	me 
	que aqut describo, as! como la presencia de vesículas y 
	actínica. 
	PRONOSTICO. 
	La falta de lesiones sist~micas y la Incons- 
	- - - 
	dad, .1 pron6stico curativo y vital es halagador. 
	TAA T»1 1 Em'O 
	1AA 1AP-U ENTO. 
	Confirmando el diagn6stico, el enfermo tiene: 
	a) 
	b) 
	mercur ia le s. 
	c) 
	l1cas. etc. 
	Seguir dietas ricas en hidratos de carbono, 
	amino-icidos, etc. 
	d) 
	Como medicamentos se usan: 
	localmente compresas fr!as de 
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	nino al 1 o 3%, o tamol4n el uso de cremas con icido pa- 
	raamlnobezoico al 1%. 
	Estos preparados, actdan como a- 
	gentes protectores que impiden el paso de los rayos so- 
	lares. 
	e) 
	entre ellas la mis indicada es la Cloroquina en d~sis de 
	dos comprimidos 
	de Ogr.25 al día por 8 dtas consecutivos 
	g~da puede ser dañina para la c4lula hep'tica, la corne. 
	to y sIntomas subjetivos. 
	De preferencia administramos 
	la Pirlbenzamine a d6sis de 2 a 3 comprimidos de 50 mgm. 
	y luego esta d6sis se va disminuyendo progresivamente de 
	acuerdo con la evoluci6n de la enfermedad. 
	Aunque se 
	----.-.-.- 
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	nes de orden clínico general del paciente en tratamiento y 
	sas o parasitarias, as! como los cuadros de anemia secunda- 
	ria, avitaminos!s o procesos multicarenclados, ya que son 
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	a be en el de mayor edad. 
	Ausencia que puede explicarse a que 
	I1 . 
	culino ascendi6 a 207 casos, mientras que los 105 restantes pe~ 
	teneclan al sexo femenino. 
	Predominancia consecutiva a que los 
	lar, estin mis propensas a padecer de esta enfermedad que las 
	sujetos que viven en las zonas cilidas o al nivel del mar; 
	que 
	trabajan como marinos, pescadores, labriegos, boyeros o mozos 
	de cordel. 
	Es menor pero si frecuente, entre los panificado- 
	residen en el campo y se dedican a sus quehaceres habituales 
	que entre las que viven en la ciudad. 
	11 
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	tlpal~dicas, 23 enfermos 16.9%; 
	y por dI timo, u n 
	grupo de 7 pacientes con Dermatitis acttnlca ereS... 
	nlca recidlvante entre quienes observamos: 
	cinco 
	casol con barbiturismo cr~nico, dos con stntomas 
	sub-agudos 
	de intoxicaci6n por fenobarbltal y un 
	caso por el uso prolongado y diario de hidrato de 
	cloral. 
	tava semana de su enfermedad y con lesiones cut'neas semejantes 
	... 
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	parcialmente deformado por dermatosis sobre agregadas cons.cut!- 
	vas 
	a1 1) Infecciones 
	superficiales por rascado (Imp'tfgo, Be- 
	tipo Inflamatorio o eXfollatr!z. 
	Estas complicaciones encubren 
	nentes m~ notorias, que alteren la estftica o simetrta del or. 
	ganismo. 
	11 
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	CONCLUSIONES 
	1- 
	2- 
	Proponemos designarla con el nombre de "DERMATITIS ACTINI- 
	CA" 
	como reconocimiento a la acuaiosa observacldn de loa 
	enfermos. quienes dnicamente achacan al 801, el ser la Cau- 
	11 
	sa de su enfermedad. 
	3- 
	sI predomina en las zonas cilldas o tdrrldas de la Repdbl!- 
	ca. 
	4- 
	de la mucosa ocular o labIal. 
	5- 
	6- 
	7- 
	lndivlduallzamos y presentamos un grupo de seis signos cu- 
	tineos. cuya presencia es constante y sIrven de base para 
	el diagndstico de la DEffi.1ATITIS ACTI"HCA. 
	a... 
	lense". 
	9- 
	11 
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