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ANTECEDENTES Y O3JETIVOS

La plel decfa Sabouraud, es como la cuerda de un instrumento
musical, segfn sea la excitacidn que reciha, responderd con

la nota eczema, la nota prurioo, la nota Inflamac!én,

Lo antertor 1o recordamos, porque es en el sfndrome que nos
SCupa en donde se hace mds evidente 1a excitac?én externa $0-
bre la plel; es decir que los rayos lumfnicos hardn responder
8 l2 cuerda del instrumento no solo con una nota sino con Ve~
rias: Prurico, Inflamacidén, Fdems, Plomentacidn y aungque es
necesari{o que coexistan también @lteracliones en el metaholi smn
Yy eliminacién de las porfirinas pare que se presente el cuadro,
tamhién es clerto que £in la causa primaria (rayos luminosos)
no podrfamos encontrar las manifestaciones claras del Sfndrome
Cuténeo Guatemalense, pues los proplos enferimos atribuyen al
sol la causa de su mal,

£l prop8sito de 1la presente tesis es dar a conocer esta afe-
cclén hastante frecuente en nuestro medio Yy procurar su ade-
Cuado tratamiento,

MATFRIAL Y METONOS

Material de la casufstica de los Servicios de Dermatologfe de
hombres y muleres del Hospital General y del fervicio de Anatoe

mfa Patoldgica,




CAPITULO 1

OLFINICION, HIETORIA, ETIOLOGIA Y PATOGENIA, CAUSAS COADYUVAN=-

TES, DIFERENCIA FNTRE FOIITOXICIOAL Y FOTOALFRCIA, PORF IRINAS, =

DEFIHICION

Se entfende por Dermatitis actfnica una enfermedad dermatoléci- o
ca que corresponde al crupo de las fotodermatosis, el cual estd |
formado por una serfe de enfermedades cutdneas v sistémicas que
se caracterizan por presentsr una marcada hipersensihilidaed a
loz rayos lumfnicos,

HISIORIA

Waraave

fgumstark en 1,57 describié la fotosensihilidad cuténea, aso-
clada con enfermedad del hfgado y excreciédn de un pigmento uri-
nerio anormal,

Posteriormente descripciones de la misma enfermedad comengaron
@ aparecer en la literatura anglosajona y norteamericana, siendo
designada con diferentes nombres o confundida con enfermedades
producidae por el calor (eczema calérico o dermatitis Ab.igneun)
pero todos coinciden en que esta afeccidn se caracterfza por la
susceptipllidad de la niel a los rayos luminosos producidos por
el so0l,

Algunos otros tratadistas como Frieboes, asocian la acciédn no-
civa de los rayos luminosos a la desnutricién v a alteraciones ;
del sistema copien como ocurre a los soldados en los campos de ' f
hatalla, A
En Cuatemala el primer trabajo que se conoce al respecto s el

publicado por el Nr, Fernando A Cordero en el Mo, {5 afio XV,

Revista de la Juventud 'édica donde se describen con detalle

los primeros casos ¢ esta afeccidn en nuestro nafs; & su vez
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dicno autor describe un sfndrome ohservado por é1 en los en-

fermos que estudid, el cual lo denomina: Sfndrome Cutédneo

Guatemalense,
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ETIDLOGIA Y PATOGENIA

Etiologfa: La ceusa principal de la hipersensibilidad cutdnes

8 la accidén de los rayos solares, es la anormal cantldad de

porfirinas circulanties en el organismoe humano, ;
tstos cuerpos tetrapirrélicos, que existen en el organismo
normal, por unz causa hasta shora desconocida, aumentan en
cantidad y adquleren una accidén patédqgena previamente no desa-
rrollada. Se achaca a la !'roporfirina como la cgusa princle
pal de la fotosensinhilidad citdnea. Se ha observado que en
su patogenicidad coadyuva una slteraci{én metahélica, endocri-
na o lesién hepdtica previa y su preponderancia es mds mare
cada en aquellos organismos con taras alcohdlicas o multica-
renciados,.
Patogenia: iasta la fecha es desconocido el mecanismo fntimo
que explique pnrque sobreviene esa alteracidn en el metaholis-
mo de las porfirinas, trastorno que acarrea no solo un aumento
de las mismas en cantidad, sino que también su transformaci én
patécena.
Teorfas: 1~ Teorfa que atrihuye su orfcen hepdtico.
2= Teorfa qgue considera 2 la médula 8sea y
piel, como los 8roanos capaces de producire i
12 vy 3.~ Teorfa que la atri>uve & trastore
nos en el metaholismo cde la hemonlohina, fﬁ
Mathews dice que el organismo es capaz de sintetizar las rporfl-
rinas parti{endo de Aclidos aminados pirrélicos (prolina) o de
cuerpos carotinoldeos y que esta funcidn sea cumplida por el

tejido hemato-poyético 'hfcado, médula Bsea), esta teorfa es
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la nds racional y tiene el apoyo de que las porfirinas que

constituyen el nicleo central de la hematina pertenecen al

tipo 111, mientras jue las alsladas en las norfirinas son

del tipo emhrionari> o rorfirina 1,

la teorfa de “athews es a la fecha la més acertada; nero no

desneja la incdanlta de —~or g8 hay muchas fotadermatos!is de

forma leve v entre ellas da "ermatitis actfnlca, en la cual

se obgerva un alto porcentale de casos en los cuales, no hay

elininacidn de norfirinas en la orina v los enfermos no pre-

sentan un cuadro clinico tfpico de 1a enformedad,

oy

CALLGAS COANY in RS

n Cuatemala, vehido a

solares, asf como a la desnutrjcién presente en la mayorfa de
sus hahitentes es que la fotodermatosis se encuentra mds favoe

recida que en cualgufer otro pafs con diferente posicidn geo-

crdfica,

La fototoxicidad es el proceso fotoquimico que cambla una moe
l4cula en un alerneno, tal como se osserva en la quemadura so-

lar, en la dermatitis o dropas © por una quemadura qufmica de

DIFsRECTi

1a extraonrdinarlia calidad de los ravos

ENTRE F

b
'

TIOTOXICIDAD Y =T 2ALER IA

tinoc ex8geno, y la fotoalergla es la reaccidn del organismo

consecutiva & su sensibilidad alérgica nor 1a accidn de los

rayvos de luez,

llegue a demostrar por exdmenes de la.oratorio la cldsica reas-

ccidn antfceno anticuerno,

Aunque en muchos casos en la fotoalergla no se




PORFIRINAS o

PROPIFIANES (XIMICAS Y F1510AS

Las porfirinag son plomentos de color rojo violeta que presen-
tan una fluorescencia intensa de color rojo, soire todo cuando
son expuestas & la luz ultravioleta (Luz de %Wood) ui
Tienen la propledad de formar sales complelas con los metales,
Y en medlo 4cido presentan un espectro con dos smndas de absor=-
cibn, simllares a la Je la oxihemoclozina, solo qgue la sequnda
banda es mucho mds ohscura y ancha que la rnrimera. 'n medio
neutro o alcglino, todas las porfirinas demuestran un egpectro
de cnatro hendasg, con posicionee elrededor de las longftucdes
de onda. 618,566 y 575,
Experimentacibén: Hausmann en 1070 estableclé que la inyeccién
de hermatoporfirina pure a ratones blancos, produce fotofohia,
caloracidn roja <e la piel, picor intenso, edema, aran agita-
cidn, hipotentidn arterial con descenso rdpldo de la tempera-
tura, 's0& animales sometldos a iluminaci{dr irtensa rmu ren; en
camhio la onscuridad los preserva de todo sccidente, Fxponiéne
dolos @ la luz con frecuencla, pero solo por hreve tiempo, se
provocan trastornos tréficos de tipo aloréclico vy necrético que
son particularmente Intensos a nivel de las orejase. Lstas ex-
perienclias permiten advertir que la hemztororfiring no es t8xie
ca por sf y que solo sus efectoe moriuosos son deterninados por

accidn fotodindmica.




SO Lileis .
La presencia de caniidades anormales de poriirinas en el orga-
nismo, nu importando cual sea su causa u orfgen, se acompaiia de 'y
un c uadro semiolSgico caracterfstico, sfndrome gue con (ran sie
militud se ha odido llecar a reproducir experimentailmente,
ts & esta eniermedad gue se le ha denominado *.Xpidl4a, y Turner
y Mermayer {l¢)} la descricen como a: "un estado constlitucional,
caracterizado por la excrecidn ce porfirinas e:! cantidades ma=
yores gue las normales o de tipo no normalmente demostrado”,
cin emoargo esta definicidr no puede considerarse adecuada, ¥ya
que en realidad existe clerta impresicidn sobre lu que de=berla
de enlenderse por Jorlirla, deuldo a Gue hay casous en que la
elininacidn ve poriirinus es exagerada y el sujeto nu presenta
ningdn sfntoma clfnico, o por el coniraric, Cniermos COn Cuae
dro cifnico caracter{scico de lildroa vaccinlficrme, (es decir el
ejenplo mdg tipico de porfiria cutidnea) eliminan cantidades nur -
rales de porfirinase e ahf que dicha definicidn, no se ajus te
@ la descripcién clfnica ni a la de la.orestiorio,
Mason et al (12) conciliando ambos conceptos, describen esta
enfermedad como: “una perturbacidn rara el retabolismo picmena
tario del homhre, caracterizado por la eliminacidn de orinas de

color marrén-rolizo, con cantidad anormal Jde porfirinas y otros

il

pigmentos rara vez hallados en la orina nornal; estedo patolddg e
€O que se Gcompafia de una serie de sfntomas cutdneos, nerviosos

y gastro-intestinalies”,

fado que la sintomatolo fa observaaa on estos enferrmos e€$ Muy Vae-

riada y a veces dlicrente, =¢ considera ¢ue uno de sus slgnos
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patégnomonicos es la eliminacidén o hallazgo de cantidades anor-
males de porfirinas en la orina, Presencia que le hace tomar
una coloracién pecullar de color rojo marrén (similar &l vino
de iorgofia), y con caracteres organolépticos y qufmicos muy
diferentes de los hallados en la orina normal,

s pues éste gfntomas patognoménico pero no constante, el que
mds se susca en la prdctica diaria para confirmar el diagnds-
tico de Porfliria.

Como 1o he anotado mds arriba, no todos los signos y sfntomas
observados se presentan & su vez en un mismo enfermo, de ahf
que varios autoresg han dado a conocer las clasificaciones si-
cujentes?

1 Turner y Obermayer (1£), las dividen en Porfirias acu-
das y crénicas. Fn el primer orupo se catalogan todas
aquellas con sfntomas abdominales (célicos, intestina-
les, cuadros quirdrgicos, etc.) o nerviosos (polineuri-
tis, pardlisis, amaurosis). In el segundo se Incluyen
la forma congénita y las formas cutdneas,

11 Mighell (14), las cataloga en Idiopdticas (formas‘abda-
minales, nerviosas o cutdneas) y téxicas,

111 Schreus, con criterio qufmico-patoldcico, clasifica los
enfermos segdn eliminen porfirinas derivadas de la etio
porfirina I o de porfirinas de tipo Ill,

IV Mason et al (12), las clasifican as{:
a) Hematoporfiria acuda téxica: de etfologfa conocli-
da o fdcilmente investigada,
b) Hematoporfiria acuda idiopdtica: de etiolocfa des-
conoclida,
c) itematoporfiria crénica: con etiolonfa desconocida

y evdlucién crénica.
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DERMATOSI S FOTOTOXICAS Y "FOTOALERGICAS" ESPONTANEAS (6)

Y DE ORIGEN MEDICAMENTOSO

FOTOTOXICAS

FOTOALERGICAS _

Poblacién

Exposicién

Morfologfa

Pigpento

Pruebas de
parche y luz

“rote

Especificidad

Desencadenadas en todas
las personas que reciben
dosis adecuadas del produc
to qufmico y radfacién de
longitud de onda activa

Pueden ocurrir en ocasién
de la primera exposicién
combinada a medicamento y
IUZ.

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

Diversas reacciones foto-
téxicas producen intensa
melanizacién segdin el gra
do de eritema inicial

Reproducen la reaccidén
fototdéxica

Reacciones 1imi tadas a la
zona de exposicidn com:iina
da qufmica y luminosa

Reaccién producida solamene

te por productos qufmicos
que or¥ginan efectos foto=-
sensibilizantes directos

S61lo ocurren en wn
pequefio porcentalk
de las personas

expuestas a media
mento de luz solar

S81o ocurren des-
pués de un perfod
de incubacién com
binado de droga y

exposicién (con
excepcién de la
reaccién cruzada
anterior con un
producto qufmico
similar)

Frecuentemente
tiene morfologfa
de otras reaccio-
nes alérgicas, In
cluyendo el ecce-
ma

La melanina es i
gual o menor a la
que se produce
con un grado simi
lar de eritema en
caso de quemadura
so lar

Lesiones con ca-
racterfsticas de
reaccién alérgica

Pueden ocurrir
brotes en zonas
no expuestas le=-
Jos del lugar so-
metido a la lugz

Puede descubrire-
se sensiblliza-
cién cruzada a la
luz para alergencs
qufmicos simila-
res




FOTOTOXICAS

FOTOALERGICAS

Caracterfsticas
espectroscépicas
del fotosensibi.
lizador

Caracteres
Clfnicos

El producto quimico sue-
le tener un espectro de
absorcién en ultraviolew
ta mayor de 032 micras
O en el espectro visible,
Estas reacciones ocurren
en longi tudes de ondas

para las cuales e} teji- -

do es transparente y el
fotosensibilizante pue-
de admitirsge que es e}
croméforo {absorbente
inicial)

Eritema, dermatitis o
ampollas seguidos de
pigmentacién, Quizds
sin dolor ni pruri to

Generalmente llena unie
formemente toda la zona
de exposicidén combinada
qufmica y luminosa

PORFIRINAS

Muchas de 1as re-
acciones estdn
producidas por
longitudes de on
das menores de
OCe32 micras, o
sSea de espectro
que produce que=
madura solar, Co
Mo estas reaccio
nes ocurren done
de tanto e} teji
do como e} pro-
ducto qufmico
absorbeniias rae
diaciones, los
productos qufmi-
CO$ pueden actuar
en cualquier pare
te de la reaccién
asf como desencge
demar diferentes
acontecimient og
fotoqufmicos

Frecuentemente
dermatitis sin
pigmentaci én y
con prurito ine
tenso

Manifriesta sobre
todo en Z0Nnas ex-
buestas, pero my-
chas veces de {nNe
tensidad ifrregu-
lar como en los
tipos papuloso hg
nodular

dad clfnica, creo conveniente hacer una revisién sucinta sobre

los conocimientos actuales de las Porfirinas,

Estos cuerpos
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constituidos fundamentalmente en base a la porfirina, Esta,
& Su vez posee un ndcleo qufmico compuesto por cuatro anillos
pirrSlicos reunidos por cuatro grupos metf{nicos, Para conse

tituir porfirinas, se sustituyen en los extremos libres de

los nfcleos pirr6licos de la porfirina, radicales metflicos

o etflicos o bien el 4cido etanoico o el propanoido, Lla por-

firina mds simple y de mayor Importancia:.biol8gica, seria la
_Etioporfirina,-

Dicha porfirina resulta de 1a sustitucién de los hidrégenos

de los anillos pirrélicos por cuatro grupos metfnicos Y cuae

tro grupos etflicos que permitirfa segdn su situacién, cuatro

isomeros: las etioporfirinas I, 1, 111, 1V, ver figuras 1,

2y 3y L)e-

Todas las porfirinas conocidas derivan tan solo de dos tipos,

I yellll., Llas etioporfirinas [I y IV, no son m&s que produc

to de sfntesis, Desde el punto de vista clfnico, sélo dos por

firinas tienen fundamental importancia ellas son 1la COopropore

firina (fi1g.5) tiene  carboxilos mientras que la Uroporfirie

na tiene ¢ (fig, 6).=

Estas dos fltimas porfirinas, tambien han sido encontradas en

la naturaleza asf como ootenidas en el laboratorio, partiendo

de sustanclias complejas pero con la condicién de que la molé-

cula de dichas sustancias, estd integrada por ndcleos tetra-

pirrélicos. Actualmente se ha logrado prepararlas por vfa

sintética,=-

La primera porfirina que se conocid fué la Hematoporfirina,

que resulta de liberar el Fe a 1la molécula de hematina, me-

diante la accidén del 4cido sulfdrico concentrado, Correspon=
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de al grupo Il y no se encuentra en condiciones fisiolégicas
ni patolégicas.-

Al principlo se pensé que ella fuese la responsable de las por e
firinas ya que su poder fotosensipnilizante se demostré experi=-
mentalmente, M4s tarde Fischer (9) demostré que la hematopore
firina es exclusivamente un preparado artificial que no Juega
ninguna funcidén en biologfa ni en patologfa,-

La Coproporfirina, se encuentra normalmente en las heces y la
orina del hombre y pertenece a las porfirinas del tipo 111,

En condiciones patolégicas se la encuentra enel suero, orina
Y heces de pacientes con porfiria congénita; en la orina de
las porfirias agudas de origen téxlico., Inyectada a los anima=
les, se ha comprobado su escaso afecto sensibilizante a la
luz, -

La Uroporfirina, se encuentra en muy pequefias cantidades en

la orina normal y en todos los casos de porfirias su presencia
es abundante en la orina de los enfermos. Schumm (17), 1la
descubrié en el suero de un paciente con hematoporfiria con-
g’nita,=

Posee un marcado efecto fotosensibilizante y mucho mayor que el
de la coproporfiria.-

PROPI1EDADES QUIMICAS Y FISICAS: Las porfirinas son plgmentos

de color rojo violeta que presentan una fluorescencia i{ntensa
de color rojo, sobre todo cuando son expuestas a la luz ultrae
violeta filtrada (luz de Wood). Tienen 1la propiedad de formar
sales complejas con los metales, y en medio £cido presentan un

especiro con dos »andas de absorcidédn, similares a la de la




oxihemoglobina, sdlo que la segunda banda es mucho méds obscu-
ra y ancha que la primera. En medio neutro o alcalina, todas
las porfirinas demuestran un espectro de cuatro bandas, con po=
sicién alrededor de las longitudes de onda 61i, 566,540 y 505,~
La precisa posicién de la mdxima absorcién de cada banda, es
caracter{stica de cada porfirina, pero los estereo-isémeros
s8lo pueden ser distinguidos por la determinacién del punto

de fusibn de los ésteres metilporffricos.-

CH H«;f\

%L<§;:ii]4%g\71iij§>>¢1“5 H<
L N

H_§ \\\ e
CHy ﬁ Coig 0 Cahs
Figura o, 1 Ficura No, 2
Férmula de la Férmula de la
Etioporfirina I Etioporfirina 11

Las porfirinas son compuestos qufmicos de notable establilidad,
al grado que ha sido posible descubrirlas en el petréleo, carbén

Yy en otros diversos residuos de antiqufsimos sedimentos bio=

16gicos.~
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Una de las propiedades mds importante de las sustancias quf-
micas que venimos descriislendo, es la accidédn fotosensinilie

zante vinculada a su capacidad fluorescente, Flscher, demos-

i g Cals

c,hs % CaHlg
Figura No.3 Figura No,l
Férmula de 1la Férmula de la
Etioporfirina 11 Etioporfirina 1V

Figura No. 5 Figura No,6
Férmula de 1la Férrula de la

Coproporfirina Uroporfirina,
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tré que la accién fotosensinilizante guarda relacién con el
nfmero de carboxilos de la molécula de porfirina, De alll
que, de acuerdo con las férmulas que defamos esta)hlecidas,
la uroporfirina sea capaz de mayor accién fotosensibilizado-
ra que las restantes porfirinas .-

Existe pues la sigulente escala creciente de capacidad foto-
sensibilizante protoporfirina, deuteroporfirina, coproporfi-
rina y uroporfirina.-

EXPERIMENTACION: Hausmann (11) en 1909, establecidé que la

inyeccién de hematoporfirina pura a ratones blancos, produ-
ce fotofobia, coloracién roja de la piel, plcor intenso, ede=-
ma, gran agitacién, hipotensién arterial con descenso rdpido
de la temperatura., Esos animales sometidos a {luminacién ine
tensa, mueren; en cambio la obscuridad los preserva de todo
accidente, Exponiéndolos a la luz con frecuencia, pero sélo
por breve tiempo, se provocan trastornos tréficos de tipo
alopécico y necrético que son particularmente intensos a ni-
vel de las orejas, FEstas experienclas permiten advertir que
la hematoporfirina no es téxica por sf y que solo sus efectos
morbosos son determinados por accién fotodindmica,.-

leyer y “etz, en seres humanos establecieron que la hematopor=
firina es capaz de provocar sensibilidad lumfnica, Duque (7)
produjo sensihilidad a la luz locamente al inyectar porfiri-
nas en la dermis,-

Recientemente, el uso terapéutico del Photodyn (hematoporfi-
rina) intradérmico, produce fotosensibilidad en acromias de

tipo vitfligo.-
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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 8seos en crecimiento,-

IMPORTANCIA BIOLOGICA DE LAS PORFIRINAS: Las porfirinas al

estado puro o los pigmentos tetrapirrélicos constituyendo el
nicleo de substancias mds complejas, estan extraordinariamen-
te repartidas en la naturaleza tienen una importancia enorme
en biologfa.-
Entran en la constitucién de la molécula de la hematina (por=
firina m&s hiemo) as{ como en la clorofila al combinarse al
magnesio, La Porfirina en estos casos, corresponde al grue
po Ille=
El establecer estos le chos, es con el obJeto de advertir qe
dichos pigmentos tetrapirrdlicos se encuentran abundantemente
en los alimentos y por lo cual son fuentes de porfirinas que
pueden gravitar nocivamente en el tratamiento de los porffri-
COSe~
Ademds, se ha demostrado que las porfirinas se encuentran en
cantidades notables y en condiciones fisioldgicas enel em-
briém y en el feto del hombre y diversas e species, Este ni-
vel, disminuye despues del nacimiento hasta niveles muy ba=
Jose~-
Se cree que las porfirinas encontradas en casos de porfirla,
resulten de la anormal fijacién en Ll adulto de una porfiri-
noformacién que es fisiolégica en el emcrién., Queen algunos
casos de porfirias encontradas en casos de porfiria tardfas
se trate de un retroceso atdvico de funciones porfirinégenas,

fisiolégicas en las primeras edades de la vida. Investiga-
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ciones recientes (watson y colaboradores),
bable

informan de 1a pro-
existencia normal Y simultdnea de complejos porffricos

del tipo I, y II. 1la demostracidn de 1gq existencia de estos

isémeros en sujetos normales, es posible gracias al desarro-

llo y perfeccionamiento de los métodos cromatogrdficos,-
FUNCION, ORIGEN Y CICLO FISIOLOGICO:

normales,

Diariamente personas

excretan porfirinas en cantidades variables entre

de los cuales LO a 50 microgramos se

eliminan por 1a orina y el resto por la vfa intestinal,

200 y 500 microgramos,

Tienen dos orfigenes: ex8geno y endégeno, Las primeras pro-

vienen de alimentos que las contienen en estado puro, taleg

como la carne, visceras, sangre, etc, Lla ingestién de estos

alimentos, aumenta de 300 3 500 microgramos 1la eliminacién de

las porfirinas urinarias,

En cuanto a la endbgena, se desconoce el sitjo exacto de su

formacién en el organi smo humano, pero se sospecha que el hf-

la médula 8sea Yy la plel, sean los érgancs capaces de
producirla,

Sobre el ciclo fisiolégico de las porfirinas , Castex Y Lépez

Garcfa (4) dicen 1o siguiente: "ge admiten que diarfamente

se eliminan por la bilis de 0,30 a 0,60 Mge de porfirina, és-

ta al llegar al intestino se suma @ las porfirinas conteni-

das en los alimentos y a 1lag producidas en e} medio intestiw

nal (proto y deuteroporf!rinas); una parte, m€s o menos Ol 15

a8 OuliO mg,, es eliminada por las heces y e} resto, es absore

bido por 1a pared intestinal, Llegada al hfgado por vfa porta

es allf en parte fijada y quisas util!zada en la sfntesis de
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la bilirrubina; una parte llega al canalfculo biliar y es
nuevamente excretada al intestino y otra parte, que escapa

a la fijacidén, es eliminada por el rifin dando la porfiri-

nuria fisiolégica (0,060 a 0,000 mge. en 24 horas), Este
ciclo parece probado por los resultados obtenidos adminis-
trando porfirina por boca o sonda duodenal,

METODOS DE EXTRACCION Y DOSIFICACION:

De estos métodos sblo daré una descripcién bdsica ya que la
descripcién de las técnicas de laboratorio, de acuerdo con
el objeto de éste trabajo, no son de gran importancla y se-

rén omitidas.

Todos los procedimientos de extraccién, siguen el método de
Saillet y de Fischer por el cual las porfirinas eterosolu-
bles, pueden extraerse en presencia del €cido acético gla-

clal.

Para la estimaciédn cuantitativa, pueden utilizarse métodos
que aprovechan la propledad fluorescente de las porfirinas,
Estos son, el fluorométrico y el espectroscépico, ambos uti-
lizan comparativamente soluciones testigos de tenor conoci-
do.

En cuanto a la separacidn de i{sémeros 1 y IIl de las porfi=
rinas, no es tarea f4cil. Su reconocimiento segfin Brunsting

(2) depende del estudio de las bandas caracterfsticas de

absorcién del espectro y de la determinacién del punto de
fusién de los ésteres metflicos cristalizados de los respece

tivos isémeros.
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PORFIRIAS

La presencia de cantidades anormales de porfirinas en el orga-
nismo, nd importando cual sea su causa u origen, se acompafia de
un cuadro semiolégico caracter{stico, sfndrome que con gran si-
militud se ha podido llegar a reproducir experimentalmente,

Es a esta enfermedad que se le ha denominado PORFIRIA, y Turner
y Obermayer (18) 1la d@ieriben como a?! "un estado constitucional,
caracterizado por la excrecidn de porfirinas en cantidades ma=
yores que las normales o de tipo no normalmente demostrado",
Sin embargo esta definicién no puede considerarse adecuada, ya
que en realidad existe cierta impresicién sobre lo que deberfa
de entenderse por Porfiria, deblido a que hay casos en que la
eliminacién de porfirinas es exagerada y el sujeto no presenta
ningdn sfntoma clfnico, o por el contrario, enfermos con Cua=
dro clfnico caracterfstico de Hiuroa vacciniforme, (es decir el
ejemplo mds tf{pico de porfiria cutdnea) eliminan cantidades nor-
males de porfirinas, De ah{ que dicha definicién, no se ajuste
a la descripcién clfnica ni a la de laboratorio,
Mason et al (12) conciliando ambos conceptos, describen esta
enfermedad como: "una perturbacién rara del metabolismo pigmen
tario del hombre, caracterizado por la eliminacién de orinas de
color marrén-rojizo, con cantidad anormal de porfirinas y otros
pigmentos rara vez hallados en la orina normal; estado patoldgi-
co que se acompafia de una serie de sfntomas cutdneos, nerviosos
y gastro-intestinales”,

Bdo Que la sintomatologfa observada en estos enfermos es muy va=-

[ T §
riada y a veces diferente, se considera que uno de sus signos
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patdgnomonicos es la eliminacidn o hallazgo de cantidades anorm

les de porfirinas en 1la orina, Presencia que le hace tomar una
coloracién peculiar de color rojo marrén (similar al vino de Rar_
gofia), y con caracteres organolépticos y qufmicos muy diferentes

de los hallados en la orina normal,

Es pues ésie sfntoma patognoménico pero no costante, el que mds

s8¢ busca en la prdctica diaria para confirmar el diagndstico de

Porfiria,

Como_lo he anotado mds arriba, no todos los signos y sfntomas ob_

servados se presentan a su vez en un mismo e%fermo, de ahf que

varios autores han dado a conocer las clasiffcaciones siguientes :

1~ Turner y Obermayer (18), las dividen en Porfirias ague
das y crénicas, En e} primer grupo se catalogan todas
@quellas con sfntomas abdominales (c8licos, intestina-
les, cuadros quirdrgicos, etc,) o nerviosos (polineuri-
tis, pardlisis, amaurosis), En el segundo se incluyen
la forma congénita y las formas cutédneas,

11 Michell (14), 1las cataloga en Idiopdticas (formas abdo

minales, nerviosas o cutfneas) y téxicas,

I11 Schreus, con eriterio qufmico-patoldgico, clasifica los

enfermos segdn eliminen porfirinas derivadas de 1la etio_

porfirina I o de porfirinas de tipo 111,

IV Mason et al (12), las clasifican asi:

a) Hematoporfiria aguda téxica: de etiologfa conoci-
da o fédcilmente investigada,

b) Hematoporfiria aguda idiopdtica: de etiologfa des-

conoclda,

C) Hematoporfiria crénica: con etiologfa desconocida

Y evolucién crénica,
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d) Hematoporfiria congénita de eiologfa desconocida

y cuya aparicién se observa sélo en los recién nae

cidos o nifios de corta edad,
Borda J.,M, (2), en su tratado de Porfirias Yy Porfirie
nas, describe una serie de enfermedades de la plel si
bieri no tlenen un cuadro clfnico seme jante al observa=
do en las Porfirinas, s{ se encuentra como signo conse
tante la eliminacién de Uroporfirina, Autor que com-
pletando la clasificacidn de Mason, ordena las dermato-
sls que evolucionan coincidentemente con exagerada ex-
cresidén de porfirinas, as{:
A=Porfirias obligadas:

Hidroa vacciniforne,

Porfiria ampollar Y erosiva plgmentada de
adulto,

Porfiria mutilante,

3=Dermatosis eventualmente porffricas:
Esclerodermia,
Epidermolisis ampollar,
Queloides,
Hipertricosis,
Me lanosis,
Alergias zuténeas,
Toxidermias,

C=Dermatosis que suelen acompafiarse de exagerada excree
cién de porfirinas, pero sin una bien precisada vine
culacién de causa a efecto (frecuentemente, mds en
relacién con la gravedad del cuadro que con tipns

clinicos);




Pelagra,

Eritema exudativo multiforme,

Pénfigo,

Dermatitis arsenobenzélicas,

Forunculosi s,

Eczemas, urticarias,

Lupus eritematosos,

Psoriasis,

Fritrodermias (Hodgkin, leucemia)

Quemaduras extensas,

Plodermias gangrenosas,

Dermatitis herpetiforme,

Dermatomiositis,
Si bien estas dos Clasificaciones (IV y V), son mds diddcticas
que las otras y se complementan entre sf, en ellas se nota la
ausencia de un grupo més en el que deben incluirse, aquellos
cuadros dermatolégicos, que aunque no presentan una sintomato-
logfa serfa como en la Hidroa vacciniforme, etc,, sf constitue
yen un sfndrome con lesiones cutdneas agudas o crénicas digno
de mencién de concedérsele autonomfa clfnica y de formar parte
en dicha clasificacién,
Este sfndrome es el que con mayor frecuencia he observado en
Guatemala y al que proponemos denominar "DERMATITIS ACTINICA",
Tftulo bajo el cual no sélo describimos trcs tipos clfnicos
de la forma crénica de 1la enfermedad, sino que también propoe-
nemos individualizar el llamado "SINDROME CUTANEO GUATEMALEN=-
SE",
Es por ello que consideramos que la Dermatitis actfnica, debe

ser inclufda dentro del grupo "A" de la clasificacién de Borda,
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CAPITULO 11

MANIFESTACIONES CLINICAS, EXAMENES QOMPLEMENTARIOS, PORFIRI=-

NAS EN ERITROCI1TOS (ERITROPORFIRIA), HECES, ORINA, PRUEBAS

FUNCIONALES HEPATICAS, FOTOMETRIA Y ANATOMIA PATOLOGICA.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los signos que este sf{ndrome presenta son generalmente constan-
tes pero, es condicién de que cuatro de los seis signos pro-
plos estén presentes,

Estos son los siguientes:

I- Presencia de lesién médculo-eritematosa o pigmentada en la
regidn frontal y cuya caracterfstica en su marcada delimi=-
tacién hacia arriba, por una verdadera lfnea divisoria entre
la plel sana y enferma. Esta l1fnea, representa la separae-
cién entre la zona descublerta de la cara y la cubierta
por el uso del sombrero en el hombre o del cabello que
recubre la frente en las mujeres (Fige No. 7 I),

Il- Edema simétrico y bilateral sobre ambos pérpados inferio-

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

las crénicas., Este se aprecia mfs facilmente por la pre=
sencia de la 1fnea de Danish, cuando se hace ver al enfer=-
mo hacia arriba o hacia el frente. (Fig. No., 7 II)

111 Ausencia de las lesiones cutdneas observadas cn el r:csto
de la cara, sobre ambos pérpados superiores, Lo cual es
deblido a que dichas regiones, a pesar de que la piel que
las recubre es fotosensible, no es atacado por los rayos
solares al mantener el enfermo los ojJos ablertos, (fig.

NO. 7 111).




V-

Ve

Vlie

Presencia de una zona de piel sana, en la mitad superior
de la cara anterior del cuello, la cual como una isla, se
encuentra rodeada de piel enferma que se extiende hacia
los lados y hacia abajo, hasta el nivel] de la "V" del pe=
che., A esta zona l1a he denominado el "Rombe cutdneo del
cuello”, (Fig, No, 7 1v)

Eritema o pigmentacién con edema © deformacisn, de amho s
18bulos de 1os pabellones agpticulares: lesidn de los casos
crénicos se hace mds marcada Y se vuelve una deformacidn
mds o menos Constante. (Fig, No, T V).

Ausencia parcial de la mitad externa, o cola de las cejas,
con cabellos rotos en su base o ausentes, lesidn que es
deblda a que los enfermos en su deseo de mitigar el pruria
to que sufren, se arrancan los cabellos por depilaciédn mae

nual, (Fig, No, 7 VI)e

Figura No, 7. En ella se explica graficamente,
la distribucién de los signos que forman el sfn-
drome cutdneo Guatemalense (Descrdpcibn en e} texto),

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

11 y VI no son patognémicos de esta enfermedad, ya que tame
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b én se les encuentra en otras dermatosis de la cara, tales
como el Lupus erimatoso, eczema atdpico, etc.,; pero cuando
estan asocliados a los otros signos ya descritos, contribuyen
a formar el Sfndrome cutédneo Guatemalense de la Dermatitis
act{nica,

A este sf{ndrome, hay que agregar la presencia constante de
lesiones cutdneas similares, sobre la parte dorsal de las ma-
nos y antebrazos,

Su extensién varfa de acuerdo con la costumbre de usar o né,
remangadas las mangas de la camisa; pero al igual de la le-
sidn frontal ya descrita ( Fig. No. 71), existe una marcada

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

encuentra recublerta de vestidos,

En las formas agudas y subeagudas de la enfermedad, los sig=-
nos ya descritos se presentan bajo la forma de lesiones macue
losas de color rojo vivo o rosado, sobre una plel con edema
blando no depresible.

Sus bordes son netos o geogrdficos, ligeramente elevados so-
bre el nivel cutdneo y con escasa reaccidn inflamatoria en su
periferia.

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

presentaron vesfculas y flictenas al nivel de los carrillos,

cuello y pabellédn articular, Estas eran rotas por el mismo

enfermo y quedaron recubiertas por costra amarfllenta o meliw
céricas, Los otros enfermos llegaron en fase sube-aguda o con
tendencia a la cronicidad y en ellos no habfa signos de flice

tenas, sino m&s bien gran cantidad de papulas distribuidas
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irregularmente sobre la zona enferma. Estas lesiones se
asocian a excoriaclones y costras hemarrédgicas consecutivas
al rascado,
Una exposicién mds o menos prolongada al sol, que en un su=
Jjeto normal no producirfa trastornos patolégicos, suele dee
sencadenar el cuadro que se inicia con ligeros trastornos,
tales como cefales y malestar general. Doce a veinticuatro
horas més tarde aparecen los signos cutdneos ya descritos
y acompafiados de fuerte sensacién de ardor y prurito en las
partes enfermas; s{ntomas que no les dan importancia por con-
siderarlos normales y consecutivos a la asoleada.
I.a Intensidad de ellos as{ como su persiktencia, van acompafia=
dos de marcada irritacién del paciente, con pérdida del suefio
y ligera anorexia. Este cuadro empeora al exponerse el enfer-
mo nuevamente al sol adin cuando sea por algunos minutos y
ello lo hace alarmarse y buscar la ayuda del médico.
En ninguno de los pacientes estudiados en este grupo, se han
notado alteraciones sistémicas de tipo nervioso, digestivas
(diarrea o célicos intestinales), con los que acompafian a las
otras variedades de Porfirias.

FORMAS CRONICAS, Desarrollan una sintomatologfa andloga a

la descrita en las agudas, diferencidndose por su menor in-
tensidad y porque las lesiones no solo son persistentes sino
que siguen un proceso involutivo lento, combinado o no a nue=-
vos ataques o recidivas de la enfermedad.

En estos casos, la plel presenta alteraciones patol8gicas
mds o menos persistentes, su color varfa de gris pizarra a me

reno o rojo oscuro, pigmentacidn que contrasta con el color
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dq la piel no expuesta, F1 edema se vuelve duro con o sin
liquenificacién de la plel y la deformacidn de los pabelloe
nes auriculares es permanente,

Solo en algunos casos muy crénicos, se ven lesiones distrée
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 hipo-pigmentadas pero no son atrdé-
ficas ni hemos encontrado lesiones mutilantes,

De acuerdo con la predominancia de los sfntomas Y evolucién
de la enfermedad, ésta se subdivide en forma aguda, sub-agu-

da y crénica,

Por el aspecto clfnico de las lesiones cutdneas, propongo
Clasificar los sigulentes tipos clfnicos asf:

a) ERITEMATOSO, que es la forma mds frecuente del grupo
agudo y sub-agudo,

b) PIGMENTADA O MELANOIDE, que se caracteriza por la pre-
dominancia del pigmento obscuro o morado en partes ex-
puestas,

¢) LIQUENOIDE, por la abundante cantidad de pdpulas en te-

Jido engrosado de tipo liquenoide.

d) HIPERTROFICA DEFORMANTE, la que es un grado avanzado de
la anterior, y en ella ya se observa una deformaci n per=
manente de tipo hipertréfico de los pabellones auriculae
res,

Es de hacer notar que en su inicio u evolucién, la Dermatitis

actfnica no se acompafia de trastornos subjetivos ni sfntomas
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generales propios, de Importancia, que acusen la extensidn de

la enfermedad a otros érganos del cuerpo., Esta ausencia, la
he podido comprobar tanto por el exdmen clfnico como por el
uso de exdmenes complementarios de laboratorio, rayos X, en
todos aquellos pacientes que no sufrfan ninguna enfermedad
sistémica previa,

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

PORFIRINAS EN ERITROCITOS
(Eritroporfiria)

HECES ORINA

Por los exdmenes de laboratorio se ha observado que la proto-
porfirina IX, que normalmente existe en los eritrocitos en
concentracidn de 75 microgramos por 100 ml., de glébulos rojos
aglomerados, estd netamente aumentada y puede acercarse a va=-
lores de 2,000 microgramos. Las heces también contienen mu-
cha protoporfirina, as{ como coproporfirina, La excrecién
urinaria de protoporririma, coproporfirina y uroporfirina es
normal. No se ha observado ningun tipo de anemia o anomalfa
de los glébulos rojos. Invitro no se produce foto-hemblisis;
de todas maneras no estd comprobado que la fotohemélisis de-
sempeiie papel vital ninguno en la produccién de signos y sin-

tomas clfnicos.

PRUEBAS FUNCIONALES HEPATICAS

Las pruebas funcionales hepdticas no sefialan ninguna altera-
cién del parénquima hepdtico consecutiva a la dermatitis ac-

tfnica.




FOTOMETRIA

Para comprobar la fotosensiblilidad de la piel a la accién di=-

recta de los rayos solares, uso el método denominado fotome=
trfa, ya que con el se mide la mayor o menor sensibilidad de
la piel a los rayos lumfnicos en determinado tiempo,

De preferencia se usa la piel de la espalda, ya que esta re=-
gién tiene una superficie mds o menos plana y es fdcil hacer
caer sobre ella, los rayos lumfnicos en forma perpendicular,

En posicién de cdbito-ventral, se recubre perfectamente toda

la piel del enfermo y a través de un agujero de 3 cms, de did
metro se dejan pasar los rayos, haciendo cuatro controles con
la duracién de medio, uno, dos, y tres minutos respectivamen-

te,

Esta prueba debe leerse a las 24, 48 y 72 horas de efectuada;

se consldera positiva si en las cuatro zonas hay una reaccién
eritematosa franca y la cual perdura 72 horas o mds, Es ne=-
gativa, sélo cuando en las dos d{ltimas zonas (2 y 3 minutos)

aparece el eritema de irradiacién,

Es satisfactorio notar que la positividad de esta prueba asclen
de a 95% mientras que en sujetos normales y paclentes que su-
fren de cualquier otra enfermedad cutdnea o sistémica y usados
como controles, se observa una reaccidén eritematosa poco inten
sa en las zonas irradiadas durante dos y tres minutos, mientras
que las que han recibido una irradiacién de medio y un minuto

son negativas,

Por lo diffcil de efectuar esta prueba con rayos solares, uso




con mds frecuencia rayos Ultra-violeta, con longitud de onda

que varfa entre 3,200 a L, 000 U,.A. Quiero hacer constar que

no he utilizado ninguna clase de filtros entre 1a fuente Ju-

minosa y la plel del enfermo,

ANATOMIA PATOLOGICA

En las bilopsias efectuadas en Jlas diferentes formas de la ena

fermedad, no se encontrd un cuadro histopato!dgico caracter{s-
tico que 1la individualizara,




CAPITULO 111

DIAGNOSTICO POSITIVO, DIAGNOSTICO DIFEHENCIAL, PRONOSTICO,

TRATAMI ENTO,.

DIAGNOSTICO POSITIVO:

DIAGNOSTICO., La historia caracter{stica que de el enfermo,
en la cual resalta el sfntoma principal de su sensibilidad
a los rayos solares, asociada a la exclusiva localizacién
de las lesiones cutdneas sobre las partes expuestas del ore
ganismo y la presencia del "Sfndrome cutdneo Guatemalense",
constituyen las bases para el diagnéstico clfnico, Este

se confirma con la ayuda de los exdmenes complementarios

ya descritos,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL?

HEMATOPORFIRIA AGUDA, TOXICA O IDIOPATICA. Por su evolucién
aguda acompafiada de sfntomas nerviosos, intestinales, cutée
neos y presencla franca de porfirina en la orins,
HEMATOPORFIRIA CRONICA., Con sintomatologfa més o menos pa=-
recida a la anterior, solo que de evolucién lenta y a veces
su cuadro clfnico se semeja a la forma congénita,
HEMATOPORFIRIA CONGENITA, con caracteres semejantes a la
Hidroa vacciniforme pero de aparicidn en la primera infancia
y con brotes de recurrencia indefinida,

HIDROA VACCINIFORME, PORFIRIA EROSIVA O AMPOLLAR PIGMENTADA
DEL ADULTO Y PORFIRIA MUTILANTE, son tres variantes clfnicas

de un mismo proceso que se diferenclan de la Dermatitis actf=-
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nica, porque en su cuadro cutdneo hay predominancia de vesf-
culas o flictenas con pigmento morado y a veces lesiones
cutdneas mutilantes, asf como franca porfirinuria,

SIFILIS, por ausencla de prurito, fotosensibilidad y loca=
lizacién en zonas expuestas., Invasién a las mucosas u otros
8rganos, cardiolipina positiva y porfirinuria ausente,
TUBERCULOSI S CUTANEA, por la falta del sfndrome cutdneo gua=
temalense, con lesiones dermatolégicas en las partes no es=
puestas, invasién del sistema adeno-linfdtico, positividad a
la tuberculina con fotometrfa y porfirinuria negativas,
LEPRA, por existir lesiones maculo=-papulosas o nodulares genee
ralizadas a la piel y mucosas, con trastornos de la sensibi-
l1idad al dolor, calor, etc., Evolucién lenta y progresiva,

asf{ como ausencia de lesiones exclusivas en las partes expues-
tas y de fotosensibilidad,

 LUPUS ERITEMATOSO, por su predominancia de lesiones eritema-
tosas simétricas en los carrillos y nariz en forma de maripo=-
sa; por la coexistencia de alteraciones sistémicas, con tuber=
culina, eritoe-sedimentacién y células L.E., asf como fotosen=-
sibilidad positivas, pero porfirinuria inconstante,
DERMATITIS O ECZEMA ATOPICO, con cuadro seme jante al sf{ndrome
cutdneo Guatemalense pero con gran prurito, falta de fotosen-
sibilidad y con antecedentes alérgicos positivos,

DERMATITIS SEBORREICA, por presentar lesiones maculosas rosae
das, sin pigmento y distribuidas en cuero cabelludo, cara, re=-

gién pre-esternal, etc.,, sin fotosensibilidad ni{ porfirinuria,
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MELANOSIS DE RIEHL, por la falta de erosiones y vesfculas

en la pilel enferma, de la fotosensibilidad y prurito, De
evolucién lenta y sin porfirinuria,

MELANODERMITIS TOXICA AMPOLLAR DE HASERMAN=-HOFFMANN, por tra
tarse de personas con contacto habitual con alquitranes o de=-
rivados, con alteraciones sistémicas y ausencia de fotosensi=
bilidad y porfirinuria,

URTICARIA PIGMENTADA, por presentar sfntomas papulosos gene=

ralizados, prurito intenso, antecedentes alérgicos y falta de

porfirinuria,

ENFERMEDAD DE ADI SON, por presentar signos cutdneos, mucosos
y sigtemdticos concominantes, trastornos cardfovasculares

asf como fotometrfa y porfirinuria negativas,

CRIASIS Y ARGIRIA CUTANEA, por la exlstencla de pigmento a-
plzarrado sin signos cutdneos ni subjetivos (prurito,etc,),
asf{ como falta del sfndrome cutdneo guatemalense y de foto=
sensibilidad.

CIRROSIS BRONCEADA, por la presencia de lesiones cutdneas ge-
neralizadas asf como sfntomas concomitantes de naturalega he-
pdtica y gastrointestinal,

CON LA HIDROA ESTIVAL, ECZEMA SOLAR O PRURIGC DEL VERANO, el
diagnéstico es mds dificil de establecer ya que existe entre
ellas y la Dermatitis actfnica, gran similitud al grado de gque
muchos autores las consideran como una sola entidad nosolégi-
ca. Sin embargo y a pesar de que la causa etlolégica es consi

derada la misma, la ausencia en el cuadro clfnico del sfndro=
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me que aquf describo, asf como la presencia de vesfculas y
su aparicién en determinadas estaciones del afio, sirven de
base para distinguir estas enfermedades de la Dermatitis

actfnica.

PRONOSTICO

PRONOSTICO, La falta de lesiones sistémicas y la inconse
tante presencia de porfirinuria, son bases que Indican que
la Dermatitis actfnica no produce serias alteraciones en

el organismo y sl el paciente se somete a un tratamiento
adecuado, no importando cual sea la evolucién de su enferme-

dad, el prondstico curativo y vital es halagador,

TRATAMI ENTO

TRATAMIENTO,

Confirmando el diagndstico, el enfermo tiene:

a) que abstenerse de una exposicién directa a los rayos lu=-
mf{nicos,

b) Mantener su diuresis y movimientos intestinales en perfec
tas condicions , ¥y sin el uso de catdrticos o diuréticos
mercuriales,

¢) Evitar el uso de alimentos porfirinégenos, tales como car-

" nes frescas o enlatadas, aves o pescados y bebidas alcohé-
licas, etc, Seguir dietas ricas en hidratos de carbono,
legumbres, cereales, abundantes lfquidos y solo en casos
de marcada desnutricién, usar protefnas de orfgen vegetal,
amino-dcidos, etc,

d) Como medicamentos se usan: localmente compresas frfas de
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solucién salina o boricada al 3%, alternadas con pomada
con vaselina amarilla y sulfato de quinina con o sin tae
nino al 1 o 3%, o tampién el uso de cremas con £cido pae-
raaminobezoico al 1%, Estos preparados, actfian como a=
gentes protectores que impiden el paso de los rayos so-
lares,

Como tratamiento base, deben administrarse drogas que acC-
tdan directamente contra la fotosensibilidad de la piel,
entre ellas la mds indicada es la Cloroquina en désis de
dos comprimidos de Ogr.25 al dfa por & dfas consecutivos
Yy luego reducir la cantidad a un comprimido diario duran-
te un tiempo prudencial, ya que su administracién prolone
gada puede ser dafiina para la célula hepdtica, la cornea
y la retina,

A esta medicacién hay que combinar el uso del complejo B,
4cido nicotfrniico y vitamina C.m en altas désis asf como
también los antiehistamfnicos que actdan sobre el prurie
to y sfntomas subjetivos, De preferencia administramos
la Piribenzamine a dbsis de 2 a 3 comprimidos de 50 mgm,
cada uno, tres veces al dfa,

Solu en casos agudos o con edema subecutdneo marcado, com
bino los corticoesteroides (meticortelone) en désis de

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

y luego esta désis se va disminuyendo progresivamente de
acuerdo con la evolucién de la enfermedad. Aunque se
desconoce adn la patogenia fntima de la formacién exce=-

slva de porfirinas, es aconsejable indagar las condicio=-
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nes de orden clfnico general del paciente en tratamiento y
combatir o preveer el desarrollo de noxas que son capaces

de coadyuvar o gravitar nocivamente sobre la célula hepd-
tica.

Por consliguiente, al tratamiento espec{fico hay que combi=
nar cualquiera otra medicacién que combata y cure la coexis-
tencia en el enfermo de taras alcohdlicas, téxicas, infeccio
sas o0 parasitarias, asf como los cuadros de anemia secundae=
ria, avitaminosis o procesos multicarenciados, ya que son

factores que predisponen o coadyuvan a la formacién de pore

firinas end8genas,




CAPITULO 1V

CASOS TRATADOS Y DISCUSION

En el grupo de 315 enfermos tratados desde 1949 a la fecha, no
se observd ningfn caso de Dermatitis actfnica en recien nacidos
o nifios, ya que la edad oscilé entre 16 afios para el mds Joven
a 50 en el de mayor edad, Ausencia que puede explicarse a que
los nifios estdn relativamente mejor alimentados, a que son po-
cos los que sufren intoxicaclones orgdnicas y no estan expues-
tos a prolongada exposicién a los rayos solares,
De los adultos estudiados el ndmero que pertenecen al sexo mas-
culino ascendid a 207 casos, mientras que los 105 restantes per
tenecfan al sexo femenino, Predominancia consecutiva a que los
varones por su ocupacién, hébitos, mayor tendencia a sufrir de
intoxicaciones y més o menos constante exposicién a la luz so-
lar, estdn mds propensas a padecer de esta enfermedad que las
mujeres,
En ellos, observamos que no solo la ocupaciédn constituye un fac
tor importante que favorece su aparicidn sino que también el 1lu
gar de su residencia, siendo el porcentaje mayor entre aquellos
sujetos que viven en las zonas cdlidas o al nivel del mar; gque
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 aparicién es mds frecucnte en aquellas que
residen en el campo y se dedican a sus quehaceres hablituales
que entre las que viven en la ciudad,
A estas causas, hay que agregar que la Dermatitis actfnica tam
bién se observa con gran frecuencia en los sujetos que sufren

de otra alteracidédn patoldégica previa que complica la enfermedad,
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y as{ hemos obtenido de este grupo los datos sigulentes:

A= 136 enfermos que a su vez sufrfan causas predis-
ponentes o coadyuvantes, previas y distribuidas
asf{: 43 pacientes, 31% con trastornos nutricionae-
les, anemia secundaria y s{ndrome pluricarenciado
4O casos, 29% con ameblasis o parasitismo intesti-
nal, 23 pacientes 16% con alcoholismo crénico, hee
patomegalia grado I y Il y anemia secundaria, con
paludismo crénico, esplenomegalia grado Il y 1l1I,
mds el uso irregular pero frecuente de drogas an-
tipalddicas, 23 enfermos 16,9%; y por dltimo, un
grupo de 7 paclentes con Dermatitis actfnica cré-
nica recidivante entre quienes observamos: cinco
casos con barbiturismo crénico, dos con sfntomas
sub=agudos de intoxicacién por fenobarbital y un
caso por el uso prolongado y diario de hidrato de
cloral ,

Be Sin una causa etiolégica franca y catalogados den-
tro del grupo idiopdtico de la Dermatitis actfnica,
se encontraron 179 enfermos con lesiones agudas o

crdénicas.
De acuerdo con su evolucién, entre los 315 casos tratados habfa:
15.5% de formas agudas con un cuadro clfnico alarmante, edema
subpalpebral marcado (Lfnes de Danish), y verdadera fotofobia,
20% de casos sube-agudos que fueron vistos entre la cuarta a oc-
tava semana de su enfermedad y con lesiones cutdneas semejantes
al grupo anterior, pero de menos intensidad,

En muchos de estos enfermos el sfndrome dermatolégico estaba
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parcialmente deformado por dermatosis sobre agregadas consecutie-

vas a: 1) infecciones superficiales por rascado (Impétigo, Ec-

tima, etc), por el uso de medicamentos inadecuadosg que producen

localmente reaccliones secundarias de dermatitis de contacto de

tipo Inflamatorio o exfollatriz, Estas complicaciones encubren

la dermatosis inicial y fdciimente pueden

tico clfnico,

equivocar el diagnds-

A pesar dé que la recidiva de 1la Dermatitis actfnica ascendid

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

confirmar el dato, de que todos estos pacientes ¢ualesquiera

que sea la evolucidn de su enfermedad, responden favorablemente

al tratamiento Yy salvo raras excepciones, no persisten lesiones,

secuelas, cicatrices deformantes o alteraciones cutdneas perma-

nentes muy notorias, que alteren la estética o simetrfa del ore

ganismo,
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CONCLUSIONES

Describimos dentro del grupo de las Porfirias, otra forma
clfnica més de las fotodermatosis,

Proponemos cesignarla con el nombre de "DERMATITIS ACTINI-
CA" como reconocimiento a la acuslosa observacidn de los
enfermos, quienes dUnicamente achacan al sol, el ser la cau-
sa de su enfermedad.

En Guatemala, la Dermatitis Actfnica es una enfermedad que
no estd supeditada a determinadas estaciones del afio, pero
ef predomina en las zonas cdlidas o térridas de la Repdbli-
Cae

Sus signos y sfntomas se limitan a las partes expuestas de
la piel de]l organismo y solo en raros casos, hay lesiones
de la mucosa ocular o labial,

La falta de lesiones cuténeas de tipo ampollar, distrdéfi-
cas, mutilantes o congénitas, distinguen esta enfermedad de
las otras hematoporfirias cutdneas ya descritas,

Su fotos=ensibilidad es consecutiva al aumento y transformae
cidn patégena de la porfirina normal, circulante, en espe-
cial de la Uroporfirina,

Individualizamos y presentamos un grupo de seis signos cu=-
tdneos, cuya presencia es constante v sirven de base para
el diagnéstico de 1la DERMATITIS ACTINICA,

En honor a la medicina nacional proponemos designar a dicho
grupo de signos, con el nombre de "Sfndrome Cutédneo Guatema-
lense",

La DERMATITIS ACTINICA, es una fotodermatosis relativamente

benigna y de prondstico favorable, ya gue evoluciona sin
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presentar signos o sfntomas generales (Sistémicos), que
acusen lesidn o dafio a otros 8rganos del cuerpo.
Recomendamos que la Dermatitis actfnica sea reconocida co=-
no otra entidad de las fotodermatosis, se le conceda autoe
nomfa clfnica y a su vez se le Incluya en la clasificacién

de las porfirias cutdneas.
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	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 
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	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 
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	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 
	- 32 ... 
	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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	Pardo Castell~. V. Dermatitis Solar. En su: Derma~ 
	3ueno s Al res, E 1 Ateneo, 1,91.P. 
	Acidos Amlnados. 
	l ,'~ ":-".-+.~~""" 
	}, 
	", 
	~t 
	~,,~, ~M¡;iC,~ 
	,, 
	~"' 
	/1/ 
	, {,,'( ---"'" -..1' .. 
	'" ,/;... ;' ._, 
	ti . {¡~v - 
	~ {¡ ¿ i i '> 
	A: ~/i,1 ¡};¡ 
	'-1<:~~/ 
	., 
	.. 



