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l.-Introducción 

L A escuela médica española se ha ocupado ya en anteriores ocasio
nes del metabolismo de las porfirinas y de los cuadros clínicos que 
originan en el hombre los disturbios del mismo, y los nombres de 

COVISA 1:31, HERNANDO' 1~9, Enríquez de' SALAMANCA, POGGIO y OTERO 14, 

GAY PRIETO, AzúA, Bernardo LÓPEZ 60 y GONZ . .\LEZ MEDINA 132 entre otros, 
encabezan importantes estudios, no sólo de casos clínicos, sino también de 
aportaciones de nuevas técnicas que han facilitado el aislamiento e identi
ficación de estas substancias. 

Sin embargo, son las porfirinas congénitas hasta hoy las únicas que 
han llamado la atención de nuestros investigadores, guardando silencio por 
lo que respecta a las formas agudas y las crónicas o intermediarias. Estas 
últimas han mostrado en nuestra casuística una mavor incidencia, mere
ciendo, dos de los casos historiados por nosotros, el honor de haber sido 
presentados en la Seoción Catalana de la Academia Española de Derma
tología y Sifiliografía, en las sesiones del día 17 de marzo de 1950 y 12 
de mayo de 1950, como primeras aportaciones nacionales. Después oe estas 
observaciones hemos podido recoger tres casos más, los cuales, indiagnos
ticados, llegaron a nuestras manos. 

Dado que la totalidad de las observaciones han sido hechas en un 
período de tiempo relativamente corto, hemos considerado de utilid~l(l la 
publicación de las. mismas, no sólo desde el punto de vista clínico estricto, 
sino incluso como introducción al estudio comparativo de las manifesta
ciones de estos pa·cientes en un país en que una de las condiciones para la 
exteriorización de algunos de sus síntomas (~xposición a la luz solar en 
sus; más diversas longitudes de onda) se da con mucha mayor largueza que 
en otras naciones en las que han sido señaladas con mayor frecuencia 
este tipo de afecciones. 

Aun cuando nuestro fin primordial es el conocimiento de las porfi
rias crónicas o intermediarias, las relaciones de las mismas con otras mo
dalidades de porfiria son tan íntimas y sus fronteras tan poco delimitadas, 
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que para situarlas correctamente dentro de este gran grupo de afecciones 
creemos que es preciso conooer el conjunto de las mismas, por lo que in
tentamos efectuar una revisión de este tema tan interesante como complejo 

'y un estudio de estos cuadros clínicos que ofrecen tantas dificultades y 
cuya patogenia es tan oscura como ignorada. 

n.-Resumen sobre fisiopatología de las porfirinas 

Las porfirinas son substancias cromáticas cuyo esqueleto está integra
do fundamentalmente por cuatro anillos pirrólicos unidos por enlaces me
tínicos, constituyendo el producto que quími'camente se denomina Porfina 
(FISCHER). 

Etioporfirina I 

Este cuerpo no existe en la naturaleza y sólo se ha obtenido por sín
tesis en el laboratorio. De las variadas substituciones posibl~ en sus ocho 
'átomos de hidrógeno de los anillos pirrólicos por radicales diversos, resul
tan las porfirinas. Según sean los radicales de substitución y posición este
reo química en la molécula, se originan una serie de compuestos porfíricos 
que teniendo en cuenta esta misma estructura química se han clasificado 
en diversos grupos, d~ entre los cuales los que ofrecen un interés para el 
médico son las siguientes: 

a) Etio porfirinas: Con cuatro hidrógenos substÍtuídos por grupos 
metílicos y cuatro por grupos etílicos, con cuatro isómeros distintos según 
su posición en el anillo: 

b) Mesoporfirinas: Con cuatro hidrógenos substituídos por grupos 
metílicos, dos por grupos etílicos y dos por grupos propanoicos. Son posi
bles quince isómeros en este tipo de porfirinas. 

~, 

• 
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c) Protoporfirinas: Las que tienen sus hidrógenos substituidos por 
cuatro grupos metílicos, dos propanoicos y dos vinmcos. Se encuentran ex
cepcionalmente en el organismo humano (gangrena pulmonar) 1. 

d) La Deuteroporfirina: Corresponde a una etioporfirina con dos 
carbóxilos y dos grupos etílicos substituídos por hidrÓgeno. Se encuentra 
en las heces en casos de hemorragias del tubo digestivo 2. 

e) Y, finalmente, las Hematoporfirinas: Productos artificiales. Su 
nombre ,deriva de que antiguamente se había supuesto que formaba parte 
del grupo prostético de la hemoglobina. 

Mesoporfirina 11 Deuteroporfirina 111 

La combinación de las porfirinas con hierro divalente (ferroporfiri
nas) da lugar a los hemos. 

La combinación de las porfirinas con hierro trivalente da. lugar a 
las heminas o metahemos. 

La combinación de un hemo con una substancia nitrogenada da lugar 
a los hemocromógenos. Si esta substancia es la globina, nos resulta la he
moglobina. 

Ferroporfirina = Hemo 
Hemo+globina = Hemoglobina. 

Los cuerpos resultantes de la combinación de una hemina con substancias 
nitrogenadas se ,denominan hematinas. Si la substancia nitrogenada es la 
globina se forma la metahemoglobina. 

Las etioporfitinas pueden ser consideradas químicamente como las 
porfirinas fundamentales, aunque ello no implique ninguna derivación fisio-
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lógica, que hasta hoy no ha sido demostrada. Una etioporfirina tetracarbo
xílica es la coproporfirina, de gran importancia fisiológica y patológica en 
lo que se refiere a sus isómeros 1 y 111. 

Otra porfirina importante es la uroporfirina, análoga a la anterior, 
pero con ocho grupos carhoxílicos en lugar de cuatro. También únicamen
te tienen importancia fisiológica y patológica sus isómeros 1 y 111. 

Las porfirinas son transformables por reducción en un pigmento in
coloro, el porfirinógeno. La oxidación del mismo se produce en contacto 
con el aire. 

Las porfirinas están caracterizadas por su fluorescencia a la luz de 
W ood, por su peculiar espectro de dos bandas de absorción y por el color 

HOOC, eH Hooc-eH, HOOC/ I .,' ~ ~ qc~ ~c ~ ~ "q."'_t.~~::: 
-rt N I áHt-(OOH 

1"" .J ~C~/H e ""¿CH, 
~HV=-~--0eH3 HOOC'H~ ~ H CH 

eu HOOC" eH¡ I -/(OOH HOOC-HC eH~"s CH 
a '" I "COOH CHI-COOH 

Coproporfirino J Uroporfirina I 

rojizo que presentan sus soluciones ( : púrpura). La diferencia
ción de cada una de ellas y de sus isómeros se efectúa corrientemente por 
los distintos puntos de fusión de sus ésteros. 

Son substancias muy importantes fisiológicamente, por formar parte 
de varias óxido-reductasas, especialmente del cito cromo y de la hemoglo- ti 

bina. Abundan en los tejidos embrionarios, particularmente en el núcleo 
de los eritroblastos, en cuyo interior se combina una protoporfirina y el 
hierro para dar lugar al hemo. Esta combinación se efectúa en la zona cito
plasmática qUe rodea al núcleo 3. También se hallan en cantidades impor-
tantes en los huesos en vías de desarrollo, disminuyendo notablemente des-
pués del nacimiento, sin llegar a desaparecer por completo, encontrándose 
en el ser humano adulto en formas diversas, ya ligadas a los componentes 
celulares o bien constituyendo pigmentos complejos o en forma de gránulos 
finísimos de porfirina pura 4. En los hematíes del adulto las protoporfirinas 
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libres se encuentran en muy escasa .caritida,d (40 mgrs; por 100 cc. de he
matíes) s. Los reticulocitos son más ricos en ellas y es precisamente éste el 
pigmento que forma la substancia reticular 3. En el suero no se hallan, a 
excepción de casos patológicos . 

En las heces del individuo normal podemos encontrar proto, meso y 
deutoporfirinas. También hallamos porfirinas en el meconio del recién na
cido y en el líquido amniótico. El sarro dentario, los esputos y la lengua 
del adulto también las contienen. Igualmente se encuentran en la abertura 
de algunas glándulas sebáceas y en las escamas psoriásicas. En la vesícula 
biliar se halla coproporfirina 5. 

En la orina la coproporfirinuria es normal. La uroporfirinuria sólo apa
rece en casos patológicos. 

Las porfirinas, que en un momento determinado pueden demostrarse 
en el individuo normal adulto, provienen de dos orígenes, exógeno y endó
geno. Las porfirinas exógenas derivan de los alimentos que las contienen en 
estado puro, o de aquellas que por transformación de hemoglobina y mio
hemoglobina son potencialmente porfirinógenos (carne, pescado, vísceras, 
sangre). También los alimentos vegetales, en el curso de la digestión de la 
clorófila, pueden dar lugar a estas substancias. 

Junto a las porfirinas alimenticias, aquellas otras resultantes de la 
acción putrefactiva de ciertas bacterias en el medio intestinal, son elimina
das en parte por las heces (aproximadamente la mitad). El resto es absor-

. bido por la pared intestinal y llegadas al hígado por la vena porta, l'lon fija
das y quizá utilizadas en la síntesis de la bilirrubina. BiJirrubina y copro
porfirina llegarían luego al canaHculo biliar y de allí serían excretadas al 
intestino. Una pequeña parte escaparía a la fijación por el riñón, dando 
lugar a la porfirinuria fisiológica de coproporfirina I y 111 (300 a 600 mi
crogramos al día, cantidad que incluso puede doblar en caso de abundante 
ingestión de determinados alimentos como carne, vísceras, et'c.). Este ciclo 
tendría un gran parecido con el del urobilinógeno 6. 

En determinados casos patológicos (gastritis, enteritis, aquilia, coli
tis, hemorragias intestinales, disbacteriosis intestinales), la acción sinérgica 
de ciertas bacterias, actuando sobre los productos alimenticios o patológicos 
en los segmentos superiores del intestino delgado y grueso, pueden dar 
lugar a una mayor producción de ciertas porfirinas (proto y deuteropor-
fi · ) 1-6-7 rmas . 

. Igualmente, en las afecciones que interesan a la glándula hepática se 
alteraría la eliminación por vía biliar de estas substancias, originando 
aumentos patológicos de porfirinas en orina. No está aclarado, sin embar
go, si la alteración hepática sería la causa o el efecto de esta eliminación 
anormal 8. t 
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Las porfirinas endógenas representan, por lo que se refiere a su ori
:gen y metabolismo, un problema todavía no resuelto y sobre ello se ha 
-polemizado grandemente (teorías sintética y analítica) 9. 

En lo que respecta al origen de las porfirinas del grupo 1, halladas 
en el adulto únicamente en casos patológicos, esta$ ,substancias representa
rían para FISCHER],o un retorno a la fisiología fetal, ya que este grupo 
existe en la médula ósea y los huesos de embrión. Las porfirinas' de tipo III 
tendrían una evidente relación con el pigmento hemático y ,serían las que 
al parecer aparecerían en el hígado al convertirse una protoporfirina en 
bilirrubina. Según FISCHER, creador de la llamada teoría dualista del ori
gen de las porfirinas patológicas, es químicamente imposible el pasar de 
un tipo de isómero (1) a otro (In) sin demoler y luego reconstruir com
pletamente la molécula, por lo que se considera imposible la derivación 
de la porfirina de tipo 1 a partir de los compuestos tetrapirrólicos de tipo IJI 
(hemoglobina, por ejemplo) 1'1. Sin embargo, los trabajos recientes de WA T

SON, GRINSTEIN, SCHWARTZ Y HINKINSON 12, han demostrado que lo que se 
consideraba hasta ahora uroporfirina III, es en realidad una mezda de 
uroporfirina 1 y otra porfirina heptacarboxílica soluble en éter acético, por 
lo que las clasificaciones basadas en la excreción de los dos grupos de isó
meros y las diferencias de origen de los mismos deberán ser revisadas a 
fondo, puesto que la teoría de FISCHER acerca del retorno al metabolismo 
fetal serviría también para la uroporfirina lII, en caso de comprobarse 
e~tas afirmaciones. 

Por otro lado, parece que tampoco está establecido de una manera 
'definitiva la derivación de los pigmentos biliares a partir de la destrucción 
de la hemoglobina, ya que después de los trabajos de LONDoN y colabo
radores con isotopos radioa-ctivos, parece ser que una parte importante del 
pigmento hemático deriva de otros precursores hemoglobínicos. Y preci
samente esta porción está muy aumentada' en pacientes con porfiria con
génita 113. 

Las porfirinas, además de su bien conocida aeción fotodinámica, ejer
ce'u un importante ef.ecto sobre la musculatura de la fibra lisa, sobretodo 
la del intestino, en la que provocan espasmos e interrumpen las contraccio
nes normales. También tienen una acción electiva y bastante característica 
sobre el sistema nervioso, acción utilizada en terapéutica psiquiátrica .Y 
finalmente. tien~n .posil;>lemente un.a importancia considerable en el metabo
lism~ del calcio 5-14. 

lit. - Portirias 

Podemos definir las porfirias como singulares afecciones metabólicas 
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caraderizadas por la excreción continuada o intermitente de cantidades 
anormales de porfirinas y perfobilinógeno por la orina y en muchas oca
siones acompañadas de sintomatología clíni,ca variada (cutánea, abdominal 
y nerviosa). Las clasificadones propuestas para sistematizar las porfirias 
son variadísimas, hasta tal punto q'ue pued~ decirse que casi cada autor 
que ha tratado. a fondo este problema, propone una agrupación personal 
(TURNER y OBERMAYER 1\ MICHELI y DOMINICI

16
, SCHREUS 2, WALDRENS

TROM 17, MASON, COURVILLE y ZISKIND 18, BORDA 19 Y otros). Ello implica 
una enorme desorientación y confusionismo para el que inicia .el conoci
miento de estas afecciones. El estudio detallado de tales clasificacione~ de
muestra que ninguna de ellas deja de ser vulnerable puesto que en realidad 
existen una serie de enfermos con sintomatología mixta, imposibles de en
casillar en ninguno de los grupos propuestos por los tratadistas, habida 
cuenta que ninguna ordenación es capaz de sistematizar la totalidad de los 
cuadros clínicos que pretenden catalogar ordenadamente. 

La expresión sintomática de las porfirias es tan rica y variada, la 
fisiología normal y patológica de las porfirinas es aún tan inc.ompletamente 
conocida, el enriquecimiento de sus. cuadros clínicos es aún tan actual, que 
creemos prematuro, frente a tales incógnitas, intentar una nueva c1asifica
ción utilitaria. 

Por todas estas razones, y aún sabiendo que está sujeta a revisión toda 
sistematización basada en la eliminación de los distintos grupos de isóme
ros 12, cremos conveniente continuar empleando la clasificación de GÜN

TER 20, que a pesar de sus posibles defectos, es quizás aún la más utilizable 
en clínica. 

La división de GÜNTER es la siguiente : 

a) Porfirias congénitas que comprende el hydroa vacciniforme y que 
en su grado más acusado constituye la denominada porfiria mutilante. 

Las características esenciales de este tipo de porfirias las constituirán 
el hecho de no ofrecer sintomatología extracutánea, la coloracíón rojiza de 
los dientes de los pacientes afectos y el hallazgo de porfirinas predominan
temente de tipo I en la orina. 

b) Porfirias agudas con su sintomatología abdominal y nerviosa. 
Además de ello se caracteriian por la ausencia de síntomas cutáneos y por 
la eliminación de porfirías preferentemente de tipo 111 y principalmente 
por la emisión de la orina del cromógeno incoloro, porfobilinógeno. 

e) Porfirias crónicas o intermediarias, cuadros clínicos de apari-
ción tardía, con sintomatología cutánea y visceral relativamente benigna y 
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eliminación de porfirinas de grupos I y III Y eventualmente porfobili" 
nógeno. 

d) Porfirinurias sintomáticas, meros síntomas episódicos que sur
gen en algunas infecciones o intoxicaciones, visceropatías y determinados 
estados fisiológicos, por lo común sin gran trascendencia clínica. 

Nuestro objetivo primordial en la presente comunicación no es el es
tudio detallado de las porfirias, sino la revisión de sus formas intermedia
riaso cr.ónicas. No obstante, como que precisamente los pacientes que
pueden clas.ificarse dentro de este grupo ofrecen sintomatología mixta y en 
gran parte análoga a la de la porfiria congénita, aguda e incluso sinto
mática, creemos conveniente dar una rápida síntesis de cada una de ellas 
antes de exponer el apartado que aquí nos interesa más especialmente, 
para lograr una mayor claridad y facilidad de comprensión. 

IV. - Porfirinurias sintomáticas 

Ya hemos indicado que constituían un simple síntoma de diversos 
estados fisiológicos o patológicos y que por regla general constituyen epi
sodios transitorios. En este caso el enfermo será un porfirinúrico eventual 
y no un porfírico. Para merecer este último nombre es preciso que a la 
porfirinuria se le adscriba un proceso actual o potencial de sensibilización 
visceral y cutánea. 

Las porfirinurias pue,den presentarse 'en los siguientes casos: 

Infecciones: En varias infecciones puede producirse porfirinuria. La 
hallamos en casos de tifus abdominal y exantemático, septicemias, menin-
gitis, tuber,culosis, reumatismo, etc. 9. La misma fiebre, por sí sola y como I 

tal, puede dar lugar a aumentos de porfirina en la orina G. 

Determinados cuadros cután,eos (lupus eritematoso agudo, ciertas es
clerodermias, algunos eczemas generalizados, pénfigos, quemaduras. ex
tensas, eritrodermias, pitiriasis rosada, dermatosis avitaminósicas (pe
lagra) 2:1-28-112-19-5-2'3. 

Algunos estados fisiológicos: En el embarazo pueden estar aumenta
das las porfirinas eliminadas por la orina. Especialmente' durante el pri-

• 24 . 
mer trImestre . 

Afecciones hemáticas: Anemias, ictericia hemolítica, procesos hemo
rrágicos, también en la anemia por paludismo, debido prohablemente a la 
hemolisis que se provoca 5. Recordemos aquí que la protoporfirina, no li-
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gada al hierro en los hematíes, aumenta cuando la fijación del hierro en 
los núcleos de los eritroblastos está dificultada, ya por aporte insuficiente 
(anemias f erroprivas ), ya por aceleración de la eritropoyesis o por inhi
bición tóxica de un sistema enzimático (metales pesados). Se dificultaría 
entonces la síntesis de la hemoglobina ¡¡. 

Afecciones hepáticas: Cirrosis, ictericias, sífilis hepática y procesos 
hepatoesplénicos provocan una marcada eliminación de' porflrinas demos
trables, incluso en las fases precoc~s de la enfermedad 8. 

Intoxicaciones: Vor ciertas drogas, atofán, tiosinamina, hidrato de 
doral, los barbitúricos (veronal, sulfonal, sedormit, allonal, trional) deri
vados benzólicos, anilinas, arsénico, plomo, azafrán 9, las sulf amidas (Do
briner y Rhoads). Todas ellas pueden dar lugar a una excreción aumenta
da de porfirinas. Además d~ los barbitúricos el neosalvarsán es uno de los 
agentes que más selectivamente influyen en la excreción de estas substan
cias 5. El cólico saturnino, característiICo de la intoxicación plúmbica, se 
considera como debido a la acción d~ las porfl.rinas sobre la musculatura 
intestinal. Igualmente en las intoxicaciones por carnes putrefactas, los vio
lentos cólicos producidos por estos alimentos se cree que son debidos a su 
alto contenido en porfirinas 19. 

V.-Porfirias agudas 

Se trata de una enfermedad familiar, hereditaria, posiblemente del 
tipo dominante mendeliano, más frecuentemente en mujeres que en hom
bres (4/1) Y que aparece generalmente en la edad adulta, siendo excep
cional en el niño (BAUER, 2;;). Ha sido demostrada esta afeoción en varias 
generaciones así como su transmisión familiar por mi.embros aparentemen
te sanos 17. 

Las caraterísticas esenciales de esta afección en cuanto a la clínica 
se refiere, son los ataques en forma de crisis álgicas abdominales, diver
sos síntomas nerviosos y psíquicos y, finalmente, la emisión de orinas os
curas que contienen porfirinas. 

El término calificador de "agudas" no resulta un adjetivo muy ade
cuado, ya que en determinados casos, la evolución puede ser crónica e in
cluso la sintomatología poco. aparente. 

En estos pa·cientes no existe sintomatología cutánea, excepto en con
tados casos. Sobre este punto insistiremos más adelante. 

Sintomatología: Las crisis porfíricas sobrevienen en forma de ata
ques, más o menos agudos, quedando lat~nte el transtorno metabólico entre 
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l.os mism.os. Generalmente tienen un perí.od.o pr.odrómic.o caracterizad.o por 
debilidad 'general, d.ol.ores gastr.ointestinales, ins.omnio, d.ol.orimient.o de las 
extr.emjdades, nervi.osism.o, malestar, depresión y cefáleas" siend.o al cab.o 
de un.os días, cuand.o se desarr.olla el ataque. Otras veces .ocurre éste brus· 
camente, después de la administración de determinad.os medicament.os .o 
se intercala en el curs.o de una_enfermedad infecci.osa. Frecuentemente ¡S.o
brevienen después de una fatiga intensa, un trauma psíquic.o .o inclus.o p.or 
disgust.os .o discusi.ones cas,eras. 

La sint.omat.ol.ogía puede ad.optar una de las d.os m.odalida,des que 
caracterizan la p.orfiria aguda, la abd.ominal .o la nervi.osa. Per.o es c.orrien
te que en un mism.o enferm.o c.oexistan alteraci.ones digestivas y neur.ológi
cas, aunque c.on pred.ominancia de una de ellas. Debid.o a ell.o las suhdivi
si.ones pr.opuestas p.or WALDENSTROM 17 en f.ormas abd.ominales sól.o c.on 
cólic.os, nervi.osas puras, f.ormas. c.omat.osas y f.ormas mixtas, c.orresp.onden 
s.olamente a términ.os meramente descriptiv.os y p.or ell.o n.o las c.onservamos. 

Una vez en marcha el ataque, la sint.omat.ol.ogía n.o .ofrece diferencias 
,entre aquellas f.ormas desencadenadas p.or un tóxico, de, aquellas de insur
gencia esp.ontánea . 

. Síntomas abdominales: Se caracterizan p.or la brusca presentación de 
dolores abdominales, la may.or parte de veces iniciados en la región umbi
lical, .otras inicialmente difus.os p.or t.od.o el abd.omen y ·~.on irradiaci.ones 
n.o característi,cas. En .otras .ocasi.ones debutan en la espalda y p.osteri.or
mente se pr.opagan al abd.omen. Se ac.ompañan de intranquilida,d, nállseas, 
algunas veces de hip.o y .otras de vómitos. Estos últim.os s.on persistentes, 
primer.o alimentici.os y pueden v.olverse p.osteri.ormente hili.os.os. 

Es muy n.otable el marcad.o estreñimiento, que ac.ompaña al síndr.o
me (hasta 10 días en un caso de GUHNTER 20). Excepci~nalmente puede pre
sentarse diarrea. N.o existe defensa de la pared abd.ominal, per.o sí mete.o
rism.o y distensión del abd.omen. L.os cólic.os. variables en intensidad, pue
den durar h.oras, días e inclus.o semanas y mes,es, alternand.o en .ocasi.ones 
el estreñimient.o c.on breves despeñ.os diarreic.os, llegando a ocasionar pér
dida de pes.o e incluso verdadera caquexia, a pesar de la s.obrealimenta
ción. Se ac.ompañan muchas veces de marcada .oliguria y disuria. Las f.or
mas insidi.osas pueden simular una úlcera du.odenal, neur.osis gástrica, C.o
lelitiasis y .otr.os proces.os gastr.oint,estinales. En .ocasi.ones, en mujeres, la 
presentación es preferentemente premenstrual. Pueden ser l.os d.ol.ores tan 
intens.os c.om.o para hacer s.ospechar un abd.omen agud.o, un quiste de .ova
ri.o, inclus.o embaraz.o ectópic.o, nefr.olitiasis .o c.olecic;titis. y baj.o diagnós
tic.os erróne.os se han practicad.o laparat.omías en muchas .ocasi.ones. En al
gun.os cas.os existe at.onÍa gástrica y dU.odenal e inclus.o del intestin.o del-
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galdo y colon. Menos frecuente es el espasmo gástrico. El esófago puede 
estar dilatado y atónico aun en los casós en que no existen lesioní~s neuro
lógicas de. centros bulbares. El píloro se presenta fuertemente contraído 
con detención, durante varias horas, de la papilla . 

.Los espasmos, traducción clínica de la propiedad que tienen las· por
firinas, ha de aumentar el tono de la fibra lisa gastrointestinal, responden 
poco a la atropina y algo más a la prostigmina y pitresina. 

Se a'compaña generalmente el ataque de leucocitosis y polinuc1eosis, 
taquicardia sinusal casi constante y frecuente hipertensión. Excepcional
mente hipotensión. A veces la presión es lábil y alternante (NESBIT) 27. 

En algunas ocasiones Se ha indicado la presencia de ictericia ligera 
y excepcionalmente muy acusada. 

El cuadro abdominal agudo puede acompañarse de inconsciencia. Los 
ataques pueden ser tan intensos y sucesivos o subintrantes que den lugar 
rápidamente a delirio, coma y anuria, sobreviniendo la muerte que, por 
otra parte, puede llegar también por otra causa (descompensación cardía
ca, edema pulmonar (insuficiencia hepática, etc.). 

Aunque casi siempre, como ya hemos dicho, en un mismo ataque se 
presentan conjuntamente, aunque con predominio diverso, los transtornos 
abdominales y los neurológicos, en otras ocasiones pueden alternarse, pre
sentándose alternativamente, en un mismo enfermo, alteraciones casi puras 
de una u otra modalidad. 

En los casos en que se ha practicado la laparatomía se han encontra
do únicamente zonas intestinales fuertemente .~spasmodizadas 2-G-9-17-27 a S

1
6. 

Si1itomatología nerviosa: La sintomatología nerviosa es muy variable 
según los casos, llegando en ocasiones a un polimorfismo extremado. En 
determinadas ocasiones, sólo se traduce por insomnio, inquietud, migra
ñas, depresión psíquica, frecuentemente por parestesias en extremidades y 
otros síntomas que pasan, por lo general, desapercihidos como indicios de 
porfiria y que pueden a veces durar años. En determinados Servicios Hos
pitalarios de Suecia, en donde son frecuentes tales afecciones, se conside
ran como posibles porfíúcos aquellos individuos que presentan sintomato
logía neurasteniforme o histeroide, ya que a veces estos pequeños síntomas 
son manifestaciones muy precoces de estos tran::tornos metabólicos. 

En los ataques agudos declamdos los fenómenos pueden ser muy in
tensos o por lo contrario insidiosos, pueden ser transitorios o persistentes, 
localizados o generalizados, simétricos o irr.egulares, en una palabra, pue: 
den presentar problemas de diagnóstico diferencial con casi todos los cua
dros neürológicos. Así el ataque puede manifestarse por inconsciencia, ob
nubilación, vértigos, hiperestesia general, dolor precordial, taquicardia y 
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fiebre, a veces elevada. En otros se presenta sintomatología psíquica en 
forma de apatía, síntomas catatónicos o incluso transtornos del sueño pa
recidos a los de la encefalitis letárgica. Otros ofrecen un cuadro con ideas 
de suicidio, a veces ,existentes desde mucho tiempo antes del diagnóstico, 
también pueden existir delirios, desorienta,ción, debilidad, insomnio persis
tente, alucinaciones de diversa índoI.e y transtornos de la sensibilidad de 
origen psíquico. Excepcionalmente la sintomatología puede recordar la de 
un tumor encefálico. 

Más fre·cuentes son los síntomas puramente neurológicos, entre los 
que debemos citar la neuritis de tipo periférico, o incluso las neurltis de 
forma aguda que recuerdan el tipo Guillain-Barré. Algunos pacientes sólo 
traducen la lesión nerviosa en forma de parestesias y entumecimiento de 
las extremidades, con alguna zona de anestesia en las mismas. Es suma
mente difícil en determinados casos la diferenciación de la poliomielitis 
aguda febril, infeociosa. 

Los pares craneales mayormente afectados son el VII, IX, X Y XII. 
Un tipo de parálisis relativamente frecuente es el de los centros bulbares, 
Con paresia respiratoria, taquicardia, disfagia, disfonÍa y dismasesis, aso
ciada en ocasiones a paresia de esfínteres con retención urinaria o incon
tinencia y dolores de extremidades a veces muy acusados. No es excepcio
nal la parálisis aguda ascendente de tipo Landry que llega a la cuadriple
gia y parálisis respiratoria, con frecuente muerte fina], por interesamiento 
bulbar. A veces, sin embargo, el enfermo puede recuperarse de este tipo 
de afectación. Excepcional es el tipo de parálisis descendente. Muy raro es 
el tipo de atrofia muscular espinal progresiva, pero ha sido también ano
tado_ Los transtornos tró.ficos, en el curso de las parálisis, son excepcionales_ 

En algunas ocasiones estas parálisis, de los más diversos tipos (radi
culares, neuríticas, hemipaiesias, etc.), más que verdaderas parálisis son 
solamenk disminución de la fuerza muscular, que de una manera mal sis
tematizada se presenta en diversas r,egiones (gran componente miasténico). 

Las manifestaciones nerviosas pueden interesar los centros encefáli
cos presentándose diversos transtornos oculares, estrabismo, amb-liopia, di
plopia, amaurosis súbita y transitoria, afasia, vf~rdaderas neuritis ópticas, 
etoétera. Los síntomas sensoriales puros son poco frecuentes. En algunos 
enfermos se presentan convulsiones epileptoides con signo de Babinsky. 
Otros ofrecen una sintomatología mixta psíquica y nerviosa pudiendo des
arrollarse un síndrome de Korsakoff completo. 

Hay casos que debutan por un coma y otros en los que existe hemorra
gia cerebral o meníngea. Ya hemos hablado' de las formas encefalíticas. 
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Las pupilas durante lüs ataques están fijas, cüntraídas o. dilatadas y 
no. respünden a la luz. 

Las parálisis sün siempre flácidas y se presenta una reducción rá
pida e impürtante de la musculatura afecta. Lüs síntümas mütüres sün 
más evidentes que lüs sensitivüs, en desprüpürción cün las molestias sub
jetivas de lüs enfermüs, que aquejan grandes dülüres. 

En lüs casüs en que se ha practicado. electroencef alügrama, éste re
vela transtürnos cürticales de intensidad variable 5-9-17-:119 y del 81 al 45. 

La punción lumbar acüstumbra a ser nürmal. Excepciünalmente 
(BEILIN 46, LYONS 47), el L. C. R. se ha encüntradü alterado. (xantücrümia, 
pleücitüsis, hiperalbuminüsis). También aquí han püdidü ser halladas las 
pürfirinas (PRUNTY) 48. 

Ya hemüs señalado. la leucücitosis (15.000 a 20.000 1.) que aco.m
paña generalmente estüs ataques. 

Otros síntomas concomitantes: Lüs enfermüs de pürfiria aguda, ade
más de su transto.rnü metabólico., pueden presentar o.casiünalmente marca
das alteraciünes endücrinas. En mujeres se ha descrito. cümü frecuente la 
amenürrea. También ha sido. menciünado. el hipertirüidismo., incluso. agudo., 
adeno.madel tiro.ides, síndrüme adipo.sü"genital de Froelich, alteraciünes 
hipüfisarias, adrenabs, etc. 17-27-,3-149. 

En un caso. de GRUNW ALD 50, existía secreción de calo.~.trü en una vir
gen. HARBITZ 51 describe un caso. de hiperhidrosis del pecho. durante lo.s 
ataques. 

Pür parte del aparato. cardiovascular, además de lüs transtornos ya 
mencionados (taquicardia, alteracio.nes de la presión arterial) debemos se
ñalar las alteraciünes electrocardiográficas durante lüs ataques, po.r regla 
g~neral transitorio.s (NESBIT) 27. Puede presentarse también oclusión corü
naria aguda con traducción en el electrücardio.grama (HALPERN y CoP
SEY) 52. Como. hecho. ex,cepcional po.demo.s citar la apariciñn de una periar
teritis nudo.sa en una po.rfiria (ERLANDssoN y LUNDQVIST). Frecuentemente 
se han señalado. edemas lo.calizado.s, sensación de dedo. muerto., algias pre
co.I1diales y o.tras alteracio.nes vaso.mo.to.ras. 

A veces el ataque se aco.mpaña de do.lo.res articulares, po.r regla ge
neral po.co. acusado.s (NESBIT) 27. So.n frecuentes las alteracio.nes hepáticas 
que llegan en o.casio.nes a la cirro.sis 1.7. 

Laboratorio: El diagnóstico de las porfirias, agudas se basa princi
palmente en el hallazgo. de po.rfirinas en la o.rina emitida durante lüs ata
ques. Esta es generalmente de colo.r obscuro. (co.lür vino. Opo.rto.) y cüntiene 
po.rfirinas de tipo III y de ellas, cümo. esencial, la uro.po.rfirina, siendo. 
meno.S elevada la co.pro.po.rfirina, ésta de tipo.s I y III (SCHWARTZ y WAT-
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son) 12. En algunos casos, sin embargo, la orina es de color normal. Ello 
se debe a que la porfirina no se excreta como a tal,!'ino en forma de cro
mógeno, denominado desde los estudios de W ALDENSTROM y W AHLQUIST 17 

porfobilinógeno', el cual es estable en orina alcalina, pero que se transfor
ma rápidamente en porfobilina y uroporfirina III por ebullición de l~ 
orina acidificada. El porfobilinógeno se ha considerado como patognomó
nico de las porfirias agudas y la cantidad del mismo se mide actualmente 
en unidades extinción Pulfrich. Generalmente, empero, se encuentra uro
porfirina en la orina por ser ésta corrientemente de reacción ácida. La re
-acción del porfobilinógeno puede ser positiva ocasionalmente en individuos 
seguramente no porfíricos, por la presencia de indoxilo (BODE) sr: 

Unicamente, como excepción, se han encontrado porfirinas de tipo 1 
en estos sujetos (casos de GRINSTEIN y colaboradores 1\ W ATSON y colabo
radores 12, DISCOMBE y D'SILVA 40, GmSON, HARRISON y MONTGOMERY 3\ 
FISCHER y LmowITz 10, NESBIT 27). 

En los porfíricos agudos las porfirinas sólo pueden demostrarse en 
orina y no en sangre o vísceras, como sucede en otros tipos de porfirias. 
Existen grandes oscilaciones de la tasa de porfirinas y porfobilinógeno en 
la orina en estos enfermos, eliminándose. en cantidades considerables du
rante los ataques y muy escasas durante las lactancias 27. Excepcionalmente 
puede no existir la uroporfinuria (BAcKER GRONDALL 5\ RAVN 55, SCIIIE 56). 

El color obscuro de la orina en estos casos y en otros tipos de porfiria 
depende, en parte, de la tonalidad púrpura propia de las porfirinas, pero 
también de un pigmento marrón-rojizo de naturaleza no bien determinada 
y parecido al urocromo, visible aun después: de la extracción de las porfi
rinas 5-17. 

Es frecuente la eliminación conjunta de urobilina y en algunos casos 
se p~esenta ligera albuminuria. Más raramente se excretan leucina, tiro
sina, cistina, pigmentos del tipo urofucsina, melanina, así como escatol e 
idol 5-17-27. 

La uroporfirina puede eliminarse en parte como complejo metálico 
(zinc) y entre los ataques agudos la fracción complejo zinc puede aumen
tar. Es muy difícil en este caso diferenciarlo de la oxihemoblobina 21 y, 
según WATSON 12, es característico de la porfiria aguda. 

Dado que frecuentemente se encuentran en estos enfermos aiteracio
nes hepáticas, tal como hemos indicado anteriormente, en muchos de ellos 
las pruebas de insuficiencia hepática dan un resultado positivo 17. 

Por otro la,do, ha sido también señalada la posibilidad de una insufi
ciencia r¿mal y de una alteración suprarrenal, ya que en los ataques de 
porfiria aguda existe una retención de sodio y cloro. Los estudios de PRUN-
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TY 48 Y colaboradores parecen confirmar el primer supuesto, pero en cam· 
bio van en contra de una alteración de las suprartenales:. 

Anatomía patológica: En los casos necropsiados no han sido des·crÍ· 
tas alteraciones importantes o muy características. En abdomen be presen· 
tan erosiones o hemorragias en estómago o intestinos y en algunos casos al· 
teraciones degenerativas del hígado, riñón y bazo 17.27. Las suprarrenales 
están hipertrofiadas y muestran vasodilatación cortical 48. 

Puede haber pigmenta,ción) púrpura y hemosiderosis de algunas vÍs· 
ceras (peritoneo, músculo cardíaco, médula ósea). Esta última muestra 
transtornos hiperplásticos y pigmentación celular. Es notable en algunos 
casos la considerable atrofia muscular 5.1.'1 • .27. 

Más importantes son las lesiones nerviosas de tipo tóxico.degenera· 
tivo. Las más frecuentes son las de los ganglios simpáticos y parasimpá· 
ticos y de entre ellos los' abdominales (cromatolisis, vacualización, picno. 
sis del ganglio celíaco y otros). También se han descrito transtornos deg·e· 
nerativos de los núcleos motores medulares y bulbares con alteraciones del 
núcleo neuronal, desmielinización, reacción micróglica y la degeneración, 
comprendiendo a veces zonas extensas, incluso toda la médula. En ef ce· 
rebro se han citado algunas veces hemorragias cerebromeníngeas, conges· 
tión, edema y alteraciones degenerativas con estado espumoso y picnosis 
de los elementos celulares, incluso en las células piramidales de la corteza. 
Se han señalado también depósitos de porfirina en la zona subcortial. En el 
cerebelo las células de Purkinje' muestran también alteraciones degenera· 
tivas acusadas 5.27.GG .. 40.41.38. 

Patogenia: La patogenia de estos ataques de porfiria aguda no está 
bien aclarada. Así se ha hablado 27 de que todos los fenómenos. dependen 
de la acción selectiva de las porfirinas sobre la musculatura, explicándose 
los espasmos intestinales por este mecanismo y los restantes. fenómenos por 
su actuación sobre la musculatura de los vasos, que daría lugar a la hiper. 
t~nsión e isquemia territorial por angioespasmo intermitente, capaz de ori· 
ginar los. transtornos neurológicos por anemia regional, las amaurosis tran· 
sitorias por angioespasmos de la retina (comprobados por W ALDENSTROM 17 

durante los ataques) y la oliguria y anuria por la de los vasos renales. En 
los capilares, según BERG 30, existirían también fuertes espasmos con evi· 
dente alteración de estos vasos en forma de dilataciones aneurismáticas de 
los mjsmos. 

Otros creen que las porfirinas actúan directamente sobre los centros 
nerviosos y ganglios simpáticos abdominales. Para determinados autores el 
transtorno inicial se debería a la dispersión de pigmento en las células ner· 
viosas. En cambio, otros insinúan que se debería a alteraciones enzimá· 
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ticas primarias o secundarias al dismetabolismo pigmentario o alteraciones 
del transporte de oxígeno en las células nerviosas. Finalmente, algunos 
creen que la alteración reside en un transtorno metábólico de ciertos me
tales (zinc) 35-17-27-9. 

Las crisis agudas en este tipo de porfiria pueden aparecer espontánea
mente o ser desencadenadas por las mismas infecciones o medicamentos, 
que son capaces de provocar las porfirinurias sintomáticas de las que ya 
nos hemos ocupado. 

Las infecciones en las que más frecuentemente se han descrito ata
ques de porfiria son las agudas (tifoidea? sarampión, meningitis, poliartri
ti s, afecciones agudas del aparato respiratorio, piodermias U-17, pero no obs
tante tambié~ se han citado en las infecciones crónicas (tuberculosis), in
cluso con ataques repetidos de evolución sincrónica con los períodos de 
hiperpirexia CV ANOTTI) 57. 

Las causas tóxicas, o mejor dicho terapéuticas más corrientes son los 
compuestos harbitúricos, con crisis a veces mortales, en algunos casos des
pués de varios meses de ingestión de los mismos. Otros medicamentos que 
se han incriminado son la novocaína, el neosalvarsán, el cloroformo y las 
sulfamidas (ABRAHAMS y colaboradores) 513. En algún caso se ha achacado 
la crisis a un mecanismo mixto (tifus más veronal, caso HEINECK 59). 

Todo ello llevó a clasificar las porfirias agudas en idiopáticas y sin
tomáticas (SeHIE 5\ MASSON, COURVILLE y ZISKIND 1i8 y otros). Esta distin
ción que no aceptan W ALDENSTROM 17, NESBITT 27 y otros muchos autores, 
no es pre.cisa ni recomendable por las razones siguientes: Las crisis de 
esta modalidad de porfirias se des.~ncadenan precisamente en individuos 
ya predispuestos en los que existe un transtorno básico previo del metabo
lismo porfirínico, demostrable por la previa eliminación urinaria de estas 
substancias o de porfobilin'Ógeno. Porfinuria que podrá permanecer sin sín
tomas clínicos, incluso durante toda su vida (porfirias latentes equipara
Mes en parte al porfirismo de GUHNTER) 20, si no se suma ninguna causa 
que la exteriorice, como son los diversos agentes citados (ingestión de bar
bitúricos, infecciones o determinadas alteraciones orgánicas que acaecen 
en el transcurso de la vida dd sujeto) que provocarán la aparición del 
brote. Es entonces cuando nos hallamos delante de una porfiria consecu
tiva al empleo de un fármaco, las dosis de medicamento suministradas y 
que la han provocado eran las corrientes, lo que impide adjetivarlas como 
porfirias tóxicas. 

Según SZODORAY y SÜMEGI 8, existiría en todos estos casos un común 
denominador capaz de explicar la patogenia del brote agudo. Dicho común 
denominador sería la coproporfirinuria sintomática de tipo 1 que acom-
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paña algunas infecciones e intoxicaciones. Esta coproporfirinuria, aumen
taría la producción y acumulación de otras porfirinas activando, al mismo 
tiempo, sus efectos y sobreviniendo el brote agudo como consecuencia. Por 
lo tanto, las intoxicaciones e infecciones actuarían de meros pr ~cipitantes 
de una porfiria latente. Las lesiones hepáticas en ,~stos casos actuarían im
pidiendo el ciclo metabólico normal de estas substancias, favoreciendo su 
acumulación. 

Dichos autores basan sus aseveraciones en las graves coproporfiri
nurias que pueden obtenerse experim~ntalmente en porfíricos latentes por 
la administración de dosis terapéuticas de barbitúricos. 

En algunos casos de porfiria aguda es imposible demostrar la admi
nistración previa de una droga o la existencia de una infección anterior. 
En estas formas espontáneas no se explican claramente los factores que 
condicionan su presentación (tóxicos endógenos, ¿ toxemia intestinal?). 

Los porfíricos latentes pueden ser simplemente un hallazgo casual. 
Generalmente se descubren al comprobar en los familiares de un porfiricr 

la emisión de porfirinas o cromógeno. Esta emisión puede ser intermitente 
o permanente 17. 

Pronóstico: El ataque de porfiria aguda puede' tener y tiene, a 
menudo, consecuencias fatales, siendo un promedio de 50 a 70 ro los casos 
fallecidos. Generalmente los enfermos se agravan más y más en cada ata
que sucesivo, llegando la muerte, a veces, en pocos días. Excepcionalmente 
existe recup~ración completa y así se ha dado el caso de enfermos que han 
pasado cinco o seis crisis sucesivas sin secuelas. Por lo general quedan 
reliquias importantes, sobre todo en las lesiones nerviosas. La causa más 
frecuente de muerte es la parálisis respiratoria 27-3'8-:17-28. 

VI,-Porfirías congénitas 

Este grupo Gomprende en primer lugar el hydroa vacciniforme, des
crito y bien individualizado por BAZIN en 1860 ,y fácilmente reconos,cible . 
Se trata de una afección congénita, familiar, hereditaria y de carácter 
mendeliano recesivo, con gran predominio en el sexo masculino y en cuyos 
antecedentes familiares se encuentra a m~nudo la consanguini,dad de los 
padres. La erupción se inicia en la infancia o en la época puberal y se 
caracteriza por la presentación de ampollas o vesículas de variados tama
ños, tensas, llenas de líquido seroso o hemorrágico, que después de un pro
ceso de umbilicación central, se desecan en costras adherentes con centro 
necrótico. Al desprenderse estas costras quedan cicatrices deprimidas, pare
cidas a las de la viruela. Las lesiones se localizan éxdusivamente en la 
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piel de las regiones descubiertas, y con menor frecuencia también en las 
conjuntivas (ampollas conjuntivales). La afección evoluciona por brotes, 
que se intensifican en primavera y verano, demostrando una intima depen
dencia con las radiaciones de la luz solar. 

Una variedad más benigna la constituye el llama,do hydroa estivalis 
de carácter estacional más pronunciado y con secuelas cicatriciales menos 
aparentes. El haberse descrito casos de hydroa vacciniforme sin porfiri
nuria con tendencia a mejorar espontáneamente en la mayoría de ellos, ha 
inducido a algunos autores a segregarlos de aquellos otros acompaña,dos de 
porfirinas en la orina y que evolucionan con ilesiones cada vez más acusadas. 
El 'estudio del metabolismo porfírico realizado deficientemente en muchos 
casos y más que nada nuestra ignorancia respecto al mismo, no permite, 
a nuestro !entender, una separa:ción etiopatogénica estricta de estos enfer
mos, con análoga sintomatología clínica. 

La intensi,dad de las lesiones cutáneas, así como sus secuelas, es va
riable, llegando sus consecuencias, desde la simple mácula pigmentaria 
hasta la mutilación con destrucción de huesos y cartílagos y esderosis de 
planos subcutáneos. Las formas más graves de hydroa, que conducen a 
mutilaciones como consecuencia de las graves alteraciones cutáneas y mu
cosas por que se exteriorizan, se agrupan bajo el nombre de Por/iría 
mutilante congénita. Esta variedad de porfirias congénitas son muy 
poco frecuentes y han sido magnfficamente estudiadas en España por CA y 

PRIETO', AZÚA Y B. LÓPEZ 60. Se presentan en la infancia y como el hydroa 
son familiares, atacando también de preferencia a los varones y con predi
lección en aquellos que trabajan en oficios que soportan una gran exposi
ción lumínica (campesinos, pastores, etc.). Constituyen las formas más ge
nuinas de porfirias cutáneas puras, ya que junto al cuadro cutáneo no han 
sido descritos concomitantemente síntomas relevantes abdominales o ner
viosos. La erupción se presenta en forma de brotes, precedidos por un 
período prodrómico que dura unas horas o unos días, con malestar general, 
dolor de cabeza y a vece,s fiebre, en ocasiones anorexia y prurito en las 
partes del cuerpo expuestas a la luz y generalmente este último, después 
de una insolación previa de mayor o menor duración, observando el mism~ 
enfermo una relación evidente entre sus molestias y la irradiación lumí
ni,ca, mitigándose aquéllas al protegerse de ésta. 

Después del período prodrómico, se presenta la erupción localizada 
en partes descubiertas en forma de enrojecimiento más o menos difuso y 
una serie de lesiones pápulovesiculosas y ampollosas, de contenido hemo
rrágico o purulento, que ocasionan prurito marcado. Al involucionar las 
mismas se forman costras y éstas dejan rCÍcatrices, inicialmente superficia-

.'" 
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les, para convertirse luego en más profundas a medida que aumenta la 
intensidad del brote lesional. Las ampollas surgen bruscamente y no existe 
en ellas el proceso de umbilicación, como sucede en el hydroa. Estas lesio
nes, que como hemos indicado aparecen exclusivamente en partes descu
biertas, son extraordinariamente intensas en las regiones acrales (de,dos, 
orejas, ~ariz) y es en ellas' donde se complican con ulceraciones cutáneas 

i persistentes que, infectadas secundariamente o no, dan lugar a pérdidas de 
substancia considerables y a la sustitución de la piel normal por una atrofia 
cicatricial marcada, acompañada de desplazamientos pigmentarios. En al
gunos casos se producen alteraciones ,esclerodermiformes muy acusadas de 
la piel, que alcanzan en alguna ocasión las regiones cutáneas protegidas 
por la luz (casos de GÜHNTER 20, R!OTHMAN 61, etc.). 

En el período de estado, el enfermo presenta una facies típica cada
vérica, como la denominan GAY AZÚA y B. LÓPEZ 60. Existe una mareada 
delimitación entre la piel de las partes descubiertas y la piel protegida por 
los vestidos, apreciándose en aquélla, una pigmentación difusa y todos los 
tipos de cicatriz., atrófica, hiperpigmentada, queloi,dea, con telangiectasias, 
-etcétera. El vello y pelo caen, apredándose numerosas zonas de alopecia 
cicatricial. Las. orejas y nariz, así como los dedos, presentan pérdidas de 
substancias a veces considerables. En los dedos se llega a graves alteracio
nes ungueales, anquilosis y mutilaciones completas de las falang.~s por 
reabsorción de las partes óseas. En las orejas existen reabsorciones par
ciales o totales del lóbulo, escotaduras y aplanamiento del trago, antitrago 
y helix. La nariz se presenta afilada y carcomida. La boca, debido a las 
cicatrices retráctiles que se forman, ofrece una considerable microstomÍa. 
En otras ocasiones existe, por el contrario, un aumento de la hendidura y 
<lificultad de oclusión. El cuadro es muy semejante al de los enfermos 
<le lupus avanzado o de algunos leprosos. La piel de estas regiones se ve 
sembrada de restos de ampollas, de fisuras, de costras, de atrofias cicatri
ciales y ulceraciones que dan a la misma y gracias a su polimorfismo, un 
carácter pe.culiar. 

SimÍ'lares alteraciones ocurren en mucosas. En los ojos, sobre todo, 
pueden presentarse notables trastornos consecutivos a la aparición de am
pollas conjuntivales, ectropión cicatricial, ulceraciones corneales, conjunti
vitis crónica, anestesia del bulbo, iritis, disminución de la percepción de 
los colores, a veces coloración rojiza de la esclerótica, ulceraciones de la 
misma, leucomas, úlceras corneales, pseudopterigión, madarosis, aumento 
de la presión intraocular, etc. 

En la boca, además de las retracciones de los labios, se presenta 
gingivitis, queilitis atrófica, zonas atróficas de punta de lengua, infecciones 
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de variados tipos y otras lesiones mucosas. Es muy frecuente en estos enfer
mos la coloración rojiza de los dientes (eritrodontia), incluso de los de' 
primera dentición, lo que habla en favor de una enfermedad congénita. En 
realida:d éste es un síntoma revelador de la impregnación de los tejidos por 
las porfirinas, impregnación tan masiva, que permite homologar esta afec
ción a la porfiria de ciertos animales (ocronosis) 5-9-.15-1.18-19-20 Y del 60 al 75., 

Sintomas asociados: Como síntomas asociados a las porfirias con
génitas se han citado la esplenomegalia, anemia clorótica, alteraciones. 
endocrinas variadas (acromegalia, bocio), en alguna ocasión eosinofilia" 
aumento de la velocidad de sedimentaóón globular y variadísimas displa
sias (aplasias órseas, alteraciones musculares, disostosis, cale ificaciones, 
persistencia del foramen oval, hipotricosis, hipertricosis, manchas pigmen
tarias, estado ictiosiforme de la piel, queiliti!'l glandular, altera,ciones 
cocleares, onicolisis, coiloniquias, hiperqueratosis subungueal), trastornos: 
psíquicos e intelectuales y otros variados síntomas 5-9-20-33-76. 

Pruebas de sensibilid.ad a !JOS AGENTES FISICOS: En el hydroa 
vacciniforme la sensibilidad cutánea a las diversas radiaciones es irregu
lar,estando en algunos casos aumentada, y siendo en otros subnormal. Fre
cuentemente la reacción de hipersensibilidad se presenta con la asociación 
de luz y trauma (lámpara de Kromayer), tampoco es uniform~ la distin
ción entre la sensibilidad de la piel a la luz con respecto a las regiones 
cubiertas y descubiertas. En ocasiones, sólo existe sensibilización a Jos ultra
violeta de corta longitud de onda 5. 

Con algunas excepciones, en la variedad mutilante, la sensibilidad 
para las radiaciones lumínicas sería casi selectiva para las bandas .de radia
ciones ultravioletas y las regiones cutáneas más sensibles serían las expues
tas habitualmente a la luz (partes descubiertas). Incluso en el caso de irra
diación experimental de zonas habitualmente no expuestas a la luz, las, 
lesiones aparecerían en regiones habitualmente expuestas (cara, antebrazos, 
etcétera) (GAY y colaboradores) 60. Excepcionalmente la s ~nsibilida:d está 
también aumentada para los infrarrojos (acción del calor) 5. 

Anatomía patológica: El cuadro histológico de las porfirias congé
nitas es naturalmente variable y depende de la importancia d~ las altera
ciones clínicas que presenta el caso analizado. Como característico del 
cuadro cutáneo del hydroa podemos citar la pequeña necrosis epidérmica, 
que al acompañarse de derrame seroso produce la lesión típica umbilicaL 

Por otro lado SCHREUS y CARRIÉ 2 consideran muy importante, que' 
en los casos de porfiria congénita existe una sorprendente delgadez de la 
capa córnea? una desaparición de las fibras elásticas y una gran pobreza 
capilar. Con respecto a los hallazgos necrópsicos, en los casos estudiados 



1 

Mayo 1952 ANALES DE MEDICINA Y CIRUelA 

:se aprecia una impregnación de casi todos los tejidos por las porfirinas, 
encontrándose éstas en los huesos, en donde a veces proctucen lesiones es
pondilósicas, o inhiben su crecimiento; en las vísceras, ya en su substancia 
fundamental, ya en el tejido conjuntivo de las mismas; en la piel, princi
palmente en el estrato papilar, pero también en el tejido celular subcutá
neo, en el Hquido de las ampollas, en glándulas sebáceas, etc. 

Junto a ello pueden hallarse asimismo discretas y variadas lesiones 
inespecíficas en varios órganos. 

Sintomatología: urinaria: Principalmente después de cada brote existe 
emisión de orina de color negruzco, que muchas veces ha sido notada por 
los padr.es del paciente desde la primera infancia, al igual que ocurre ·~on 
frecuencia en las porfirÍéls agudas. La emi'sión de orina colorea,da puede, ·en 
ocasiones, acompañarse de dolores fijos en la región lumbar, no irradiados 
y de escasa intensidad, dolores que se alivian con la emisión de esta orina:. 
Dicha sintomatológía urinaria es muy evidente en los casos graves de por-
firia mutilante y menos acentua,da en el hydroa. " 

El tipo de porfirinas halladas en la orina es, generalmente, el tipo I. 
Frecuentemente, sin embargo, se encuentran coproporfirina de tipo 1 y uro
porfirina de tipos 1 y IIl. Las cantidades de porfirina pueden ser muy ele
vadas, principalmente en las porfirinas mutilantes (20,50 rngrs. por 1.000). 

La exposición del enfermo a la luz solar, iría seguida, en algunos 
casos, de un aumento de la porfir~uria. Pareoería pues como si la porfiri
nuria fuese la consecuencia de la exposición a la luz, más bien que la causa 
de la hipersensibilidad a la misma (GAY y colaboradores) 60. Otros autores 
(CARRIÉ) 5 no hallan esta relación en los casos por eUos estudiados. 

VAN DEN BERGH Y GROTTEPASS 77 y con el calificativo de porfiria cró
nica, han publicado un típico caso de porfiria mutilante sin porfirinuria, 
pero con elevada tasa de porfirinas en el suero. En algunos casos, la eli
minación de porfirinas es intermitente. 

Con esta denominación se comprende un grupo sindrómico también 
dependiente de una alteración metabólica de las porfirinas, seguramente el 
menos conocido y peor individualizado dentro del grupo de las porfirias. 
Este grupo se caracterizaría por la existencia de lesiones cutáneas variadas 
que en algunos casos se asocian a la sintomatología abdominal, nerviosa y 
psíquica propia de las porfirias agudas, por la relativa benignidad de amhos 
grupos de síntomas, por su aparición en la edad adulta y, finalmente, por 
la excreción continua o intermitente de porfirinas de los grupos 1 y IIl, así 
como en algunos casos de porfobilinógeno. 

Según GÜHNTER 2'0 la sintomatología cutánea sería análoga o muy 
pareóda a la del hydroa congénito, con la diferencia de que las altera-
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ciones son menos intensas. Los cuadros clínicos se caracterizarían por lige
ros brotes cutáneos constituí dos por enrojeicimiento de partes descuhiertas, 
seguidos de unas cuantas vesículas, asociadas o no, a ligera conjuntivitis. 
Estas lesiones desaparecerían rápidamente sin dejar secuelas, o con cicatrices 
apenas visibles. Este grupo de podirías, aislado primeramente por GünN
TER 20 representa una curiosa nota histórica dentro de la dermatología, ya 
que en trabajos posteriores a aquél que le sirvió para crear este grupo, 
el mismo GÜHNTER abandoIl'Ó este concepto rechazándolo como agrupación 
dentro de las porfirias. A pesar de ello han ido publicándose casos con esta 
denominación y a partir de ROTH 71, son numerosos los enfermos clasifica
dos como porfíricos crónicos. Incluso bajo esta denominación se han des
crito casos muy graves o mal determinados (formas esclerodermiformes 
de KREIBICH 7\ gangrenosa de KONiGSTEN y HES 79 en un niño luético, 
etcétera, etcétera. Así, pues, vemos que es dentro de este grupo de porfirias 
donde existe una más notable desorientación y nueva prueba d~ ello es 
que conociendo sus características clínicas y biológicas podremos asignar 
a las mismas casos clínicos publicados con distintas denominaciones. Es, 
pues, nuestro propósito estudiar 'las porfirias con características intermedia
rias, basándonos en la bibliografía que hemos podido recoger y que por 
otra parte no pretendemos que pueda ser considerada como completa, y en 
las observaciones clínicas que hemos tenido ocasión de estudiar. 

Han contribuído notablemente al estudio de este tipo de porfirias, 
entre otros, los siguientes autores: GÜHNTER 20, WALDENSTROM17

, URBACH 6, 

PERUTZ 80, GOTTRON Y ELLINGER 8\ CERUTTI \ RADAELI 82, TURNER Y OBER
MAYER 1\ SZDODORAY y SÜMEGI 8

, BORDA 19, KUSKE 83 Y BRUNSTING Y 
MASSON 21. 

Sintomatología: En este grupo deberán incluirse, en primer lugar, 
las numerosas observaciones clínicas de casos de hydroa vaciniforme de 
aparición más o menos tardía, con síntomas muy atenuados y con cicatrices 
apenas visibles. Ej-emplos de ello son los casos de URRACH y BLOCII 6, 

GÜHNTER 20, W A TSON 13, MULLER 84 y otros. 
En segundo lugar podrían incluirse también entre las mismas, las 

observaciones clínicas que BORDA 19 designa con el nombre de por/irías 
ampollares y erosivas del adulto, en una monografía publicada en 1946. 
Casos de sintomatologí,a análogas a la descrita por BORDA, habían sido 
ya publicados con anterioridad por GOTTRON y ELLINGER 81, CERUTTI 4 

(3 casos), TURNER y OBERMAYER 15, SZDODORAY Y SÜMEGI 8 (12 casos) y 
BARNEs 86 (6 casos). Posteriormente han sido comunicados otros por Kus
KE 86, CORDERO 86, CASTEX y colaboradores 87, BRUNSTING y MASSON 21 Y 
BORDA y CAMPINS 19. 
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El cuadro clínico, sobre el que ha insistido últimamente BORDA, se 
caracteriza por la siguiente sintomatología: 

Aparición de ampollas de variados tamaños, en partes descubiertas 
(dorso de manos, cuello, antebrazos, etc.), de contenido seroso o serohemo
rrágico, desencadenado por la exposición al sol y por !¡()s traumatismos 
FISICOS y MECANICOS, a veces mínimos (caso de GOTTRON 81 con am
pollas aparecidas después de un viaje en coche descubierto, ~aso de CE
RUTTI \ desencadenadas por el calor de un horno, pero principalmente 
después de pequeños golpes. 

Estas ampollas curan con máculas pigmentarias, no dejando nunca 
cicatriz, cosa qué las distingue de la porfiria congénita. 

En ocasiones se presentan complicaciones piodérmicas de diversos 
tipos que agravan el cuadro y hacen más rebelde la curación del proceso. 
A veces el síntoma dominante es la erosión secundaria a la ruptura de 
estas ampollas o aún directamente condicionadas por los roces. En ocasio
nes esta vulnerabilidad es tan pronunciada que la más ligera fricción basta 
para provocar una erosión o ampolla (signo de Nikolsky positivo). 

A diferencia de la epidermolisis ampollosa congénita, esta alteración 
cutánea está limita:da a las partes descubiertas, no existiendo en pies, rodi
llas, dorso, etc., como ocurre en aquélla. 

Además de las máculas cicatriciales, pueden quedar como restos de 
la involución de las lesiones, granos de milium, principalmente manifes
tados en el dorso de las manos. 

A consecuencia de la movilización de los mecanismos de defensa de 
la piel contra las mdiaciones actínicas, se va desarrollando con el tiempo 
o incluso puede preceder a las ampollas, una pigmentación obscura, difusa, 
localizada en las partes descubiertas, en ocasiones unida a la formación 
d~ efélides profusas. En otros casos adopta un llamativo tinte bermellón o 
marrón bronceado, que da a la piel de estos enfermos un aspecto caracte
rístico. La pigmentación, en el caso de GOTTRON y ELLlNGER 81 se extendía 
al dorso, después de un haño de sol. Junto a la pigmentación existe, en 
algunos casos, el tercer síntoma característico, constituído por hipertricosis 
marcada, que puede ser incluso de partes descubiertas (caso de TVRNER 15), 
pero que generalmente se limita al desarrollo exagerado del vello de Ir 
cara y los anteriores. 

En algún caso el cabello ini,cialmente rubio puede obscurecerse (ca
sos de TURNER y OBERMAYER 1\ de BORDA 19). 

En resumen, las características de este síndrome serían: (l) vulnera
bilidad de la piel a estímulos físicos o lumínicos; b) pigmentación, y c) hi
pertricosis. 
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Este cuadro, en realidrud, como vamos a ver en seguida, no constituye 
un síndrome peculiar y propio de las porfirias, sino solamente representa 
la asociación ocasional, en un mismo enfe rmo, de varios síntomas caracte
rísticos de este tipo de afecc iones . Así vemos que existen publica·ciones de 
porfirias manifes tadas exclusivamente o durante largo ti empo por pigmen
taciones difusas o en placas., otras por hipertricosis junto a pigmentaciones 
o incluso aisladas (casos de MULLER 8 \ \ VE ISS S8 , BORDA 19, W ,<\I,DEN
STROM 1 7 Y BODE 3 7. 

Frecuentes son también los pa·cientes porfíricos que solamente pre-

Fi g . l. - Ob servación núme ro 1 

Cicatrice s acrómica s en la nuca rodeadas de un 
hal o pigmentario muy ace ntuado en amba s caras la 
terale s de la reg ión , sec uelas de ant iguas lesiones 
ve siculosas. 

sentan la vulnerabilidad de la piel a los traumas físicos y lumínicos, sin 
pigmentaciones acusadas (GÓMEZ ORI3ANEJ A 2\ WISE y LA UTMAN 89 y otros) . 

El enfermo cuya histori a r -.'wmimos a continuación corresponde pre
cisamente a es te último cuadro clínico: 

Observación 11. 0 1 (4·V1·51). 
F icha Policlínica núm . 1.026, fotogra fí a núm. 7.025. 
R. L. P., varón , 37 aíi·os. Sin otros antecedentes de interés que el se r un gra ll bebc'b r 

de vino y li coree; . Ha padecido chan cros blandos en dos ocasiones. En septiembre de 1930, 

• 
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e.tando ocupado en la siega' de arroz en Tortosa, nota la aparic ión de pequeñas ampoll as en la 
fren te , a lgunas de las cuales se tran sforman en cos tras adhere ntes qu e tardan unos 10·12 días 
en curar y que tvo lucionan en forma de brotes subintran tes. P oco después nota la apari ción 
de les iones semeja nt es en dorso de ambas manos y e,l la nuca. Estas lC8iones desaparec ie ron 
en invierno. A últimos de enero brota n las les iones de una manera e:\clusiva e n dorso de 
ambas manos, apareciendo entonces s iempre después de un pequeño trallmati . mo y preS2n· 
tándose en forma de erosion es. UnJ rozadura leve basta pa ra desprender parte de la epid ~r· 
mis, quedando una superfi cie denudada que cica tr iza en 10·15 días. Esta vulnerabilidad es 
tan acusada que el paciente pu ede, en ocas ion e., provocarse las lesiones con la simple frota. 
ción de las manos. Desde ene ro pasado (951) persiste la aparición de le3 ion es . Según el en· 
ftrmo, durant e este ti empo la orin a emitid a tiene una colorac ión peculiar " rojo cereza". 

No exi sten alteraciones del est3do ge nera l, especialme nte por parte de l apa rato di ¡(est ivo. 
A la exploración se aprecia un a pigmentación normal de par tes descubierta,. F.n b cara 

Fi g . 2. - Observación número 

Lesiones acrómicas superficiale s, algunas con lige ra de
pres ió n, visible s en toda la frente . 

algunas telangiec tasias distribuídas de una forma difusa y con mucha atención puede verse un 
ligerísimo erit-ema de fondo. En la frente se obs'-'rvan diez o doce manchas hipocrómi cas de 
tamaño lenti cular, algunas de e llas li geram ente atróficas. Análogas alteracione. se aprecian fOn 
la nuca. El vello y pelo son de conformación y aspecto normal. 

La piel del tron co es norm al y sin les iones , igualmente los brazos y an teb ral0S. En la s 
man06 y en el dorso de las mismas se aprec ian varios tipos de lesiones correspond ientes a 
diversos estadios evolutivos de un mismo pr,oceso (erosiones y diversos grados de repa rac ión de 
las mismas). Estas lesiones consisten en manchas eritematosas de color resado, de tamaño IIU ' 

mular, lesiones eritematocostrosas, redondeadas y con oostras melicéricas poco cxudativas y 
erosion es de con tornos regulares, redondeadas, con exudación pu rulenta y, finalmente, mancbas 
pigmentarias también de la mi sma morfolog ía , de color ma rrón oscuro, con pi el li gerám ente 
atrófica en algun as de ellas. Una mácula cicatri cia l de aspecto análogo a las les iones {¡ltima· 
mente descritas se encuentra en el don:o del pi e izqu ierdo. Los anejos cutáneos en extremi· 
dades son normales. 

Sistema linfático: Se aprecia poliad enopatía casi genera lizada, mayormente ¡'Gusada en 
las axilas. 
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M ucosas: La punt a de la lengu a aparece roja , lisa y depapilada. 

Aparalos circulatorio y respiratorio: Normales. El informe de digestogía indica que en la 
actualidad no exi sten transtornos digestivos apreciables. Igualmente e-l informe de neurología 
acusa normalidad absoluta. 

GénitourinLlrio, locomotor y órganos de los sent ido~: Asimismo también normales. Datos de 
Laboratorio: Serología lues: negat iva . Velocidad sedimentación globular, 1·3 mm. Indice de 
Katz, 1,25; Proteínas totales, 60 ; Serinas, 51 grs. %; Globulin as, 9 grs. %; Coeficiente SIC , 
5,6; Coeficiente GIS, 0,17 ; Welt mann, 7,5; Takata·Ara, negativo; Bilirrubinemia , reacción in · 
directa, 0,0025 grs. % ; 0,5 unidades van den Bergh ; Urea, 0,35 grs. %; Glicemi a, 1 gr. %; 
Colesterina, 2 , 1 ~ grs. %; Urobilin a, sales hi liares, pi gmentos, albúmina y glucosa en ori n:! : 
negativos. 

Fig. 3. - Observaci6n número 

A specto típico de la s le s ione s cu tánea s de las manos en un porfí
rico crónico. S e apre c ian m ác ula s pigrrrentarias con ce ntro acr6mico, 
res iduo de anti g ua s ampona s y le sione s c icatriciales irre gu lar es pro
vocadas ¡por la especial susceptibilidad de es to s enfermos frente a 
los traumati smos. 

El hemograma da los s iguientes result ados: Hematíes, 4.456.000; Leucoci tos, 11.600 : He. 
moglobina, 95 % ; Valor globular, 1 ; Plaquetas, 225.000. La fórmula leucoci taria : E08inófilos. 2; 
Basófilos, O; Formas jóvenes, 3; Segmentados, 52 ; Linfocitos, 42 ; Monocitos, 1. . 

El sedimento urinario es normal. 
En la orina se encontraron porfirinús en cantidades patológicas. Por

f obilinógeno negativo. 

En resumen se trata de un enfermo alcohólico que después de una 
temporada de trabajo en el campo nota la aparición de lesiones amporro~as 
en partes descubiertas, de aparición espontánea inicialmente y que después 
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presenta una vulnerabilidad extraordinaria de la piel de las manos. Se 
hallaron porfirinas urinarias en abundancia. 

Por otro lardo, también vemos que esta sintomatología cutánea puede 
asociarse con fenómenos de tipo nervioso y abdominal, análogos a los de 
las porfirias agudas. Buen ejemplo de ello lo tenemos en los casos publi
cados por el mismo BORDA 19 (caso núm. IU) en una enferma que des
arrolló un episodio agudo de porfiria nerviosa seguida por un parquinso
nismo residual, el de KUSKE,s,:> que publica la historia de un paciente, en 
la que además de claros transtornos nerviosos presentaba un abdomen que 
era un verdadero "campo de batalla" por las múltiples intervenciones prac
ticadas en ocasión de diagnósticos erróneos de su afección (apendicitis, 
colecistitis, cáncer, etc.), el de TA YLOR y colaboradores 90 y el de BRUN
STING y MASSON 2\ el de BODE 37 Y el de BERG 30. Pero es que además exis
ten formas de transición entre el hydroa de aparición tardía y la sintoma
tología anteriormente citada, lo que explica el calificativo genérico de 
hydroa tarda o porfiria cutánea: tarda que dieron a los pacientes con la 
sintomatología antes descrita SZODORAY y SÜMEGI 8 y WALDENSTROM 11. 

Un ejemplo d~ estos casos mixtos es la siguiente historia ciínica: 

Observación núm. n. Ficha Policlínica núm. 196. Histología núm. 1.405. Fotografía núme· 
ro 37.551 (l7.IV·50). 

L. A. B., varón, de 29 años, albañil. Sin antecedentes patológicos de interés. No existe 
consanguinidad entre los padres. Esposa sana. Una hija sordomuda. Entre sus al'lt~cedente.s 
personales destaca el he'cho de que desde hace unos años ingiere cantidades considerables tIe 
alcohol en forma de vinos y licores (un litro y medio de vino ¡rl día y varias copas de licor), 

Trabaja expuesto al sol la mayor parte de los días. Desde hace unos ,meses tiene poco 
apetito. 

Su enfermedad actual comienza hace lB meses con la aparición de ampollas de tamaño 
variable, entre una cabeza de alfiler y un garbanzo, que brotan sin síntomas suhjetivos de 
ninguna clase. Inicialmente se presentaron en las manos y más tarde en la cara, principalmente 
en la región frontal. Fué tratado en un Centro Hospitalario de Madrid con 1Iiversas curas 'tó' 
picas y tratamiento interno en forma de inyecciones durante tres semanas, mejorando ligera. 
mente sus lesiones. 

Al reanudar el trabajo de albañil y al exponerse nuevamente al sol con mayor intensidad, 
reaparecen prontamente las lesiones cutáneas en forma de ampollas y costras en la cara, dorso 
de las manos y antebrazos. Desde entonces ha venido medicándose con numerosacs vitaminas, ex. 
Úáctos hepáticos y curas tópicas antisépticas, sin resu'ltados apreciables. Las ampollas han 
continuado, brotando ininterrumpidamente, tanto de una manera espontánea y sin ir precedidas 
de prurito, como también en las manos, como consecuencia de pequeños traumatismos, freo 
cuentes en su oficio. Después de un golpe o rozadura aparecen casi sistemáticamente ampollas 
de variados tamaños (generalmente como una avellana), o erosiones superficiales que se cicatrizan 
en pocos días. 

Desde hace unos dos meses y con intermitencias irregular,es nota el enfermo dolores en la 
regiójl epigástriCa y umbilical, en ocasiones muy acentuados y difusos por ,todo el abdomen. 
Se presentan a veces después de las comidas, otras por la noche. La duración de los mismos 
es variable (a veces sólo dura un cuarto de hora. en otras ocasiones dura toda la noche). No se 
alivian con los alcalinos y sí nota alguna mej¿ría con la oompresión manual y con las infu. 
siones calientes. Algunas veces el dolor se propaga a hipocondrio izquierdo y en determinados 
momentos es sumamente violento. Desde que oomenzó la afección cutánea ha notado el en· 
fermo que, con un ritmo irregular, pero bastante frecuentemente (cada dos o tres días) emite 
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orina de color muy oscuro (de color de sangre o vino tinto), según el enfermo. A veces las 
últimas gotas emitidas tienen un color lechoso. 

A la exploración se observa que la piel de la cara presenta un aspecto abigarrado por la 
mezcla de numerosas lesiones de varios tipos: a) Pigmentación difusa de la cara de color mo· 
reno oscuro y manchas pigmentarias del tipo efélides, abundantes principalmente en dorso de 
la nariz y regiones maseterinas, pero existentes en forma diseminada por toda la cara. b) J.e
sionJe1s cicatrVciales minúsculas del tamaño de una punta o una cabeza de alfiler, muy numero
sas, distribuÍda~ por toda la cara, pero más acusadas en regiones malar y temporal y sobre ~()do 
en cola de cdas. Estas lesiones originan depresiones puntiformes que confieren a la pit'l de la 
cara un aspecto picoteado o apolillado. e) Máculas cicatriciales algo mayores que las Jesiones 
anteriores, aplanadas, muy superficiales, de color ligeramente nacarado en su centro e hiperpig. 
mentadas en sus bordes, de forma irregular (estrelladas, redondeadas, etc.); y d) Costras de 
dos tipos, unas puntiformes y engastadas en una depresión crateriforme y otras mayores debajo 
de las cuales no se aprecia ninguna depresión. 

Según el enfermo, las costras de mayor tamaño son' restos de lesiones francamente ampo
llosas que anteriormente ha padecido. Estas lesiones ampollosas han sido en ocasiones muy 
manifiestas, sobre Itodo en ambos pabellones auriculares. 

El triángulo correspondiente al escote, así como el cuello, se presenta muy pigmentado y 
enrojecido. 

El vello de la cara es abundante, aunque el enfermo no ha observado si ha habido un 
aumento del mismo en estos últimos melles. ' 

En el tercio inferior de ambos brazos, los dos antebrazos y el dorso de ambas man:Js, 
se aprecian abundantes máculas cicatriciales, muy pigmentadas, de color violáceo o marrón 
oscuro, en su mayoría redondeadas y de tamaños variables entre una moneda y un guisante, 
confluentes en algunos ,puntos, principalmente en dorso de las manos. Estas lesiones, según el 
enfermo, son x:estosde ampollas anteriormente aparecidas. El signo de Nikolsky es positivo {"n 
dorso de las manos. 

La piel de tronco y extremidades inferiores es completamente normal. 
Las uñas no presentan alteraciones de interés. 

Linfático superficial: En ángulo maxilar izquierdo se aprecia adenopatía del tamaño de 
una avellana, blanda y rodadera. Adenopatía preauricular izquierda del tamaño de un guisante. 
Resto de ganglios linfáticos, normaL 

Aparato respiratorio: Normal. Aparato circulatorio: Normal. Aparato digestivo: No pre. 
senta alteraciones clínicas objetivas ni lesiones radiológicas gastroduodenales ni intestinal~s. 
La:s molestias que aqueja el enfermo pueden considerarse como puramente funcionales: recomien. 
da el uso de antiespasmódicos. Génitourinario: En repetidas_ ocasiones emisión de orina de 
color rojizo-oscuro. Orgánicamente normal. S_ nervioso: Anisocorria. Buena reacción a la luz 
y acomodación. Crane-a·les normales. Reflejos tendinosos abolidos en extremidades superiores, 
conservados en inferiores, excepto aquiliano izquierdo. Cutáneo-abdominales abolidos_ Crem¡¡s
terinos conservados. Sensibilidades, coordinación y estática, normales. Locomotor: Sin transtor
nos aparentes. Fondo de ojo: Normal 

Biopsia núm. 1.405 - La biopsia ha recaído sobI'e una ampolla tensa del dorso de la mano 
izquierda de 5 milímetros de diámetro. El techo de la ampolla está constituído por la totalidad 
de la epidermis despegada, en la cual no se observan otras alteraciones que la distensión de 
la misma por el líquido de la ampolla. 

Dicha epidermis despegada al continuarse por los bordes de la ampolla con la epidermis de 
revestimiento, mantiene su normalidad y sólo puede notarse una discreta hiperqueratosis (!on 
hipergranulosis, mínima exocitosis nomo nuclear y un desdibujamiento de la empalizada de la 
capa basal, sin alteraciones cromáticas ni protoplásmicas de sus células constitutivas. 

El suelo de la ampolla está constituí do por las papHas dérmicas, que conservan su forma 
y tamaño normales. Coexiste edema y dilatación vascular y en un punto del cuerpo papilar y 
en toda la altura del corión se encuentran infiltrados de topografía estrictamente perivascular, 
relativamente importantes, en manguito y constituÍdos únicamente por células mon:Jnuclead:¡s 
linfocitoides. 

Donde se observa el edema y en la vecindad de los infiltrados, las fibras elásticas están 
rotas y sus trozos irregularmente agrupados y distribuÍdos. 
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La dermis que rodea la ampolla, de aspecto sano. 
El contenido de la ampolla es puramente seroso, con muy escasas' células mononucleadas y 

aun menor número de leucocitos. 

Datos de Laboratorio: Sangre: Serología lúes: Negativa. Velocidad sediment1!ción gl()o 
bular: A la hora, 7 mm.; a las 2 horas, 16 mino Indice de Katz, 7,5. Weltmann, 6. Takat~Ara, 
00001113. Urea, 0,35 grs. % Hematíes, 3.636.000. Leucocitos, 6.800. Fórmula leucocitaria: Eosi
nófilos, 6; Basófilos, 1; Formas jóvenes, 1; Bastones, 1; Segmentados, 63; Linfocitos, 24; Mo
nocitos, 4. Proteínas totales, 57; Serinas, 48 grs. %; Globulinas; 9; Coeficiente SIG, 5,3; Coefi
ciente GIS, 0,18. Hemoglobina, 90 %. Valor globular, 1,20. Van Slyke: Orina por minuto, 
0,9 ce. Urea en orina, 14 grs. Urea en sangre, 0,49 grs. Limpieza de, orina, 27 ce. 

Orina: Albúmina, glucosa, pigmentos, urobilina y sales: Negativos. Cloruros, 14 grs. %. 
Porfobilinógeno: Negativo. Sedimento urinario: Abundantes células epiteliales de descamación. 
Algún crista:! de sulfato y oxalato de calcio. 

Porfír;~ws en Ia.TÍnaJ: Se han practicado determinaciones seriadas durante casi' un año. Una 
de dichas determinaciones da el 'siguiente resultado: Coproporfirina, 99 gammas por mil. Uro
porfirina, 1,9 miligramos por mil. 

En una ocasión se practicó el examen de porfirinas antes y después de la exposición a 10 
minutos de rayos ultravioleta (área de 80 cms. cuadrados). El resultado fué el siguiente: Antes 
de la ,expo.,ición, 4 mgrs. de porfirinas, totales. A las 24 horas, 16 mgrs. de porfirinas totales 
(por mi!). 

Las determinaciones en el transcurso del año que este enfermo ha e"tado en obse'rvación, 
acusan una disminución notable de la uroporfirina urinaria correspondiendo con los períodos de 
mejoría de sú afección cutánea. 

La>s pruebas de sensibilidad a la luz no demuestran ninguna especial sensibilidad a distintas 
longitudes de onda ( Dr. GuIX MELCIOR). El ,examen endocrino no demostró ninguna alteración' 
especial (Metabolismo basal + 12 %). 'No existían parásitos intestinales en las hece;:.. La resisten· 
cia capilar en antebrazos era de 180 mm. de Hg. Después de su ingreso en el Servicio y en el 
transcurso del año en que ha estado sometido a observación una vez dado de alta, han apare
cido en múltiples ocasiones en d dorso de las manos, lesiones ampollosas de tamaños variados 
(de un guisante a una avellana) y de contenido seroso. También aparecieron las lesiones cos
trosas de la cara. Todas ellas se impetiginizar,on en ocasiones. Tratado con cura tóp;ca antisép
tica y terapéutica interna a base de extracto hepático con ácido fólico, ácido nicotínico, ácido 
fosfórico, calcio y ácido pantoténico, así como con dieta aporfirinúrica y de protección hepát¡~a 
y como es natural, supresión absoluta del alcohol, mejoran notablemente las lesiones, dándo3e 
de alta al enfermo completamente curado, persistiendo únicamente una ligera tendencia a la 
erosión de la piel de las manos después de pequeños traumatismos. En la primavera actual 
ha tenido un nu'evo brote de lesiones ,ampollosas de cara y mano" aunque evidentemente, mucho 
más discreto que los que motivaron su ingreso. Se han repetido 'también en varias ocasiones las 
crisis álgicas abdominales. 

El examen de porfirinas en la orina de su hija sordomuda, dió un resultado negativo_ 

Comentario. - Este enfermo presenta características intermediarias 
entre el hydroa y el cuadro descrito anteriormente. En efecto, al Jado de 
las típicas y características lesiones ampollosas desencadenadas por los 
traumas mínimos y por la luz (en este caso con signo de Nikolsky positivo), 
y la pigmentación difusa de partes desoubiertas, nos encontramos con otro 
tipo de lesiones vesiculosas o ampollosas de evolución necrótica y que dejan 
cicatrices, mínimas si se quiere, pero cicatrices al fin y que pueden homo
logarse perfectamente a la del hydroa. En este enfermo hallamos también 
sintomatología neurológica, muy atenuada, y claros síntomas abdominales 
en forma de cólicos dolorosos, de duración variable. 
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Casos muy parecidos a este ,enfermo han sido publicados entre otros 
por URBACH y BLocH \ uno de ellos (caso núm. Il) con marcada sintoma
tología abdominal y de vejiga urinaria; por RADAELI 82; por BODE 37, Y 
por HERNANDO 120. 

Entre estas porfirías con sintomatología intermediaria cutáneo-visce
ral, deberíamos incluir también algunos casos exteriorizados por episodios 
de desensibilización lumínica aguda. Los fenómenos cutáneos en tales casos 
consisten, por lo general, en erupciones limitadas a las regiones habitual
mente des{;ubiertas o incluso a las irradiadas de una forma accidental, ex
cepcionalmente extendidas a piel de otras regiones y mucosas (easo THO

MAS 91), con gran aparato sintomatológico, de tipo eritematoso, eritemato 
vesiculoso, eritemato ampolloso, o incluso en forma de placas r{.cardando 
el edema angioneurótico. La intensidad de tales lesiones corre parejas, ha
bitualmente, con la duración de la insolación. En ocasiones se acompañan 
de síntomas generales importantes (fiebre, malestar general, cefaleas). En 
otros casos sólo exisí,en las molestias que dimanan del edel'na regional que 
ocaSIOnan. 

La prueba de que estos episodios agudos representan en ocasiones 
las manifestaciones de una porfiria hasta entonces latente, la tenemos en 
d ejemplo siguiente: 

Observación núm. In. 
Ficha Policlínica núm. 6.242. Biopsia núm, 1.272. Fotografía núm. 3.677 (17 -nI ·50), 
F. 1. P., 28 años, varón. Sin antecedentes familiares ni fisioló,gicos anormales, Cuenta que 

a los 24 años y' mientras prestaba el Servicio militar, aparece erupción localizada a patt~s 
descubiertas (manos, antebrazos, cara y pequeña zona del tercio inferior de las piernas que 
dejaba al descubierto 10s pantalones del uniforme. Según el enfermo, la erupción cutánea fué 
consecutiva a la ingestión de pescado en malas condiciones (al parecer hubo 35 casos análogos 
en el cuartel). Esta erupción se caracterizaba por hinchazón, enrojecimiento y prurito de las 
partes afectas. Con el tratamiento administrado mejora la erupción, sobre todo en lo que se 
refiere a los brazos y piernas. La erupción persiste durante más tiempo en la cara, y a los 
8 Ó 10 días de iniciado el cuadro aparecen granos en ambas mejillas, nuca y c~ello. Estos 
granos, que dejan salir abundante pus a la expresión, fueron diagnosticados de acné conglobata 
y tratados dur,mte seis meses con diversas curas -tópicas y abundante tratamiento interno (yo· 
duros, sulfamidrus, foliculina, etc.), curando totalmente después de ,este tiempo. Una de las 
terapéuticas aplicadas para este proceso fué la irradiación con ultravioleta. A~ parecer, estas 
irradiaciones dier,on lugar a un acentuado eritema y descamación de la piel. Las exposiciones 
llegaron a una duración de doce minutos. Una vez curado el proceso, le fué recomendado que 
'evitara en lo posible la luz solar. 

EnfermelAad actuo¡l. - Hace unos dos años nota el paciente astenia, anorexia, malestar ge
neral y coloración amarillenta de Ja piel. Visitado por un facultativo es diagnosticado de hepa
titis y gastritis.' Tratado con extractos hepáticos, colerético·s, colagogos, calcio, etc., cura a las 
pocas semanas. Pasó un año sin transtornos de ninguna clase y al cabo de este tiempo se re
pite el cuadro sintomático anteriormente descrito, aunque con la coloración de la piel menos 
amarilla y con sensación nauseosa frecuente y, siendo diagnosticado de ictericia catarral, se 
trata con régimen, glucosa, extractos hepáticos, urotropina, etc., curando al cabo de poco tiempo. 

En julio de 1949 nota astenia, anorexia y dolor difuso en ambos hipocondrios, así ::omo 
ligera febrícula. El dolor, en ocasiones muy acentuado, persiste durante varios días y debido a 
ello se le practica exploración radiológica del aparato digestivo. Después de la misma y con el 
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diagnóstico de gastriti s, se trata con vacuna co libacilar, remitiendo la sintomatología en pocos 
días. 

Tanto durante el episodio di gestivo di agnosti cado de gastntI :5 como en 105 subsiguientes 
transtornos abdominales, el enfermo notó que la orina emitida tenía coloración rojiza, hasta 
e l punto de que en algunas ocasiones llegaba a adquirir el color de café. Esta si ntomato l o~ía 
urinaria persistía e incluso se presentó más acentuada en el curso del cuadro diagnosticado (Je 
gastritis . 

A los pocos días del último t ranstorno digestivo aparecen les iones eri tematoco5trosas en 
región perioral, por lo que consulta a un dermatólogo que le receta vi taminas A, e, P y ex· 
t ract05 hepáticos. El mismo día que ini ció el tratamiento indi cado el enfermo fué a la playa, 
donde estuvo unas dos horas expuesto al sol. Al día siguiente aparece intensísima erupción ~ m· 
pollosa localizada en cara, brazos, antebrazos y espalda. Visitado por un facultativo y después 
de recuen to leucocitario y examen citológico de líquido de ampollas, es tratado con terapéu· 

Microfotografía correspond ient E' a la biop5ia X. V . núm. 1.405 
que re cayó sob re una ampolla t en sa del dorso de la mano i z
quierd a. del enfermo de la observación 2. 

Ampolla subep id érmica. de co ntenido seno-fibrinoso, cuyo t echo 
está constituido por la totalid ad de la epidermi s . y base integrad a 
por la s papilas dérmicas puestas al de scubierto por e l arranca 
mi ento epidérm ico . 

Sin alte raciones ep ite liale s. 
Conges tió n y edema, muy notables. 
A ni ve l del cuerpo papilar se aprecia n, además, al guno s infil

trados perivascu lares. 

ti ca tópi ca y medi cación general, mejora nd o el enfermo lentamente, pero ue5de entonces nota 
'l a aparioión espontánea de lesiones ampoll osas en dorso de las manos y cara, as í como t:n 
am bos an tebrazos. Por esta causa ha efectuado var ios tratami entos sin resultados ap reciabk5. 

Estado actual: Se trata de un enfermo de hábit/) as téni co, uien nutrido . muy nervi o<;o, 
temperamento coopera tivo y buen desa rrollo fí sico. En la cara, espalda y ambos brazos se 
aprecian numerosas efélides, la piel en genera l está ligeramente hi perpi gmentada y en la cara 
'a dop ta una tona lidad ligeramente cobr iza. 

En ambas mejillas y en la porc ión super ior de las caras laterales del cuello se apreci3n 
IUbundante cica t ri ces deprimida , restos del ptOceso supurado mencionado en la h is toria clí . 
11ica. En la espalda y ambos brazos y antebrazos se observan les iones cica tri ciales, la mayor 
'Parte de forma redondeada y de un tamaño \" ar i ~ bl e entre una cabeza de alfi ler y un gui sante, 
con piel li geramente atrófica y ac rómica . En ambos an tebrazos y mayormente acusadas en 
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'Codos y en algunos puntos confluentes, lesiones residuales, según el enfermo, de lesione& ampo
'llosas previas. Algunas de ellas se hallan recubiertas por costra& melicéricas poco adherent~s. 
tEn borde cubital de mano derecha se observa una pequeña ampolla, de forma redondeada, 
~ensa, de unos milímetros de diámetro y con contenido líquido incoloro. En el dorso de ambas 
manos se aprecian algunos grano& de milium. 

En cara y región perioral se a precian alguna:s leoiones maculosas parecidas a Las de Jo. 
lantebrazos y recubiertas, algunas de ellas, por costras melicérica&. 

El signo de Nikolsky es negativo. Las mucosas no presentan alteraciones especiales. El 
'Vello y pelo .son normales en abundancia y conformación. No exi&ten adenopatías palpables. 

A]J'a!T'lltos respiratorio y circulatorio': Normales. El informe de diges.voJogÍa nos indica que 
d" enfermo no presenta ningún transtomo hepático ni gastrointestinal demostrable actualmente. 

La dentadura no presenta caries apreciables. En los incisivos &uperiores existen discretos 
'Veteados arciformes de color marrón. 

Aparatos gén.~;() urinario y sistemas nervioso y locomotor: Normales. No existen tranotor-
1Il0S en órganos de 10& sentidos. 

HistopatologÍa: Biopsia de una ampolla del dorso de la mano. La ampolla se halla en 
fase de regeneración epetilizándose en su pared profunda. Parece &er debida a arrancamiento 
epidérmico. E.l epitelio que la recubre, así como el que sur,ge en su base, no presenta altera
ciones morfológicas celulares. Su contenido e& fibrinoide, con escasas células y linucleadas y 
mononucleadas. Existe un ligero edema por bajo de la ampolla y en el cuerpo papilar y corion 
superficial de la piel que la rodea. El tejido e\<Ístico está disminuído y muy fragmentado. Las 
bandas colágenas han perdido, muchas de ellas, su fibrilación normal y apetencias tintóreas 
corrientes, pre&entándose como haces rualinizados que toman con menor intensidad sus colo
rantes propios. Existe asimismo una capiJaritis en el cuerpo papilar. Los capilares proliferJn 
en su endotelio, y se rodean de un manguito infiltrativo mononuclear y ,Hnfocitario, no muy in· 
tenso, pero bien aparente. Los filetes nerviosos superficiales mue&tran francas alteraciones t-S

clerosas endoneurales, con disminución del número de axones que deberían contener. 

Exámenes de Laboratorio: Serología lues: Negativa; Velocidad de sedimentación gle,bu
lar, 5-U; Katz, 5,5; Formol y lactogelificación, negativas en suero y plasma. Proteína& tota
J;es, 57; Serinas, 36; GlobulinM, 21; Coeficiente SIC, 1,7; Coeficiente GIS, 0,55; Weltmann, 4; 
Viscosidad suero, 1,73; Takata: negativo. Volumen globular, "40; Cadmiorreacción: negativa; 
Curva de glucemia, normal; Hematíes, 3.592.000; Leucocitos, U.OOO. Fórmula leucocitaria: 
Eos., 10; Basof., 2; Bast., 6; Formas jóvenes, 3; Segmentados, 48; Linfo., 33; Monocitos, 4; 
Hb., 90 %; BiJirrubina, 0,20 u. van den Bergh; albúmina, gluco&a, urobilina, pigmentos y sales 
biliares en orina: Negativos. Resistencia capilar, 120 mm. de Hg. 

Se le practicaron diversas pruebas epicutáneas con varias substancias a las diluciones y en 
vehículos apropiados para .l:as pruebas de contacto. Dieron inten&a reacción (con necrosis) él 
pineno y el alquitrán de hulla. 

Las pruebas de sensibilidad a la luz (Dr. GUIX MELClOR) no permitieron apreciar sensibi
lidad especial a ninguna longitud de onda (pruebas en piel de la espalda). 

Se le practicaron varias determinaciones de porfirinas en orina, alguna de ellas con re
sultado negativo; en otro& casos con resultados francamente anormales. Uno de los resultados 
es el siguiente: Ul'oporfirina, 2 mgrs. Coproporfirina, 80 gammas. En otra ocasión la uroporn
rina era de 9 miligramos (Orina de 24 horas). El porfobilinógcno, repetidamente negativo: 

Curso: Durante la estancia del enfermo en la clínica fueron aparecienrlo lesiones ampollo
sas, desencadenadas principalmente por los pequeños traumati"mos. Tratarlo con ácido nicotí
nico, extractos hepáticos, ácido f{)sfórico y régimen aporfirinúrico, fué dado de alta. libre de 
molestias y sin ninguna lesión cutánea aparente. 

Comentario. - Se trata de un enfermo sin antecedentes patológicos 
especiales, ni etilismo en sus conmemorativos, que debido a una intoxica
ción alimenticia presenta un cuadro de sensibilización aguda a la luz y 
más tarde se muestra hipersensible a los rayos ultravioleta. Posteriormente 
hace un cuadro de hepatitis, que s~ repite al cabo de un año. Más tarde 
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ofrece un episodio de dolores abdominales de tipo cólico con emisión de 
orinas pigmentadas. A los pocos días de este último cuadro se presenta 
una erupción ampollosa de partes descubiertas después de una exposición 
al sol. Cede éste y el enfermo inicia un cuadro clínico de portiria crónica 
consistente en la aparición de ampollas en manos y antebrazos, principal
mente después de traumatismos ligeros. Las porfirinas en la orina dieron 
resultados francam~nte anormales. En este pa-ciente, además de la fotosen
sibilización aguda, manifiesta en dos ocasiones distintas, una de ellas de 
tipo eczematiforme y en la otra con un cUaJdro Gutáneo eritematoampolloso, 
encontramos igualmente la sintomatología abdominal y la lesión hepática 
previa, es este caso recurrente también característica de este tipo de af.ec
ciones. Finalmente asistimos a su transformación paulatina en el síndrome 
citado anteriormente como porfiria erosiva, ampollar y pigmentaria. Estos 
episodios de sensibilización aguda existen también en un enfermo de 
BRUNSTING y MASON 2\ en el caso de KUSKE 8l3i, en el de GRAY y colabora
dores 92 y en el de THOMAS 91. Al remitir la crisis aguda, la enfermedad 
puede evolucionar crónicamente, según el tipo de porfiria erosiva, ampollar 
y pigmentaria, como en el paciente antes historiado, cronicidad de evolu
ción que puede verse bruscamente interrumpida por episodios agudos de 
sensibilización (caso de KUSKE 83 y finalmente, en otras ocasiones, podría 
pasar a un estado latente. Análogamente la porfiria intermediaria puede 
manifestarse como una simpb fotosensibilización crónica con sintomatolo
gía diferente. Como ejemplo de- ello exponemos a continuación la siguiente 
historia clínica: 

Ob:oervación núm. IV (21-VIl-49J. 

Ficha clínica núm_ 159. Fotografías núm. 3.836 . 

F. F. F., varón, 31 años. Com(} conmemorativos de interés cuenta el enfermo que 5U madre 
padece cólicos hepáticos frecuentes Estreñido habitual. N(} bebedor. A los 17 años ictericia 
que le dura quince días. Paludism(} a los 23 años. Sin (}tros antecedentes de interés. 

A los 12·13 años empieza a notar la aparición de enr(}jecimiento y granit05 pruritosos li
mitados a las partes descubiertas, que aparecían después de la exp.osición a la luz del f.ol 
durante media hora. Esta erupción desaparecía al poco rato en casos de irradiación poco pro
¡'ongada, pero en aquellas ocasinnes que la exposición a la luz solar duraba más de media honI" 
aquejaba una sensación de quemadura tan intensa en las parteS' afectas que incluso le moles
taba la luz eléctrica. 

En vista de ello el paciente optó por substraerse en lo posible de lo~ rayos solares. Du
rante el Servicio militar el enferm(} estuv(} destinado a Africa. Durante una época bastante 
prolongada (unos 6 meses) el paciente notó mejoría de su afección cutánea, resistiendo la inso
J:ación durante unas horas, pero después de haber pasado el paludismo, se repiten los síntomas 
cutáneos y de una forma extraordinariamente acusada, ·edematizándose notablemente lns pun
tos irradiados, enrojeciendo y ocasion'ándole molestias insoportables después de una exposición 
al lSol de esca5a duración. La erupción se resolvía espontáneamente en pocos días, desapareo 
ciendo el edema y quedando un enrojecimiento de las ronas afectadas, sin descamación ni pig
mentación consecutivas. A los pocos meses se presentó ligera mejoría, soportando el pacie:1te 
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la luz so lar con ba:stantes meno, molesti as. En la actualidad sólo se presentan en cara, an te
brazos y dorso de las man os. 

Las alteraciones cutáneas no van acompañadas de fenómenos generales. Solamente e n alguna 
ocasión la erupción va segui da de li geras cefaleas. En repe tidas ocas ione, ha comprobado el 
e nfermo la emisión de orina de colorac ión rojiza. 

Desde hace unos años . y más acen tuadamente en estos últimos meses, nota el paciente 
una sensación dolorosa, de ·ti po comtrict ivo, localizada en ep igastrio y qu e a veces se prop..tga 
a ambos hipocondrios. Se presenta sin rel ación con las comidas y ca lma al parecer, aunque no 
siempre, con la ingesta. La duración de es te dolor es apwximadamente de un a hora. No ti ene 
oaracterís ti cas . estacionales. 

Exploraci'dn: Pi el y mucosas: La cara prese nta un t inte morenuzco, acei tunado y a lgo bri · 

Fig. 4 . - O bservació n número 4 

Se aprecian en la fot ografía la s pequeñas ci ~ 
catrices que recuerdan las del acné necr6tico, 
localizadas en cola de ceja y re gión parietal. 
Obsé~vese , asimi smo, la acentuación de los pli e
gues normales vi s ible en la cara lateral de la 
nariz . 

liante. H aspecto de la p id , en esta regIOn, presenta caracten stl cas anormales muy pecu l'iares . 
E xiste un empastam iento difu/io con acen tuación notable de los pliegues r.orm ales y con for
mación de arrugas, notable mente acusadas en dorso de narirz; , en donde ,e ap recian dos pliegues 
que se dirigen obli cuamente desde el án gulo interno de cada ojo hasta punta de la nariz. En 
e l dorso de ésta se ap rec ian numerosas depres iones puntiforme.s, correspondientes a cicatri ces 
de viruela , que según el enfermo, padeció en la infancia. En región intercil'ia r exi , te un 'leen· 
tuado aumento de ,las arrugas habi tu a les. La piel de la cara, a pesar de dar la impresión de 
empastamiento, es sumamente hi potónica al tac to. 

Por e ncima de ambas cejas y localizadas principalmente en las sienes, se aprecian escasas 
lesiones (6 ó 7 en cada lado)' comistentes en costras angastadas en depres iones cra teri form es. 
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Estas costras, del tamaño de una cabeza de alfiler, recuerdan, en gran manera, J:as del acné 
necrÓtico. Al lado de estas lesiones recientes, se aprecian cicatrículas puntiformes, deprimidas, 
de fondo blanquecino. Según el enfermo, estas lesiones aparecen sin 5ensación subjetiva alguna 
y curan en pocos días, dejando, como residuo, las cicatrices antedichas. 

En dorso de manos, muñecas y antebrazos hasta 6U tercio superior, y principalmente acúsado 
en 5U cara de extensión, la piel aparece de un tinte morenuzco amarillento. Además de ello se 
aprecia una notable exageración de los pliegues y surcos norrnai'es que da lugar a un cuadricu
lado de la piel que recuerda la liquenificación. La piel aparece dura e infiltrada al tacto, eon 
pérdida de su elasticidad normal. En las eminencias que forman las articulaciones metacarpo
fa1ángicas, la piel adopta un aspecto casi verrugoso. En dorso de ambas man06 se aprecian 
di5cretas erosiones redondeadas que, según el enfermo, 60n consecuencia de pequeños golpes 
sufridos en el trabajo habitual. Existe, pues, una clara vulnerabilidad de la epidermis frente a 
los traumas físicos. El signo de Nikolsky es negativo. 

Tanto las lesiones de la cara y cuello, como las de los antebrazos, quedan estrictamente 
~'imitadas a las zonas de piel descubiertas. Resto normal. 

Anejo'S cutáneos: Escaso desarrollo piloso. En la barba, principalmente, existen zonas pela
doides. El pelo es de coloración castaño. Las uñas aparecen ligeramente engrosadas y abombadas. 

Ligero -engrosamiento de los ganglios correspondientes a los territorios cervicales, axilares y 
epitrocleares. 

AparoJtos circ/JJato'nlo y respiratorio': Normales. 
El sistema nervioso no dió lugar a la ob5ervación de ninguna anormalidad después de una 

exploración detenida. 

AmigdJalas crípticas con ca;seum -a la expreSlOn. 
Aparato digestivo,: No se aprecian alteraciones a la exploración física y radiológica. Las mo

lestias que aqueja el enfermo deben interpretarse como dependientes de su afección metabólica. 

Laborato'rio': Serología lues: Negativa. Ve!. sedimentación globular, a la hora 7 mm., a las 
24 horas 62 mm. Volumen globular, 40. Proteínas totales suero, 80,6 grs. %. Viscosidad suero, 
1,8. Indice serinas! globulinas, 56/46 %. Formol gelificación: negativa. Lactogelificación: ne. 
gativa. Takata-Ara: negativa. Weltmann, 7. Colesterinemia, 0,90 grs. %. Colesterol: negativa. 
Bilirrubinemia, 0,30 u. van den Bergh, reacción retardada. Cadmio reacción: negativa. 

Hematíes, 4.048.000 mm.' Leucocitos, 6.000. Hemoglobina, 92 %. Valor globular, 1,1. La 
fórmula ltmcocitaria era de: Eosinof., 6; Basóf., O. Formas jóvenes, 1. Núoleo en bastón, O. 
Segmentados, 62. Linfocitos, 29. Monocitas, 2. 

El ,examen de jugo gástrico daba los siguientes resultados: CIH libre, 0-2,044-2,810. CIH 
total, 0,876-2,432-3,102. . _ 

En la orina albúmina, glucosa, urobilina, pigmentos y sales: Negativos. El sedimento, muy 
escaso, contenía cristales de oxalato cálcico y algún hematíe. _ 

Practicados los tests de sensibjlidad cutánea frente a distintas longitudes de onda, habiendo 
trabajado con luz desde 11.000 AO hasta 2.800 AO, ultravioleta no visible, se observó una sensi
bilidad n~ muy marcada pero que dió lugar a un eritema bastante persistente a una ,rongit!.ld 
de onda de 4.000 AO-3.500 AO, que pertenece a la zona comprendida entre luz visible (inicio de 
la luz cromática) y ultravioletas de gran longitud de onda. Los efectos empiezan a ser visibles 
sobre la piel a partir de un tiempo de 6,5 minutos, lo que dada la intensidad del aparato em
pleado, no representa una sensibilidad extremadamente acusada, pero sí digna de tenerse (,n 
cuenta (informe del Dr. Gurx MELcIOR). 

El examen de po-rfirinas en -orina dió el siguiente resultado: Coproporfirina, 120 gammas 
por mil. Uroporfirina, 6 miligramos por mil. Se ha practicado en repetidas ocasiones el examen 
de porfirinas en orina con resultados variables, pero siempre anómalo. 

Digno de tener en cuenta es el hecho de que este enfermo, al igual que la obse~vación 
número 11, tiene un hij.o sordomudo. Examinada la orina de este último se apreciaron en su 
orina Cfntidades de porfirina notablemente anorma,les. 

En este paciente fueron ensayados numerosos antiso;rares (esculina. quinina, cloruro de 
cobre, ácido 'tánico, ácido paraaminobenzoico, salol, etc.) sin que localmente se manifestase 
una acción protectora digna de señalarse. 

El tratamiento de este enfermo efectuado con ácido fólico, extractos hepáticos, ácido nico. 
tínico, antihistamínicos, dieta aporfirinúrica, calcio, ácido fosfórico, etc., no ha dado lugar a 
una mejoría sensible. 
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Este paciente presenta una sintomatología intermediaria entre los cua
dros clínicos descritos en los anteriores enfermos, ya que en él se aprecia 
también la vulnerabilidad epidérmica frente a los traumatismos y una foto· 
sensibilización crónica a la luz, manifesta;da por la liquenificación, eritema 
y enrojecimiento de las partes descubiertas. Asimismo conlleva episodios 
digestivos y antecedentes de ictericia. En este enfermo existe igualmente un 
síntoma cutáneo que hicieron notar BRUNSTING y MASSON 21 BORDA Y ~AM
PINS 19 y el cual es el aspecto de la piel, que presenta marcada acentuación 
de pliegues y su¡-.cos que dibujan cuadriláteros y que adopta una coloración 
amarillenta (elastosis senil, cutis romboidalis). Este síntoma es, pues, otro 
de los que pueden presentarse en este tipo de porfirias. 

La posibilidad de que existan cas,os de porfir~a manifestada exdusi
vamente por sintomatología pareeida se v,e confirmada con la revisión d~ 
la literatura; y así vemos que se han publicado varios casos de portiria 
con el nombre de eczema solar, lucitis, dermitis de partes descubiertas 
(PICK 9\ GOECKERMAN, OSTERBERG y SHEARD 9\ TEMPLETON y LUNDs
FORD 9S, MALLINCRODT-HAUPT 7).A veces con sintomatología mixta (con 
lesiones eczematiformes y ampollosas debidas a los traumatismos: caso II de 
BORDA y CAMPINS 1\ caso THOMAS 91). Incluso con sintomatología abdo
minal asociada (TZANK y SIDI ALBAHARY 6\ TEMPLETON y LUNDSFORD ~\ 
THOMAS 91). Por lo tanto vemos como también puede existir en esta afección 
sintomatología de tipo eczema y su equivalente, en gra:do menor, la lique
nificación y el prurito que constituiría lo que se denomina el.summer pru
rigo. Recordamos aquí que URBACH 6 ha descrito un síndrome caracteri
zado por disbacteriosis, hepatopatía, porfirinas aumentadas en heces y d~r
matosis de tipo lumínico, con enrojecimi'ento, lesiones eczematiformes, papu
losas, pigmentación pelagroide difusa y en ocasiones infiltración cutánea. 
Este síndrome, por ser muy polimorfo y poco definido (el autor incluye' en 
el mismo peiagras y lupus eritematosos), merece un estudio más detenido 
para incluirlo, una vez revisado debidamente, en este grupo .de porfirias. 

Otro síntoma cutáneo de interés que debemos resaltar es la posibili~ 
dad de que la porfiria se manifieste en forma de lesiones umbilicadas de 
hydroa en miniatur.a, recordando el acné necrótico. 

En efecto, en el paqiente de la historia núm. III y como ya hemos 
indicado, existí.an lesiones puntiformes en la frente y en la cola de cejas, 
que morfológicamente era imposible distinguir del más clásico acné necró
tico. Si recordamos que se han publicado casos de este tipo de acné trans
curriendo con porfirinuria concomitante, vemos que es posible que alguno 
de estos pacientes corresponda al cuadro de las porfirias de aparición tardía. 

Finalmente debemos recordar que en este tipo de enfermos se ha 

... 
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mencionado la congestión conjuntival y la onicopatía, así como la forma
ción de queloides y de zonas esclerodermiformes (GOTTRON y ELLINGER S\ 
KREIBICH 78, ROMKE 96, ROTNES 9\ GRECO Y CAPURRO 98. 

Un punto que interesa aquí recalcar es la posibilidad, en las porfi. 
rias crónicas o intermedias, del desencadenamiento de las lesiones porfíri
cas cutáneas por causas tóxicas, posibilidad que hasta ahora se había con
sidera;do exclusiva de las porfirias agudas. 

En la casuística proporcionada por la revisión de la literatura en
contramos el caso de GOTTRON y ELLINGER 8.1, cuyos síntomas cutáneos 
aparecieron desp'ués de la ingestión de una fuerte dosis de Veramón con
tra un dolor de muelas, el de HAXHAUSEN 99, en el que la ingestión de 
luminal precipitó el brote ampollo~o, pigmentación de partes descubier
tas e hipertricosis, y el de STREMPEL 100, con sintomatología cutánea muy 
grave después de envenenamiento con gas fosgeno. 

Otro caso .curioso es el publicado por BLUM, BERKELEY y TEMPLE
TON 101 , desencadenado por la rudministración de Photodin (hematoporfiri
na). A las nueve semanas y después de un baño de sol, aparecieron gra
ves síntomas cutáneos (gran eritema, lesiones ampollosas y más· tarde pig
mentación). Seis semanas más tarde todavía podían ser provocados estos 
síntomas por la exposición al sol, cuando en individuos normales sólo apa
rece esta sintomatología después de la inyección intracutánea y no subcu
tánea y sólo dura unas semanas la posibilidad de su provocación. En este 
caso, desgraciadamente, no se practicó el examen urinario. Un ejemplo de 
porfiria desencadenruda por un tóxico (salvarsán) comparable a aquellos 
casos publicados de porfiria aguda, puesta en evidencia por esta substan
cia (D. BRAGUE) 38 Y atribuídos a hematolisis y porfirinosis subsiguiente, 
es la historia que detallamos a continuación. 

Observación núm. V. Ficha Policlínica núm. 419 (21·U·49). 
P. V. B., varón, de 29 años, minero·barbero. Sin antecedentes familiares de interés. 
Poco bebedor. Resto de antecedentes sin interés. 
Como a¡nteced,entes patológícos notables cuenta que hace 10 años tuvo una ulceración en 

genitales, indolora y sin adenopatía inguinal;, que fué cauterizada sin otr.o tratamiento local o 
general. A los 3·4 meses aparecen una serie de manchas por el cuerpo y brazos y lesiones coso 
trosas en cuero cabelludo. Le administraron, sin serología previa, tres inyecciones de Neo. In· 
corporado al Ejército se le practica serología resultando fuertemente positiva. Después de ello 
recibe el enfermo,y ·en el transcurso de dos años, un total de 10·12 series de Neo y Bismuto 
con dosis de 0,60 grs. bisemanal y un total por serie de 7·8 grs. En conjulito el enfermo indica 
que ha tomado 51 grs. de Neo. 

Durante este tiempo se lepracticar.on unas 10·12 sero~ogías todas ellas negativas, a ex· 
cepción de las dos primeras. 

Enfermedad actual': Cuando llevaba unas 6 ó 7 series arsenobismúticas, notó que los roces 
acaecidos en el dorso de las manos provocaban con suma facilidad el desprendimiento de la 
epidermis, dejando una superficie erosiva que rezumaba un líquido mezclado con sangre. E'stas 
pérclidas de substancia cicatrizaban muy lentamente, 'tardando a veces más de un mes en 
hacerlo, a pesar de su escasa extensión. A su vez, en otras ocasiones, inmediatamente después 
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de un pequeño traumatismo, aparecían elementos flictenulares de tamaños variables, entre una 
punlta de lIJlfiler y un guisante. 

Hace notar que ,:.os traumatismos tangenciales provocaban erosiones, en cambio los direct-ls 
originaban los elementos ampollasos aparecidos después del trauma. En _ raras ocasiones las amo 
pollas habían alcanzado el tamaño de un huevo de paloma. Los brotes ampollosos tenían clara· 
mente una predilección esti;val. Estos fenómenos, discretos en un principio y localizados exclu· 
sivamente en manos se han ido extendiendo en estos últimos tiempos a antebrazos y codos y 
'actualmente a dors~ de ambos pies, presentándose merced a traumas cada vez de menor in· 
'tensidad. 

Igualmente cuenta qu-e desde hace ,5·6 años aparecen en dorso de ambas manos y en los 
puntos cicatrizados correspondientes a antiguas lesiones, elementos de color blanquecino pare
cidos a granos de mijo. 

Explorax;wn: En dorso de ambas manos, sobre todo en la derecha, en dorso de los dedos, 
se aprecian elementos costrosos del tamaño de una moneda de cinco céntimos correópondientes, 
según manifiesta el enfermo, a superficies denudadas por iraumatismos. Profusamente distrib',lí· 

- das por dorso de manos y dedos, elementos maculares eritemato·pigmentarios de color parduzco, 
irregularmente circulares, de 1 a 2 cm. de diámetro o algo mayores. Estas lesiones cicatricia· 
les no 'tienen, a simple vista, aspecto atrófico y conservan el vello norma:: de la región corres· 
pondiente. Son ,extremadamente numerosas, confluyendo en algunos punto.;; hasta alcanzar 'íreas 
de unos 10 cm. Son particularmente numerosas en el dorso de las manos y muñecas, En la mis· 
ma región se aprecian numerosos elementos de milium diseminados sobre las máculas cicatricia, 
les. No existe signo de Nikolsky, pero arañando con alguna fuerza la pie! del antebrazo, se des. 
prende la epidermis con cierta facilidad, dejando al descubierto una superficie blanquecina que 
se recubre rápidamente de una exudación serosa. 

Lapid de an'lebrazos y cara tiene una tonalidad morena bastante acusada y un leve 
eritema de fondo. 

En extremidades inferiores en dorso de los pies y tercio inferior de la pierna, algunos de· 
mentas análogos a los descritos en Jas manos. Anejos normales. No existe pilosidad excesÍ\'a. 
En la cara elementos de acné juvenil. 

Apara:t!o circulato'Tio, respirotorio y digestivo: Normales. No existen transtornos evidentes 
en sistema nervioso. 

Datos de Laborato'fÍo: Sangre: Serología lues: Negativa. Hematíes, 3.680.000 Leucocitos, 
5.200. Plaquetas, 217.000. Fórmula: Eosinófilos, 2; Basófilos, O; Formas jóvenes, 5; Bandas, O; 
Segmentados, 49; Linfocitos, 44; Monocitos, 1; Velocidad de sedimentación globular: a la 
hora 2 mm., a ;~as 24 horas 50 mm. Volumen globular, 43,2. Proteínas en sangre, 72. Indice 
SIC, 45·55. G/S, 0,30. Viscosidad del suero, 1,73. Formol y lactogelificación, negativos. en sue,'o 
y plasma. Takata·Ara, negativo. 'Weltmann, 7,50. Cadmio, reacción negativa. Glicemia en ayu. 
nas, 1,10. Calcemia, 0,106 gr. por mil. Fosfatemia, 3,5 mgrs %. ' 

Porfirinas totales: 540 gammas por mil. 

Resumiendo: Se trata de un paciente sin antecedentes de etilismo o 
afección hepática anterior, que contrae una lues. Trata:do con dosis totales 

. considerables de Neo-Salvarsán y Bismuto, presenta un síndrome parecido 
a la epidermolisis ampollosa y se encuentran en su orina cantidades pato
lógicas de porfirina. Dado que su sífilis estaba ya suficientemente tratada 
cuando aparecieron los síntomas cutáneos, es lógico atribuir al medica
mento una acción desencadenante parecida a la que hemos señalado para 
las porfirias agudas. 

Esta posibilidad, de que las porfirias se pongan en evidencil por la 
acción de substancias tóxicas, interesa en clínica, ya que existen varios 
medicamentos (uno de los más corrientes, las sulfamidas) que provocan 
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erupciones de partes descubiertas. En todas ellas es, pues, interesante la 
comprobadón exacta de porfirinas y porfobilinógeno en orina para de'SCar
tar el papel de estas substancias en el mecanismo de esta fotosensibiliza
ción y sobre todo para el diagnóstico de una porfiria latente. 

Como resumen podemos, pues, decir que las porfirias crónicas pue
den manifestarse por síntomas viscerales, urinarios y cutáneos, estos últi
mos caracterizados por reacciones de hipersensibilidad aguda o solapada 
a la 'luz, junto con fenómenos defensivos o degenerativos de la piel y sus 
anejos frente al insulto lumínico, unido todo ello, en muchos casos, a una 
labilidad de la epi,dermis en relación con los traumatismos mecánicos o 
físicos. Todo este conjunto sindrómico puede manifestarse conjuntamente 
en un mismo enfermo o sólo de manera incompleta y diversa, dando lugar 
a cuadros clínicos de diagnóstico dificultoso. 

Además de estos síntomas cutáneos, abdomina:les y nerviosos pro
pios de las porfirias y bien conocidos, en este grupo de pacientes pueden 
existir otros síntomas de tipo general, si bien en la mayor parte de los 
casos no se presentan. En ocasiones existe astenia, debilidad, psicolabili. 
dad y desgana para el trabajo, diarreas y otros transtornos digestivos. 
Ahora bien, como v.~remos más tarde, muchos de estos pacientes son alco
hólicos inveterados y padecen una afección hepática ya subc1ínica y de
mostrable con las pruebas de insuficiencia hepática o incluso manifestadtl 
clínicament~ por una cirrosis. En estos casos se explican, pues,) estos sín
tomas por la hepatopatía que, como es natural, presentará además la sin
tomatología propia de la misma (aumento de volumen del hígado, etc.). 

"Como síntomas satélites se ha descrito el hípertiroidismo, a veces 
con valor~s de metabolismo basal elevado hasta 40 % (SELLEI lOZ, WEND
LEBERG Y KLEIN 1013). En ocasiones síntomas clínicos de tirotoxicosis (tem· 

., blor, adelgazamiento, labilidad psíquica) sin correspondencia en la -aeter
minación del metabolismo basal, ya que éste daba valores normales (Szo
DORAY y SÜMEGI) 8. 

Otros síntomas concomitantes mencionados en las historias clínicas 
han sido los transtornos menstruales, decalcifica'CÍones (BORDA) 19, diabete~ 
(URBACH y BLOCH 6, BORDA) y discreta hiperglobulia (BORDA) 19. 

La constipación anotada en numerosas historias puede considerarse, 
en muchos casos, como síntoma propio de las porfirias. 

Parece ser que el embarazo agrava la sintomatología, así LIMAS, 
SOLOMÓN y FIGGE 104 publican un caso (descrito anteriormente por TA YLOR 
y colaboradores) en una embarazada a la que se propuso eJI aborto por la 
posible influencia en el pronóstico de la enfermedad. Durante la gestación 
hubo una clara reactivación de las lesiones, pero la enferma pudo dar a 
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luz un feto aparentemente sano que eliminó porfirinas durante Jos tres 
primeros días después de su nacimiento. 

Anatomía patológica. - Eu tipo de lesiones encontrado varía, como 
es natural, con el síntoma clínico analizado. Como alteraciones gméácas 
a las que se les han atribuído valor diagnóstico, indicaremos: aumento de 
la melanina, así como alteración y destrucción de las fibras elásticas y co
lágena y disminución del número de capilar,es, folículos pilosos y glándu
las sebáceas (CERUTTI \ WENDLEBERGER y KLEIN 1ll3, GOTTRON y ELLlN
GER 8\ BRUNSTING y MASSON 21 y otros). En cambio, UREA CH 6 no encuen
tra alteración específi.ca. Tampoco SZODORAY y SÜMEGI 8 hallan alteracio
nes importantes, a excepción de las lesiones degenerativas presentes en las 
partes descubiertas y que aparecen con relativa frecuencia. 

No se ha podido encontrar fluorescencia en los cortes de la pie1. 
Los hallazgos histológicos de BORDA 19 son variados según los en

fermos y van desde la vasodilatación simple y edema cOQjuntival, hasta 
alteraciones profundas del tlejido elástico y estructura dérmica. En las am

pollas los desp.;gamientos se hicieron tanto a nivel del límite dermoepi
dérmico como en pleno cuerpo mucoso de Malpigio. 

HOERBURGER y SCHULZE 105 han autopsi3ldo un caso no encontrando 
ninguna lesión específica, pero como datos que merecen ser recogidos ha
llan una cirrosis hepáti,ca por afcoholismo, lesiones espondilósicas y hemo
siderosis generalizada. En los huesos sólo se pres.entaba fluorescencia en 
las zonas espondilósicas, siendo negativa la prueba en los demás. Se en
contraron agregados de porfirinas en híga1do y discretos acúmulos. en el 
riñón. . . 

Datos de laboratorio: En la orina coloreada rojizo-obscuro se sue
len hallar cantidades variables de porfirinas. La cantidad de l1'as mismas 
depende d.e las fases de a,ctividad o latencia de la afección, así como de 
diversos factores externos, como por ejemplo la exposición lumínica, ali
mentos ingeridos, etc. (gran aumento de excreción, con la exposici'ón al sol, 
en nuestro caso número 1). 

En determinados pacientes y en ci.ertas ocasiones no existe d color 
anormal de la orina por excretarse las porfirinas intermitentemente, o eli
minarse con carácter de exclusividad el parfobilinógeno (BRUNSTING y 
MASSON 21, PERUTZ 80. 

En algunos casos y a consecuencia de la lesión hepática concomi
tante, se elimina también urobilina y urobilinógeno. 

Los tipos de porfirina corresponden a los grupos 1 y III, en propor
ciones variables s.egún los enfermos. Se pueden encontrar uroporfirina y 

,'+ 
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coproporfirina de ambos tipos y de la relación uroporfirina-,coproporfirina, 
es posible que dependan las características sintomatológicas de cada en
fermo. En el suero sanguíneo pueden encontrarse porfirinas. Igualmente 
en el" líquido de las ampollas (GRA y Y colaboradores. 92). En un caso de 
BORDA también en la bilis. En el de LIMAs y colaboradores 104, en el líqui
do amniótico y la leche. URBACH ha publicado casos en que la investiga
ción de porfirinas en la orina daba un resultado negativo, en cambio, en 
las heces existían anormalmente aumentadas. Existía tamh~én una disbac
teriosis intestinal a la que achaca, en parte, el transtorno metabóHco. 

En el período de mejoría de la afección, a consecuencia del trata
miento, las investigaciones realizadas seriadamente en sus enfermos, por 
SZODORAY y SÜMEGI 8

, demostraron que la primera porfirina que dismi
nuía en la orina ,era la uroporfirina, principalmente la uroporfirina 1. De 
las coproporfirinas la más influenciable era la coproporfirina In. La có
proporfirina 1 nunca llegó a desaparecer por completo. En los casos gra
ves, la uroporfirina III también es muy difícil de influenciar. En los f ami
liares de estos enfermos, sin síntomas clínicos, o sea en los casos latentes, 
se ha encontrado de preferencia la coproporfirina 1. 

En el caso de GRAY, RIMINGTON y THOMPSON 92, además de uropor
firina y coproporfirina, existía en la orina la evidencia de una porfirina etc
roinsol1uble, la cual no se consiguió aislar como éter metílico cristalizado. 
Era más lábil que la uroporfirina y se destruía al calentar a 1800 con CIR 
al 1 %, bajo cuyas condiciones las uroporfirinas se decarboxilan dando 
lugar a coproporfirinas. En el caso de MERKELBACH 106, se encontró una 
porfirina éteroinsoluble no identificada. 

En el caso de GRAY y col'aboradores 91, durante las fases activas de 
la afección, con dolor abdominal e ictericia, existían grandes cantüfades 
de porfirinas en suero que se eliminaban, vía riñón, por la orina. Durante 
las remisiones, en cambio, habían grandes cantidades de porfirinas en heces, 
disminuyendo por contra las porfirinas séricas y urinarias. 

Pruebas de sensibilidad a los agentes físicos: La piel de estos enfer
mos se manifiesta generalmente como hipersensible a la luz visible, en oca
siones de una manera muy acusada (observación niÍmero III de nuestra ca
suística) y a veces sólo actúan las ondas largas (URBACH-BLOCH) 6. En 
cambio, el nivel de sensibilidad frente a los rayos ultravioleta acostumbra 
ser bajo (URBACH-BLOCH 6). En algunos casos reaccionan menos las partes 
descubiertas que las cubiertas, en II'as cuales puede existir una acusada hi
persensibilidad (CERUTTI 4). 

Otras observaciones permiten comprobar una respuesta uniformemen-
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te hiposensible, tanto para los rayos ultravioleta, como para las ondas lar
gas (KUSKE 83, GOTTRON Y ELLINGER 8.1). Las respuestas diversas a los agen
tes físicos se deben posiblemente a las variedades, en cantidad y calidad, 
de las porfirinas existentes en el enfermo (CERUTTI \ GÜHNTER 20, SZODO
RAY Y SÜMEGI 8, GOTTRON Y ELLlNGER 81). 

Etiología de las porfirias crónicas: Las porfirias crónicas o interme
diarias representan una afección posiblemente familiar. No todos los auto
res sostienen, sin embargo, este criterio, y así por ejemplo, BORDA 19, al 
deseribir el síndrome de la porfiria ampollar y erosiva dice que una de sus 
características diferenciales más acusadas, es precisamente la de no ser fa
miliar. Existen, no obstante, suficientes publicaciones que soportan nuestra 
opinión, en las que se demuestra incontrovertiblemente la existencia de 
miembros de la misma familia afectos d~ un transtorno metabólico de las 
porfirinas con síntomas clínicos evidentes (caso RADAELI 82 con un hijo con 
hydroa y porfirinuria) o sin ellos (SZODORAY y SÜMEGI 8, BRUNSTING Y MAs
SON 21 Y d mismo BORDA 19 en su trabajo con CAMPINS publica el caso de 
un enfermo, hermano de uno de los porfíricos objeto de su primera publi
ca,ción y nuestra observación número IV. 

Al parecer se presenta en mayor frecuencia en varones, gener~rmente 
emplea1dos de oficios que condicionan una considerable exposición a 1a luz. 
Su iniciación, como hemos indicado, tiene lugar en la edad adulta (tercer 
y cuarto decenio de la vida). 

Las manifestaciones clínicas vienen desencadenadas en la inmensa 
mayoría de ~'os casos por un pa:decimiento de la célula hepáti,ca, de origen 
tóxico o infeccioso. Entre las primeras destaca por su gran importancia 
el alcoholismo, que llega en muchas publicaciones a alcanzar el. 100 % de 
los casos. También las ictericias previas y de orígenes variados (por ejem
plo CERUTTI en dos de sus enfermos, un caso de NEWMAN 10' después de 
una colelitiasis con ictericia grave, en dos de nuestros enfermos, existTa el 
conmemorativo de hepatitis). La ictericia puede ser recurrente, con agu
dizaciones sintomáticas de ra porfiria (caso de GRAY, RIMINGTON y THOMP
SON 9'2, caso de THOMAS 91). En alguna ocasión existe una cirrosis hepática 
declarada (un caso de SZODORAY y SÜMEGI 8). 

Entre otras causas infecciosas desta,ca el papel de la sífilis, con posi
bilidades hepatotóxicas de sobra conocidas (casos de URBACH 6, de SZODO
RAY y SÜMEGI 8). 

También como en los casos de porfiria aguda, puede provocar el brote 
la ingestión de barbitúricos, u otras substancias, como hemos indicado hace 
un momento. La causa desencadenante puede ser también infecciosa. Así 
se ha descrito la aparición de los síntomas después de un brote intenso de 
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piodermitis. Finalmente, aI'gún caso puede atribuirse a disfunción intesti
nal (casos de URBACH 6). En otros coexistía una amebiasis y en algunos no 
se pudo comprobar el etilismo o hepatotoxia previa (BORDA 19). 

Patogenia: Aunque se han emitido varias hipótesis para explicar el 
mecanismo de producción de las lesiones cutánea:s, no existe ninguna segu
ridad respecto a ello. Según BERG 3'0 los transtornos capilares resultantes de 
la contracción de los mismos por la &cción dp- las porfirinas, darían lugar 
a una mayor permeabilidad de estos' vasÜ's, favoreciéndose con ello la pro
ducción de ampollas. CERUTTI cree que la rarefacción de la trama vascular, 
la reduoción del aparato glandular y las lesiones del tejido elástico que se 
hallan en estos enfermos, serían factores muy importantes y dignos de te
nerse en cuenta. BRUNSTING y MASSON 21 dicen que las porfirinas 'inhibirán 
ciertos enzimas protectores esenciales en la prevención de la fot05cnsibili
zación cutánea. A este respecto recordaremos que en una afección que trans
curre con porfirinuria, la pelagra, es también fr'ccuente la formación de am
pollas por despegamiento epidérmico. En un caso observado por nosotros 
existía un claro signo de NIKOLSKY, incluso en zonas algo alejadas de l'as 
lesiones eritematosas. 

Con rela,ción a la manera de ocasionarse estas ampollas re.cordare
mos, también que recientemente LEONI llJ8 indica, que en la epidermolisis 
ampollosa simple pÜ'drían actuar como factores importantes en la forma
ción de la ampolla, además de la disminuída cohesión epidermodérmica, un 
desarrollo deficiente del tejido elástico del dermis superficial y un estado 
irritativo de lÜ's capilares ligado a una toxi,cosis de origen hepático, que 
daría lugar a un eritema preampolloso fundamental para la aparición del 
despegamiento. Si recordamos que en las porfirias crónicas se han descrito 
como lesiones características las del tejido elástico (que en este caso t;erían 
adquiridas) y su fre,cuente asociación con lesiones hepáticas, serviría esta 
misma hipótesis para acl'arar, por lo menos parcialmente, este problema. 

Con respecto a la pigmentación difusa que presentan estos enfermos, 
CARRIÉ 5 cree que además de la melanina interviene en ella la substancia 
colorante que hemos mencionado en los síntomas urinarios de las porfirias 
agudas y que sería producida por el organismo como reacción defensiva 
contra los rayos solares y contra la acción de las porfirinas, fundándose 
en las investigaciones experimenta'l'es que demuestran que este colorante 
protege contra la sensibilización provocada por estas últimas (FISCHER y 
ZERWECK 10) . 

Posición nosológioa de las por/irías crónicas o intermediarias: Hasta 
este momento hemos analizado la sintomatología y características diferen
ciales de cada grupo de porfirias clásicamente aceptado y de su conoci-
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miento nos es fá:cil deducir el criterio de que las porfirias crónicas repre
sentan precisamente el lazo de unión entre las porfirias agudas mejor ca
racterizadas y las congénitas más típicas·. Ello nos sugiere que, en realidad, 
no existen barreras entre estos dos tipos de porfiria y que una clasificación 
de la~ mismas no puede basarse ni en la sintomatología clínica, ni en los 
tipos· de isómeros excretados, ni en la edad de aparición, ni en las causas 
desencadenantes. Ello es cierto hasta tal punto, que una revisión bibliográ
fica nos demuestra que existe en estas afecciones una cadena transicional 
de cuadros clínicos que va, desde ~IOS más típicos casos de porfiria aguda 
en los que se comprueba solamente hipersensibilidad a ~a luz (caso LA
J ANKO 109 o rayos ultravioleta (V ANOTTI) 57 o presentan ligeras pigmenta
ciones, manchas pigmentarias o hemorrágica·s cutáneas o alguna vesícula 
durante los ataques (casos GUHrnER 20, de W ATSON 12, LAPRESLE 130, KUNT
ZEN Y BECKER llO SNAPPER 11Jl THIELE 11f¿ MELKERSSON 11';! WEISS 88 COUR-, - " " 
coux, L'HERMITTE Y BOULANGER,PILLET 11" MICHELI Y DOMINICl 11.5 

MASSON Y F ARNHAM n6, SIMONS 117, W ALDENSTROM 17 o sintomatologia 
cutánea franca (caso ·de NESBITT y WATKINS 27) con ictericia grave y 
muerte final, por parálisis bulbar y publicado como porfiria aguda, caso 
de BARNEs85 con porfiria aguda nerviosa en forma de parálisis a·scendente, 
caso de TEMPLETON y LUNDSDORD 95 con coma y muerte, hasta llegar a las 
exdusivamente cutáneas a través de formas de transición representadas 
por las porfiriascrónicas. Dentro de las porfirias con sintomatología cutá
nea, como también ya hemos indicado, no existen tampoco diferencias esen
ciales entr,c los diversos aspectos sintomatológicos y el hecho de que la 
reacción cutánea se manifieste con necrosis epidérmica (hydroa), con vul
nerabilidad a los agentes físicos (tipo epidermolisis) o con eritema y vesi
cu>l'ación o liquenificación (tipo dermatitis lumínica) representaría sola
mente una forma reaccional derivada de las condiciones individuales o en 
todo caso de respuestas condicionadas por diferencias cualitativas o cuanti
tativas de las porfirinas, problema en realidad desconocido hoy día. Con 
relación a ello y si aceptamos estos conceptos, deberíamos incluir entre las 
porfirias verdaderas los casos de epidermolisis ampollosa que transcurren 
con porfirinuria y que han sido objeto de numerosas publicaciones (ARTz y 
HAUSMAN 118, MARTENSTEIN 119, MACKEY Y GARROD 120, GRAY 12\ MARCOZ
ZI 122

, MEINIERI 123
, SCHREUS Y CARRIE 2, ROBERT 12" GÓMEZ ORBANEJA 2\ 

GAY Y Bernardo LÓPEZ 60 NEKAM 1215 Y otros) y que en algún caso puede 
recordar la dermatitis de Duhring (caso de BORDA 19 Y colaboradores). E3ta 
afección, iniciada en la infancia, sería la manifestación precoz de aquellas 
formas que hemos des·crito, que aparecen en la edad adulta. Algunas de 
estas manifestaciones se asocian a pigmentaciones e hipertricosis y las porfi-
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rinas halladas en la orina de estos pacientes corresponden en algunos casos 
al tipo I y en otros al tipo III y finalmente pueden eliminarse ambos isóme
ros (ROBERT) 124. 

La forma de transición entre .el síndrome de epidermolisis ampollosa 
y la 'porfiria mutilante vendría representada por los enfermos que como en 
el caso de GRECO 98, iniciado el proceso en la edad adulta, empiezan mani
festándose con pigmentaciones difusas, ampollas y vulnerabi'liidad cutánea 
a los agentes físicos y que al cabo de un tiempo (dos años en el caso men
cionado) presentan un cuadro de una porfiria mutilante con graves lesiones. 

_ Así pues las porfirias crónicas no serían más que formas congénitas 
que habrían permanecido l'atentes hasta la edad adulta y que por causas 
ocasionales y en su inmensa mayoría por lesión hepática de origen tóxico 
o infeccioso, se pondría en movimiento la sintomatologia clínica. De esta 
opinión son, entre otros, CARRIÉ S, HAUSMAN y SZODORAY 126 y SÜMEGI 8. Ya 
hemos s,~ñalado que estos últimos autores creen que las causas tóxicas o 
infecciosas provocarían una formación anormal de coproporfirina I debido 
a la lesión hepática que condicionan y que esta coproporfirina I activarla 
las -demás porfirinas produciéndose la sintomatología, que sería variable se
gún lós tipos de isómero formados. 

Es posible qu~ el' día de mañana, cuando se conozca mejor el metabo
lismo de estos pigmentos, sea imposible la separación estricta de cuadros 
aparentemente tan opuestos ,como las porfirias agudas y las congénitas. El 
hecho de la presentación frecuente de estos casos intermediarios abogan en 
favor de esta suposición. 

Tratamiento de las porfirias: Numerosos medios han sido empleados 
en vistas a su aplicación terapéutica en estas afecciones, hasta ahora con 
resultados variables. El calcio, los alealinizantes, la lactoflavina, los extrac
tos hepáticos, el ácido nicotínico, el ácido ascórhi,co, la prostigmina, útil en 
los dolores abdominales, el zumo de limón, etc. 

Ultimamente se han publicado buenos resultados con .el tratamiento 
con ácido fólico (CASTEX, GARcÍA, ZE-LASCO 87, THOMAS 91). Queda para de
terminar la utilidad de l'os esteroides y ho·rmonas gonadotropas (LAIN, LAMB, 
KEATTY, HELLBAUM 127-128) útiles al parecer en dermatosis de tipo lumínico. 

En caso de lesión hepática una corrección mediante un régimen anti
cirrótico y tratamiento adecuado puede dar lugar a la regresión de bas
tantes casos. 

En algunos pacientes el tratamiento de una disbacteriosis intestinal 
junto con dieta pobre en pbrfirinas y régimen de protección hepática ha 
dado algún buen resultado (URBACH S, MALLINCKRODT-HAUPT 7). 
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Los casos con sífi-l"Ís sólo excepcionalmente curan con tratamiento anti
luético aislado (URBACH, BLOCH 6). 

En estos enfermos, como es muy natural, deben prohibirse totalmente 
aquellos medicamentos con posibilidades porfirinógenas (barbitúricos, sul
famidas, salvarsán, et,c.). También deben abstenerse estos pacientes de las 
bebidas alcohólicas. A este respecto recordaremos la observación -de W AT

SON 12 que en uno de sus pacientes, 'la ingestión de 40 c.c. de brandy hacia 
triplicar ,la eliminación de porfirinas urinarias. Esta afirmación no pudi
mos comprobarla nosotros en nuestros pacientes. 

El tratamiento se completará, en lo posible, con régimen aporfiri
núrico. 

Resumen 

Se estudia ,en este artículo la patología relacionada con los trastor
nos del metabolismo de -las porfirinas. Después de resumir brevemente la 
fisiopatología de esta:s substancias, hacen los As. una suscinta revisión de 
los diversos ,estados en los que se ha demostrado una excreción exagerada 
de estas substancias. Para fa:cilitar el estudio de los mismos, los agrupan 
en ,dos categorías: las porfirias y las porfirinurias sintomáticas. Estas últi
ma:s no tienen mayor impoltancia que 11a de meros síntomas de enferme
dades conocidas o de determinados momentos fisiológicos. Las porfirias, en 
cambio, son la expresión de un profundo transtorno metahólico y se a:com
pañan de sintomatología clínica peculiar. Para la exposición del tema se 
acepta la clasi.ficación que GÜHNTER ,dió de las porfirias y se Ja.s clasifica, 
por tanto, en: a) porfirias agudas, b) porfirias congénitas y e) porfirias 
crónicas o intermediarias. Las primeras ,con sintomatol'ogía preferentemen
te visceral, las segundas con síntoma:scutáneos y las últimas con manifes
taciones mixtas. Indican los As., que aún siendo el motivo fundamental en 
este artículo el estudio de la porfiria crónica, es preciso para la más exacta 
comprensión del problema, proceder antes aY estudio suficientemente ex
tenso de las porfirias aguda y congénita, entre las cuales situarán patoció
nicamente la .podiria ciónica, que presenta una sintomatología intermedia. 
A tal efecto proceden a la descripción del cuadro clínico de las porfirias 
agudas con sus fenómenos abdominales, nerviosos, psíquicos y vascu!~ares, 
así ,como de las alteraciones viscerales y medios de diagnóstico de las mis
mas mediante la demostración de las porfirinas urinarias o, en su defecto, 
del cromógeno incoloro denominado porfobilinógeno. Los As: a este res
pecto no se muestran partidarios de la ,distinción de porfirias agudas tóxi
cas o sintomáticas y porfirias agudas idiopáticas, considerando el tóxico 
como simple fador desencadenante de una porfiria ;l'atente. 
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Por lo que atañe las porfirias congénitas describen de manera resu
mida, el hydroa vacciniforme y la porfiria mutilante congénita, tanto desde 
el punto de vista clínico, como sus características rea,ccionales frente los 
estímulos físicos. Asimismo subrayan las peculiaridades anatomopatológi
cas y la impregnación de la totalidad de las vísceras por las porfirinas. 

Se pasa por último al estudio de las porfirias crónicas, grupo com
plejo y mal individualizado, con sintomatología cutáneo-visceral y cuya 
incidencia en España es, según crit,erio de los As., bastante mayor que la 
de los otros grupos. Dentro de este grupo de porfirias se han intentado 
individualizar cuadros clínicos, que en realidad corresponden solament2 a r 

manifesta,ciones variadas de una misma enfermedad. Estos síndromes son, 
principalmente, los siguientes: ú) la denominada, por BORDA, porfiria am
pollar y ,erosiva del adul'to (vulnerabilidad cutánea a los agentes físicos, 
pigmentaciones, hipertricosis), b) el hydroa de aparición tardía y e) algu
nos eczema:s y liquenificaciones de partes descubiertas. Como prueba de 
que estos síndromes pueden agruparse dentro de un mismo cuadro ,clínico 
presentan los As. las historias de cinco enfermos en los que se entremezclan 
estas manifestaciones. El primero ,de ellos es un enfermo que presenta exclu
sivamente una vulnerabH!idad de la piel de las partes descubiertas frente a 
los estímulos físicos y lumínicos. El segundo caso, además de esta vulne· 
rabilidad cutánea, ofrece pigmentación difusa y lesiones semejantes al 
hydroa vacciniforme, así como sintomatología abdomina~l: y neurológica pro
pia d~ las porfirias agudas. Igualmente la fotosensibilización aguda, como 
en el caso lII, puede ser la expresión clínica de una porfiria hasta enton
ces en ,estado de latencia. Este enfermo presentaba dos tipos de manifes· 
taciones ,de fotosensibilización aguda: la primera adoptó la morfología eco 
zematosa, seguida de un brote leritematoampolloso consecutivo a un baño de 
soll• Posteriormente aparecieron manifestaciones crónicas análogas a las ele 
la porfiria ampollar, erosiva y pigmentaria, asociada a sintomatología 2.h· 
dominal. La posibilidad de la existencia de manif.e'staciones de sensibili· 
zación lumínica crónica se ve apoyada por el cuadro clínico que ofrece el 
cuarto enfermo historiado, paciente que aquejaba una acusada ¡;,ensibilidad 
a la luz con eritema y edema después de la irradiación. La piel de este 
enfermo presentaba empastamiento, liquenificación y una coloración espe· 
cial de las partes descubiertas, junto con vulnerabilidad de estas regiones 
a los ,estímulos físicos y además aquejaba molestias digestivas de tipo cons· 
trictivo. Este enfermo presentaba, además, en los alrededores de] cuero ca· 
belludo y cola de cejas lesiones múltiples que recordaban grandemente por 
su aspecto y evolución, a las del más típico acné necróti.co. Un hecho que 
se había aducido como diferencial entre las porfirias agudas y crónicas, 
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es la posibilidad de desenca,denamiento de ,1as primeras por factores medi
camentosos tóxicos, mientras las segundas no subsiguen a estos desenen
d.enantes. Este punto de vista 'se discute al comentar la historia clínica del 
quinto paciente, en el que después de varias series arsenicales para el tra
tamiento de una lues, se presenta un cuadro típico de porfiria crónica ma
nifestada por la vulnerabilidad de la piel expuesta a la luz frente a estí
mulos mecánicos. 

Se analiza a continuación la influencia de las radiaciones lumínicas 
sobre estos enfermos, la sintomatología orgánica y funcional asociada y la 
importancia que en la génesis de ,este tipo de porfirias tiene la Jlesión hepá
tica previa, de tipo infeccioso o tóxico (generalmente debida al etilismo). 
En los cinco enfermos historiados por los As. se presentaron .en todos ellos 
claros antecedentes de hepatopatía o por lo menos posibilidad de la misma 
debido al abuso de akohol'. 

Con todos estos datos y otros que deb~n leerse en el original se dis
cute la pÜ'sición nosológica de las porfirias crónicas, indicándose la posi
bilidad de .que no sean más que porfirias congénitas de aparición tardía. 
También debido al hecho de la presentación de sintomatología visceml 
muy destacada y la posibilidad de desencadenamiento tóxico, se aventura 
la afirmación de que la diferenciación taxativa entre las porfirias agudas y 
las congénitas no es tan clara como afirman muchos autores y que lÜ's he
chos de tránsito son bastante más abundantes de lo' que hasta ahora se 
había venido indicando. 

: Finaliza di trahajocon la ,enumeración ,de las posibilidades terapéu
ticas en ,estas af'ecciones, su tratamiento medicamentoso y dietético y el 
enunciado de las precauciones que deben ohservars'G en estos pacientes para 
evitar la administración de medicamentos de uso habitual, pero dotadosoe 
posibili,dades porfirinogénicas. 
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