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Manifestaciones

extrabepdticas:
Porfiria Cutdanea Tardia (PCT)

La porfiria cutanea tardia (PCT) es uno de los tipos
mas comunes de la porfiria, una enfermedad
causaaa por la deficiencia de una enzima
denominada descarboxilasa uroporfirinogena
(UROD). La menor actividad de la UROD provoca una
produccion y acumulacion excesivas de la proteina
uroporfirinogena en la sangre y la orina. ESto da
lugar a una produccion anomala de hemo, un
compuesto presente en todos los tejidos organicos y
en especial en el higado y los globulos rojos.

La PCT puede originarse o bien desencadenarse por la
hemocromatosis (acumulacion de hierro en el higado), abuso
del alcohol, consumo de estrogenos, hepatitis C y otras
infecciones viricas. La deficiencia de UROD hereditaria esta
detras del 20% de los casos de PCT.

SINTOMAS

Los sintomas de la PCT se limitan casi exclusivamente a la
piel. Provoca lesiones 0 ampollas cutaneas que se extienden
sobre todo por las manos, antebrazos, la nuca y cara y las
areas expuestas al sol. La piel puede enrojecerse, formar
ampollas y pelarse tras la exposicion al sol 0 un pequefio
golpe. Ademas, la PCT puede oscurecer o aclarar la
epidermis, aumentar el vello facial, causar cicatrices, alopecia
(calvicie), engrosar la piel, provocar picores y acelerar el
envejecimiento de la piel. En los casos mas graves puede

depositarse calcio en la piel y causar Ulceras que no se curan.

Las enzimas que indican la funcion hepatica pueden ser andmalas
en las analiticas, aunque normalmente s6lo estan un poco elevadas.
Debe realizarse una biopsia hepatica para determinar las reservas
de hierro y comprobar los darios que esta causando la PCT.

DIAGNOSTICO

El diagndstico se establece por la presencia de lesiones cutaneas
mediante una exploracion fisica, acompariado del analisis de la
UROD en muestras de sangre, orina y heces.

TRATAMIENTO

Los signos y sintomas de la PCT pueden controlarse, pero no existe
una cura. El tratamiento consiste en evitar el sol, el alcohol, los
estrogenos y los alimentos ricos en hierro. La extraccion de hierro
a corto plazo mediante una flebotomia (extraccion de sangre) suele
ser la primera linea de tratamiento, y mejora los signos y sintomas
de la PCT. Las flebotomias dejan de practicarse cuando las reservas
de hierro y de porfirinas en la sangre vuelven al nivel normal, pero
Si regresan los signos y sintomas puede ser necesario hacer mas
flebotomias.  También se emplean farmacos contra el paludismo,
como la cloroquina, para tratar esta enfermedad.

Ademas, se ha observado que el tratamiento de la enfermedad
subyacente (la hepatitis C) con interferon mas ribavirina mejora las
lesiones cutaneas y la concentracion de UROD en la orina.

Para obtener mas informacion acerca de la hepatitis C, la hepatitis B
y las coinfecciones con el VHC, visite www.hcvadvocate.org.
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