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Porfirias

Aspectos Dermatológicos 
Dra. Rossana Spoladore Hurtado
Introdução
Definição: Grupo de doenças metabólicas ocasionadas pela alteração no metabolismo das porfirinas.

Porfirinas: pigmentos  róseos-arroxeados, fluorescentes a luz violeta que participam da sintese do grupo heme.

História
· Scherer – 1841 – ferro não é o responsável pelo pigmento do sangue

· Seyler – 1871 – ‘porphyros’

· Gunther – 1911 – “ hematoporfirina crônica”

· Waldenstrom – 1937 – Porfiria cutânea tarda ,  1937 – distinção entre as doenças
Classificação

· Eritropoéticas: Porfiria eritropoética e Protoporfiria eritropoética

· Hepáticas: Porfiria cutânea Tarda, Porfiria variegata, Porfiria Aguda intermitente e Coproporfiria Hereditária

Achados Dermatológicos
Porfiria eritropoética congênita

· Rara

· Achados clinicos – desde nascimento ou primeira infância

· Exposição solar – vesículas  - líquido fluorescente à Lâmpada de Wood

· Dentes – eritrodontia

· Hipertricose – lanugem

· Afinidade com fosfato de cálcio
Protoporfiria eritropoética

· Clínica-  Lesões cutâneas a partir dos 3-4 ano de vida

· Aparecimento das lesões 5 a 30 minutos após a exposição solar

· Febre, vesiculas, ulcerações, lesões petequiais

· Dentes são normais

Porfiria cutânea tarda

· Forma mais comum

· A descoberta da atividade da Urod  levou a várias subdivisões – Tipo I, Tipo II, Tipo III, e PCT tóxica – hexaclorobenzeno 

· Fatores desencadeantes- Álcool, ferro, estrogenios, vírus ( HCV, HIV ), hemodiálise em pctes com  Insuficiência renal crônica 
Manifestações clínicas

· Fragilidade da pele, bolhas tensas , sem inflamação ao redor e com contéudo claro

· Hiperpigmentação, hipertricose, milium, alopécia cicatricial, envelhecimento

· Surdez, neuropatia periférica, alterações de personalidade.

· Condições associadas : colagenoses, alter. Hepáticas , intolerância à glicose

Porfiria Variegata 

· Manifestações das formas agudas e crônicas

· Lesões cutâneas – PCT

· Crises de Porfiria  aguda intermitente
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Exames Laboratoriais

· Porfirinas no sangue, urina e fezes

· Biopsias de lesão cutânea 

· Achados anatomopatológicos – alterações são as mesmas nas diferentes porfirias , diferindo a intensidade.

· Bolha SUB-EPIDERMICA, material PAS + na base do ponto de clivagem e ao redor dos vasos  dérmicos
Fisiopatologia das Lesões Cutâneas

· Capacidade de fotossensibilização das porfirinas – 1912 – Meyer-Betz – auto-injeção de hematoporfirina

· Interação de vários fatores

· As porfirinas absorvem a energia da luz 400 nM e em presença do oxigênio – Oxigênio singlet – Lesão tecidual 
Tratamento
· Profilático –

· Proteção – onda 400 nM
Considerações finais
· Terapia Fotodinâmica

· Ácido aminolevulínico  ou Mal  ( Metil-aminolevulinato )

· Indicações – Ca de pele , Ceratoses actínicas, Acne , Fotoenvelhecimento 
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