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Resumo

Os primeiros casos de porfiria cutdnea tarda
(PCT) associada a infeccdo pelo VIH foram des-
critos em 1987, tendo sido publicados, até a data,
56 casos. Estudos recentes demonstraram que a
prevaléncia do VHC em doentes com porfiria cu-
tdnea tarda é de cerca de 62%.

Descrevemos um caso de porfiria cutdnea tar-
da associada a infeccdo pelo VIHI, hepatite cro-
nica C, alcoolismo e uso de anticonceptivos orais.

O nosso caso sugere que, na patogénese desta
entidade, em doentes com infeccdo pelo VIH, es-
tdao envolvidos outros factores virais e toxicos.

Palavras chave: porfiria cutdnea tarda, infeccio
pelo VIH, hepatite C

Abstract

Porphyria cutanea tarda (PCT) associated with
human immunodeficiency virus infection was firs-
tly described in 1987 and up to now only 56 clini-
cal cases have been published in the literature.

Recent studies showed a 62% of porphyria cu-
tanea tarda in patients with HIV.

In our clinical case there is an association with
HIV infection, chronic hepatitis C, alcoholism and
oral contraceptives.

In this context, we believe that in patients with
HIV, the role of other viral and toxic factors mi-
ght be relevant in the pathogenesis and develop-
ment of porphyria cutanea tarda.
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Introduciio

A porfiria cutinea tarda (PTC) pertence ao grupo das
porfirias, doencas metabolicas resultantes de deficiénci-
as enzimdticas na via de sintese do heme.

Trata-se da porfiria mais comum e o défice enzimitico
localiza-se na descarboxilase hepitica do uroporfirino-
génio.

A forma esporadica estd associada frequentemente a
diversos factores toxicos, tais como o dlcool, estrogéni-
os, medicamentos, hepatite B e, mais recentemente, ao
VIH e VHC 2

Descrevemos o caso de uma doente toxicodependen-
te, com infec¢do pelo VIH1 e hepatite crénica C, que de-
senvolveu um quadro de porfiria cutinea tarda.

Caso dlinico

Doente do sexo feminino, 32 anos de idade, de raca
caucasiana, natural e residente em Lisboa, programadora
de informatica.

Referia 7 meses antes do internamento, aparecimento
de lesdes vesico-bolhosas no dorso das maos, dedos,
antebracos. Estas lesoes eram desencadeadas por trau-
matismos minimos, exposicdo solar e ingestido de alcool,
e evoluiam para erosdes e cicatrizes. Nos Gltimos meses,
houve um agravamento das queixas, com hiperpigmen-
tacao e hipertricose da face.

Nos hibitos e antecedentes pessoais, salientavam-se:
toxicodependéncia e.v.(heroina e cocaina), habitos al-
coolicos nio quantificaveis e seropositividade para o VIH1
desde ha 18 meses. Medicagdo com cotrimoxazol, zido-
vudina desde hi 15 meses e uso de anticonceptivos orais
desde hid 13 anos.

Negava antecedentes familiares de dermatose bolhosa.

O exame objectivo revelava doente emagrecida e der-
matose localizada nas areas foto-expostas: hiperpigmen-
tacdo e hipertricose da face; lesdes cutineas, envolven-
do simetricamente o dorso das mios, dedos e antebra-
¢cos, constituidas por erosoes, cicatrizes (Fig.1); bolhas e

bracos
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tonado (HEX100)

quistos de milia.

Nos exames complementares de diagndstico havia a
salientar:

GB2.4X10(9)/1 ( N 75,6%; E 3,3%; B 0,6%; L 12,9%; M
7,6%); plaquetas 91X10(9)/1; AST 51 U/L; ALT 64 U/L;
Gama GT 66 U/L; f. alcalina,107 U/L; ferro 103 g/dl;
ferritina 381  g/dl; porfirinas urindrias totais 652 g/dl;
uroporfirinas urindrias 234 g/dl (N:15-50 g/dD; copro-
porfirinas urindrias 418 g/dl (N:35-150); acido delta-ami-
nolevulinico urinario - normal.

Marcadores do VHB negativos; VHC positivo ( Elisa,
W. Blot € PCR ).

Linfécitos CD4 7/mm3.

Rx do torax e ecografia abdominal sem alteragdes.

O exame histopatolégico de lesio bolhosa revelou
bolha subepidérmica com epiderme intacta e pavimento
dérmico festonado (Fig.2); a biopsia hepatica revelou
hepatite cronica de lesdes minimas, score 3 (Fig.3).

Foi efectuado o diagndstico de PTC associada a infec-
¢io pelo VIH1 e hepatite cronica C.

Assistiu-se a melhoria franca das lesdes cutdneas, ap6s
suspensao dos anticonceptivos orais e 4lcool, evicgio
solar; posteriormente, evolu¢do com caracter cronico-re-
cidivante.

Discussio

Wissel e col., em 1987, descreveram os primeiros ca-
sos de PTC associada a infec¢do pelo VIH!, encontran-
do-se descritos na literatura 56 casos®. Na maioria des-
tes casos, verificaram-se associacoes a outras causas de

Fig.3-Infiltrado inflamatorio dos espacos porta e necro-
se hepatocelular (HEX1000)

hepatopatia ndo relacionada com a infec¢iao pelo VIH:
etilismo em 65%, serologia positiva para o VHB em 57%
e do VHC em 46,7%2345678210 " A associacdo entre PCT e
infeccdo pelo VIH nio serd provavelmente fortuita e o
papel do VIH permanece controverso. Recentemente,
DecCastro e col. demonstraram uma prevaléncia de anti-
corpos para o VHC da ordem dos 62% em doentes com
PCT".

Neste caso, para além da infec¢io pelo VIH, foi pos-
sivel comprovar hepatite cronica C e, pelo método de
PCR, replicacio do VHC com RNAm positivo. Havia tam-
bém factores tdxicos, nomeadamente anticonceptivos
orais, dlcool e drogas e.v.(cocaina e heroina).

Cribier e al. conseguiram demonstrar a existéncia de
interacc¢do entre os VHC e VIH em caso de co-infeccio,
com viremia do VHC aumentada'?.

Os mesmos autores estudaram o perfil de excreciao
urindria das porfirinas em 50 doentes VIH+, 50 doentes
VHC+, 50 doentes VIH+ e VHC+ e 50 testemunhas VIH-
e VHC-. Nenhum destes doentes tinha sinais de PCT ou
antecedentes familiares de PCT e apenas num doente
VIH+ e VHC+ ocorreram modificagdes compativeis com
PCT, sugerindo que as infec¢des pelos VIH e VHC nio
sdo suficientes para desencadear um quadro de PCT,
esta s6 se revelando em doentes predispostos'?,

Contudo, 0 nosso caso sugere que na patogénese da
PCT, em doentes HIV+, estdo envolvidos outros facto-
res virais e toxicos .

A PCT deve ser incluida no espectro das doencas en-
contradas no decurso da infeccao pelo VIH e/ou VHC.
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