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RESUMEN

Es importante diferenciar el término esclerodermia como “signo” que sig-
nifi ca engrosamiento de la piel, del término esclerodermia “enfermedad” si-
nónimo de esclerosis sistémica. Si bien la presencia de esclerodermia es 
el signo clásico de hallar en la esclerosis sistémica, también puede ser ha-
llado en otras entidades. La ausencia de Raynaud en un paciente que pre-
senta esclerodermia (engrosamiento cutáneo) obliga a plantear diagnósti-
cos diferenciales de cuadros esclerodermia like. Se presenta un varón de 
77 años con lesiones esclerodermiformes sin Raynaud ni síntomas sistémi-
cos, con anticuerpos negativos y capilaroscopia normal, cuyo diagnóstico fi -
nal fue porfi ria cutánea tarda. 
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ABSTRACT

It is important to differentiate the term scleroderma as a "sign" which 
means thickening of the skin, from Scleroderma term "disease" which is sy-
nonymous with systemic sclerosis. While the presence of scleroderma is the 
classic sign to be found in systemic sclerosis, it can also be present in other 
entities. Raynaud's absence in a patient with scleroderma (skin thickening) 
requires differential diagnosis of scleroderma like syndromes. We present 
a man of 77 years with scleroderma without Raynaud lesions or systemic 
symptoms, antibody-negative, and normal capillaroscopy whose fi nal diag-
nosis was porphyria cutanea tarda.

Keywords: porphyria, scleroderma, calcinosis. 

Fronteras en Medicina 2015;10(3):121-124

Es importante diferenciar el término esclerodermia 
como “signo” que signifi ca engrosamiento de la piel, del 
término esclerodermia “enfermedad” sinónimo de es-
clerosis sistémica.
Si bien la presencia de esclerodermia es el signo clási-
co de hallar en la esclerosis sistémica, también puede ser 
hallado en otras entidades.
Es así que la induración cutánea distingue a los síndro-
mes esclerodermiformes o esclerodermia like, dentro 
de los que se incluyen desórdenes metabólicos como 
la dermatopatía esclerosante nefrogénica, fascitis eosi-
nofílica, escleromixedema, escleroedema de Buschke, 
amiloidosis, reacción crónica de injerto vs. huésped, 
afecciones secundarias a fármacos o tóxicos, entre otros.
Por otro lado, hay que recordar que la presencia de 

Raynaud se verifi ca en la esclerodermia en un 90-95%, 
dato ausente en este paciente. Por ello, este caso resulta 
útil para jerarquizar que la ausencia de Raynaud en un 
paciente con esclerodermia (engrosamiento cutáneo) 
obliga a plantear diagnósticos diferenciales de cuadros 
esclerodermia like.
El estudio anátomo-patológico de una biopsia cutánea 
es prácticamente indistinguible entre la esclerodermia y 
la porfi ria1-9, por lo cual toma especial relevancia diag-
nóstica el dosaje  de porfi rinas.

Caso clínico

Se presenta un paciente varón de 77 años con una 
úlcera en cuero cabelludo de varios meses de evo-
lución luego de traumatismo menor y engrosa-
miento cutáneo difuso. Es derivado al Servicio de 
Reumatología con diagnóstico presuntivo de escle-
rodermia (Figuras 1 a 4).
El paciente presenta antecedentes de HTA y epilep-
sia y recibe tratamiento con candesartán y lamotri-
gina. No presentaba antecedentes de Raynaud, dis-
fagia ni disnea.
Al examen físico se observó engrosamiento cutá-
neo con pérdida de faneras, lesiones hiper- e hipo-
pigmentadas a nivel de extremidades, cabeza y cuello 
(Figuras 1 a 4); telangiectasias en cara e hipertrico-
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sis malar; alopecia cicatrizal y lesión ulcerada asocia-
da a calcinosis (Figuras 1 y 2). En la radiografía de 
cráneo se observan calcificaciones de partes blandas 
consistentes con calcinosis (Figuras 5 y 6).
Los análisis del laboratorio inmunológico fueron ne-
gativos para FAN y ENA (anti-Ro, anti-La, RNP, Jo 1 
y Sm). Se realizó capilaroscopia, que mostró hallazgos 
normales.
Datos clínicos e inmunológicos alejaban el diagnósti-
co de esclerosis sistémica (esclerodermia), por lo cual 
se realizó evaluación por el Servicio de Dermatología. 
Se jerarquizó la presencia de hipertricosis malar y le-
sión ulcerosa en una zona fotoexpuesta. Se practicó una 
biopsia cutánea que evidenció depósito de colágeno en 
dermis con ausencia de infi ltrado infl amatorio compa-
tible con esclerodermia.
Por otro lado, se observó que las lesiones descriptas (le-
siones esclerodermiformes, hipertricosis malar y úlceras 
en zonas fotoexpuestas) obligan a descartar porfi ria cu-
tánea tarda (PCT). Asimismo, lesiones esclerodermi-
formes sin Raynaud ni síntomas sistémicos, con anti-
cuerpos negativos y capilaroscopia normal alejaban el 
diagnóstico de esclerosis sistémica. 
Se realizó el procedimiento diagnóstico de dosaje de 
porfi rinas en sangre 3,47 (VN: <3) y orina de 24 horas 

1650 ng/ml (VN: 20-250). La cromatografía de porfi -
rias urinarias mostró un aumento de uro- y coproporfi -
rinas con una relación 3/1, confi rmando el diagnósti-
co de PCT.
El paciente inició tratamiento con sulfato de hidroxi-
cloroquina 200 mg vía oral trisemanal con mejoría de la 
lesión ulcerosa, sin necesidad de requerir fl ebotomías, 
que es uno de los tratamientos coadyuvantes en casos 
resistentes al tratamiento. 

Discusión 

La PCT es una variante de las porfi rias; estas consti-
tuyen una enfermedad metabólica de la formación del 
grupo hemo. La alteración enzimática genera la acu-
mulación de porfi rinas que resultan tóxicas para el 
organismo.
La presentación de las diferentes porfi rias puede ser va-
riable, según sea la transmisión autosómica dominante 
con una penetrancia del 20%, como en la PAI, copro-
porfi rina hereditaria, PCT y protoporfi ria eritropoyéti-
ca o autosómica recesiva para PCE, nueva porfi ria agu-
da y porfi ria hepatoeritropoyética2. 
Por otro lado, la porfiria puede ser de causa heredi-
taria o adquirida, esta última fundamentalmente en 

Figura 1.

Figura 3.

Figura 2.

Figura 4.
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relación con mutaciones. Pueden tener un inicio en 
la niñez o en la edad adulta2,3.
Infl uyen en su expresión factores nutricionales (hierro), 
exposición a tóxicos (alcohol, hidrocarburos halogena-
dos), drogas: barbitúricos, hormonas (estrógenos) e in-
fecciones virales: HIV, HCV4. Las porfi rias se clasifi -
can en hepáticas, eritropoyéticas y hepatoeritropoyéti-
cas (Tabla 1).
Clínicamente se presenta con cambios escleroder-
miformes en manos, alopecia, úlceras y  ectropión 
cicatrizal, presencia de placas induradas, en ocasio-
nes céreas blanco amarillentas. Pueden observarse 
también calcificaciones distróficas, que son carac-
terísticas cuando se ubican en la zona preauricular 
(Figura 2). 
La prevalencia de la porfi ria varía de 0,5 a 10 cada 
100.000 individuos, según diferentes poblaciones.
Existen otras comunicaciones en la literatura que in-
forman frecuencias entre 1:5.000 a 1:2.500 indivi-
duos. En Argentina existen datos del CONICET, del 
año 2005, que informan frecuencia de 1:37.000, con 
mayor frecuencia en el varón, en una relación 4:13. 

En el laboratorio presentan aumento en la eliminación 
de porfi rinas en sangre, orina y materia fecal. Pueden 
observarse anemia hemolítica, y elevación de transami-
nasas y de ferritina5.
La forma más frecuente que presenta alteraciones cutá-
neas es la PCT, y se produce por el défi cit de la decar-
boxilasa de uroporfi rinógeno (URO D), que es la 4ta 
enzima involucrada en la cadena de síntesis del grupo 
hemo. La PCT fue descripta por Gunther en 19126. 
Los cambios esclerodermiformes se producen porque 
la uroporfi rina estimula la síntesis de colágeno en los 
fi broblastos7.
En la literatura hay reportes de la presencia de mor-
fea generalizada secundaria a PCT que ha sido tratada 
con colchicina, D-penicilamina, pulso de esteroides y 
ciclosporina8.
La depleción de los depósitos de hierro hepáticos (aun 
en ausencia de sobrecarga) genera remisión clínica y 
bioquímica. La indicación de fl ebotomías tiene el ob-
jetivo de disminuir la transferrina hasta 10% causando 
una anemia tolerable9; asimismo el uso de antipalúdi-
cos de síntesis, sulfato de hidroxicloroquina 200 mg 3 
veces a la semana, ya que forma complejos hidrosolu-
bles con la porfi rina y facilita su eliminación renal.
Además se puede usar hemina con base en el concepto 
de que el hem exógeno estimula su propia degradación. 
Se puede utilizar además metionina, con base en que es 
un precursor del glutatión que se encuentra disminuido 
a nivel hepático y moviliza hierro libre, aumenta la cap-
tación y transporte a la bilis y por lo tanto su elimina-
ción por materia fecal. Estos tratamientos presentan re-
sultados similares a la asociación de sulfato de hidroxi-
cloroquina y fl ebotomías.
Otras medidas importantes son: evitar el sol, el alcohol 
y las drogas porfi rinógenas, y el tratamiento de la hepa-
titis si coexistiera.

Figura 5. Figura 6.

Tabla 1. Clasifi cación de porfi rias.
I.  Hepáticas
 - Aguda intermitente (PAI)

 - Nueva porfi ria aguda (NPA)

 - Variegata o mixta (PV)

 - Coproporfi ria hereditaria (CPH)

 - Cutánea tardía: 

a. Hereditaria

b. Adquirida

II.  Eritropoyéticas
 - Congénita eritropoyética (PCE)

 - Protoporfi ria eritropoyética (PPE)

III.  Hepatoeritropoyética (PHE)
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