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Porfiria cutânea tarda e lúpus eritematoso sistêmico *

Porphyria cutanea tarda and systemic lupus erythematosus
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Resumo: A associação de lúpus eritematoso sistêmico e porfiria, embora rara, é conhecida de longa data.
Ela obriga o médico a realizar um cuidadoso diagnóstico diferencial das lesões bolhosas nesses pacientes e
tomar cuidados com a prescrição de certas drogas, como a cloroquina. Esta, nas doses habituais para trata-
mento do lúpus, pode causar hepatotoxicidade em pacientes com porfiria. Descreve-se o caso de uma
paciente com lúpus que desenvolveu lesões bolhosas compatíveis com porfiria cutânea tardia.
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Abstract: The co-existence of systemic lupus erythematosus and porphyria although rare has been known
for a long time. This association forces the physician to make a careful differential diagnosis of the bullous
lesions that might appear in such patients and to be careful when prescribing certain drugs such as chlo-
roquine. This drug, when used in the regular doses for treating lupus, may cause hepatotoxicity in
patients.suffering from porphyria. It is described here the case of a patient with lupus who developed bul-
lous lesions compatible with porphyria cutanea tarda.
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COMUNICAÇÃO

O lúpus eritematoso sistêmico (LES) pode apre-
sentar-se inicialmente com manifestações cutâneas.
Isso acontece em torno de 23% dos casos.1 Em três
quartos dos pacientes com essa colagenose, existirá
algum tipo de manifestação cutânea, a qual pode assu-
mir características proteiformes, como a formação de
bolhas.1 As lesões bolhosas do lúpus são crônicas e
disseminadas, não deixam cicatriz e situam-se na por-
ção subepidérmica. Entretanto são raras, acometendo
menos de 5% dos pacientes.1 Assim, quando um
paciente com LES se apresenta com lesões bolhosas, é
necessário que o médico atendente exercite um diag-
nóstico diferencial cuidadoso antes de atribuir tais
lesões ao lúpus. 

Descreve-se aqui o caso de uma mulher de 45
anos, com LES e lesões bolhosas disseminadas, no
qual foi feito o diagnóstico de porfiria cutânea tarda

(PCT) associada. Essa paciente tinha LES desde os 30
anos de idade, quando se apresentou com artrite,
febre, rash fotossensível e vasculite nos pés. Na época
constatou-se proteinúria, mas a paciente declinou
biópsia renal, sendo tratada com prednisona, 60
mg/dia, com boa melhora. A dose de corticoide foi
diminuída e a paciente perdeu-se do controle fazendo
uso irregular do medicamento. Retornou com queixas
de aparecimento de bolhas em região fotoexposta há
18 meses. Notou também dores generalizadas, escure-
cimento da urina e da pele, que ficou “amarela” (Sic).
Havia feito uso recente de uma “beberagem” compos-
ta de múltiplas ervas recomendada por conhecidos.

Ao exame físico observava-se: PA = 120 x 80
mmHg; T = 37 ºC. A paciente estava em bom estado
geral, ictérica e pálida. Existia hipertricose facial. A
pele era escurecida e existiam bolhas tensas na região
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fotoexposta e múltiplas cicatrizes de lesões anterio-
res. Os exames das articulações, dos pulmões, do
coração e do abdome eram normais (Figura 1).

Exames laboratoriais mostraram: SGOT = 531
U/L (VR: 5-34 U/L); SGPT = 413 U/L (VR: 0-55 U/L); BT
= 10 mg/dL (VR < 1,2 mg/dL); BD = 9,3 mg/dL (VR <
0,5 mg/dL); BI = 0,7 mg/dL (VR < 0,8 mg/dL); fosfata-
se alcalina = 220 U/L (VR: 40-150 U/L); GGT = 92 U/L
(VR: 9-36 U/L); albumina = 3,7 g/dL (VR: 3,5-5,0
g/dL); TAP 90% (VR: 70-90%); HBsAg negativo; HIV,
HVA e HVC negativos; ferro sérico = 98 μg/dL (VR: 25-
156 μg/dL); saturação de transferrina = 31,28%; crea-
tinina = 0,62 ng/dL (VR: 0,60-1,10 ng/dL); VHS = 20
mm/hora (VR: 0-20 mm/hora), hematócrito = 37%
(VR: 36-47%). A ferritina era de 497,68 ng/mL (VR: 6-
159 ng/mL). Um FAN foi positivo no título de 1:1.280;
padrão homogêneo. Anticorpos anti-Ro eram positi-
vos. Anticardiolipinas, LAC, anti-Sm, anti-DNA, anti-
músculo liso, LKM e mitocôndria eram negativos.
Dosagem de CH50 = 43 U CAE (VR: 60-144 U CAE),
de C4 = 9,3 mg/dL (VR: 10-40 mg/dL) e de C3 = 94
mg/dL (VR: 90-180 mg/dL). Proteinúria de 0,13 g/24
horas (VR < 0,15 g/24 horas).

Coproporfirina e uroporfirinas positivas.
Protoporfirina livre positiva no valor de 468,2 g/dL
(VR até 60 mg/dL). Uma tomografia de abdome
demonstrou aumento da veia esplênica com leve
esplenomegalia. Uma biópsia mostrou epiderme com
ortoceratose e acantose regular moderada com fenda
infrabasal. Membrana basal delicada (PAS com diges-
tão). Derme superficial com edema (Figura 2).

A icterícia desapareceu gradualmente sem trata-
mento e notou-se normalização da função hepática. 

Com diagnóstico de LES e de PCT, a paciente rece-
beu tratamento com fotoproteção e sangrias periódicas
de 15 em 15 dias. As lesões bolhosas e as dores muscu-
loesqueléticas desapareceram. Após normalização das
provas de função hepática, instituiu-se tratamento com

cloroquina 150 mg duas vezes por semana.
A associação entre LES e outras doenças bolho-

sas, tais como pênfigos, penfigoide bolhoso e cicatri-
cial, dermatite herpetiforme, dermatite bolhosa da
criança e epidermólise bolhosa adquirida, é reconhe-
cida.2 No caso da porfiria, essa associação foi constata-
da em 1952, quando Wolfram e cols.3 descreveram o
caso de paciente com LES que depois desenvolveu
porfiria intermitente aguda. A partir de então reco-
nheceu-se a associação não só da forma sistêmica do
lúpus com diferentes tipos de porfiria, mas também
do lúpus subagudo e discoide.3 Um estudo da Mayo
Clinic abrangendo 676 casos de porfiria acompanha-
dos por 20 anos mostrou que o LES estava presente
em 2,2% deles.4

As causas da associação entre LES e porfiria são
desconhecidas. Harris e cols.5 propuseram que a por-
firia pode desencadear uma resposta imune favore-
cendo o LES. O acúmulo de porfirinas causa ativação
do sistema complemento e aumenta a quimiotaxia
dos neutrófilos quando há exposição a raios ultravio-
leta.6 Além disso, as porfirinas são toxinas que, geran-
do dano tissular, liberam autoantígenos que servirão
de fonte para a formação de autoanticorpos.6 Allard e
cols. fizeram um estudo com 38 pacientes com porfi-
ria e em oito deles foram encontrados anticorpos anti-
nucleares. Todavia só um deles apresentava sinais e
sintomas de LES.7 Griso e cols. verificaram a presença
do FAN em 12% de 158 pacientes com porfiria, mas
correlacionaram esse achado à idade avançada ou
doença hepática.8 A explicação de que destruição celu-
lar induzida por porfiria estimula o sistema imune
causando LES não se aplica ao caso descrito, em que
o diagnóstico de LES precedeu o de porfiria por mui-
tos anos.

Tanto o LES quanto as porfirias têm um compo-
nente genético predisponente situado no mesmo cro-
mossomo. O gene para a decarboxilase do uroporfiri-

FIGURA 1 (A, B): Bolhas ten-
sas nas mãos e nos pés da
paciente
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nogênio, a enzima deficiente em casos de PCT, está
localizado no cromossomo 1 (1p34) e a região 1q41-
1q42 tem sido associada ao LES.9

Embora incomum, a associação entre porfiria e
lúpus merece atenção, principalmente por causa do
uso de determinados medicamentos. Se os antimalá-

ricos, medicamentos amplamente usados no LES,
forem prescritos em sua dose plena, podem levar a
porfirinúria maciça com febre, náuseas e aumento das
enzimas hepáticas, havendo até mesmo casos de
necrose hepática.10           �
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FIGURA 2: Corte histológico do material de biópsia cutânea mostrando bolhas na região infrabasal


