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PSEUDOPORFIRIA EM DOENTES RENAIS CRONICOS: UMA REVISAO
INTEGRATIVA DE LITERATURA

PSEUDOPORFIRIA IN CHRONIC RENAL PATIENTS: A LITERATURE REVIEW
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RESUMO: A pseudoporfiria é uma dermatose bolhosa rara com maior prevaléncia em doentes
renais cronicos em terapia dialitica. Possui grande semelhanca clinica e histolégica com a
porfiria tardia, porém sem anomalia do metabolismo da porfirina. O objetivo deste estudo foi
realizar uma revisio integrativa da literatura referentes i ocorréncia da pseudoporfiria nos
doentes renais croénicos. Realizou-se uma revisio integrativa de literatura. Os dados referentes
ao estudo foram coletados no periodo de Dezembro de 2021 através das bases de dados da
Biblioteca Nacional de Medicina dos Estados Unidos (PUBMED) e Literatura Latino-
Americana e do Caribe em Ciéncias (LILACS) utilizando-se os descritores “pseudoporfiria”,

“cutdnea”. Foram utilizados como critérios de inclusio artigos em portugués,

“porfiria” e
inglés e espanhol, publicados entre o periodo de 1999 a 2020, disponiveis em texto completo e
gratuito. Foram analisados 17 artigos, sendo estes dispostos em 3 categorias: ocorréncia,
diagnéstico e abordagem. A anélise dos estudos mostrou que além de rara a pseudoporfiria é
uma doenca subdiagnosticada que faz diagnéstico diferencial com outras doencas bolhosas,
sendo diagnosticada através de exame clinico e histolégico e requer para seu tratamento a
suspensdo de diversas drogas, assim como medidas de fotoprotecio e uso oral de N-

acetilcisteina.
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ABSTRACT: Pseudoporphyria is a rare bullous dermatosis with higher prevalence in
critically ill patients. It has great clinical similarity and alteration with alteration due to late
occurrence, but without the purpose of this occurrence study. An integrative literature review
was carried out. The reference data for study 20 were important in the period of December
2021 through the databases of the National Library of Medicine of the United States
(PUBMED) and Latin American and Caribbean Literature in Sciences (LILACS) using the
descriptors " pseudoporphyria”, “porphyria” and “cutaneous”. Articles in Portuguese, English
and Spanish, published between 1999 and 220, available in full text and free of charge, were
used as inclusion criteria. Analysis of analysisiy articles, being these diagnoses in 3 categories:
occurrence, and approach. The analysis of the studies showed, in addition to being rare,
pseudoporphyria is an underdiagnosed disease that makes a differential diagnosis with other
diseases through clinical and histological examination and requires several N-acetylcysteine
oral drugs for its extension.

Keywords: Pseudoporphyria. Porphyria. Cutaneous. Dermatology. Nefrology.

'Discente do curso de Medicina da Universidade de Vassouras/UV, Vassouras, Rio de Janeiro, Brasil;
https://orcid.org/0000-0002-0059-4107. E-mail: adrianofrcvass@gmail.com.

* Doutor em Enfermagem pela Escola de Enfermagem Anna Nery (EEAN) da Universidade Federal
do Rio de Janeiro (UFR]J). Mestre em Enfermagem pela Universidade Federal do Estado do Rio de
Janeiro (UNIRIO), Professor do curso de Enfermagem da Universidade de Vassouras. Vassouras, Rio
de Janeiro, Brasil. E-mail: thiagoams@bol.com.br; https://orcid.org/o0oo0-0001-6870-5101.

Revista Ibero-Americana de Humanidades, Ciéncias e Educacao. Sao Paulo, v.8.n.09. set. 2022.

ISSN - 2675 - 3375

398


https://orcid.org/0000-0002-0059-4107
https://orcid.org/0000-0001-6870-5101

. Revista Ibero- Ameticana de Humanidades, Ciéncias e Educacao- REASE

INTRODUCAO

Pseudoporfiria é uma dermatose bolhosa que tem caracteristicas clinicas e
histolégicas parecida com as da porfiria tardia, porém nio apresenta alteracdes no
metabolismo heme. No doente renal crénico ela ocorre devido a uma inibicio
enzimitica que impede a degradacio de metabdlitos porfirinicos no sangue
(PAVANNELI et al., 2018).

As porfirinas sio compostos tetrapirrdlicos amplamente difundidos pela
natureza e sdo essenciais em muitas fungdes fisiolégicas em todas as células como, por
exemplo, no transporte de elétrons e de hemoglobina, metilacGes, e em reacdes de
oxida¢io (GOULO et al., 1999).

O tratamento se resume basicamente na suspensio dos medicamentos
desencadeantes, além de proteger-se da exposi¢io solar JANECZEK et al., 2018). O
prognéstico pode ser muito eficaz, desde que seja detectado e interrompido o agente
causador e a evolugio da melhora da ferida é gradativa, com resposta de meses ou anos
(ADIL et al., 2018).

A fisiopatologia n3o estd completamente elucidada, entretanto estudos
sugerem que pode existir depuragio insuficiente de precursores das porfirinas nos
pacientes que tem doenga renal que nio estio sendo dialisados ou até mesmo com
pouca purificagio pela hemodiélise causando abundincia de porfirinas na pele. Além
disso, os pacientes que estio em tratamento de hemodiilise poderiam estar sujeitos a
gerar compostos eficazes de modificar a sintese da heme (RIVITTI et al., 2008).

O quadro clinico da pseudoprfiria ocorre pela existéncia de bolhas e vesiculas
subepidérmica associadas ou nio a um pequeno processo inflamatério dérmico que se
apresenta na face, mios, antebragos, pernas ou pés (ORTIZ et al., 2012). Porém, ha
relatos na literatura de pacientes sem a configuragio tipica com a presenga de bolhas,
e sim com o desenvolvimento de crostas e tlceras, sendo o diagndstico realizado
através das caracteristicas histolégicas da lesio (ORTIZ et al., 2012). Fraqueza da pele
e contusdes acarretadas por traumas leves também sdo queixas comuns (ORTIZ et al.,
2012).

As manifestagdes clinicas da pseudoporfiria sdo semelhantes as da porfiria da

pele, uma vez que, vesiculas, lesGes bolhosas, sensibilidade da pele, cistos milium e
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cicatrizes em 4reas fotoexpostas sio notadas em ambas as patologias (ORTIZ et al,,
2012).

O diagnéstico clinico é muito importante, pois deve se levar consideracdo a

histéria do paciente a exposi¢do as drogas e doenca renal crdnica em hemodiélise e
exames laboratoriais para assim, comprovar a existéncia da doenca (RIVITTI et al.,
2008).
A estiologiaestd relacionada aos medicamentos fotossensibilizantes, ainda que, atinja
com maior frequéncia pacientes com doenca renal crdnica e individuos com exposigdo
abundante ao sol, camas de bronzeamento e Terapia por ultravioleta (UVA), que
indica uma clara rela¢io com a radia¢io UV A 320-400 nm (MARTINEZ et al., 2014).

Face ao exposto faz-se necessirio conhecer sobre a ocorréncia, formas de
diagnéstico e abordagem terapéutica da pseudoporfiria, o que poderé contribuir para a
investigacdo diagndstica no cotidiano assistencial do médico.

O objetivo deste estudo foi realizar uma revisio integrativa da literatura

referentes a ocorréncia da pseudoporfiria nos doentes renais cronicos.

METODOLOGIA

Trata-se de um estudo de revisio integrativa de literatura sobre a ocorréncia da
pseudoporfiria em doentes renais crénicos.

A busca ocorreu na Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da
Satde (Lilacs) e na National Library of Medicine - National Center for Biotechnology
Information (Pubmed). Foram incluidos artigos publicados entre o periodo de 1999 a
2020 e que estavam disponiveis em texto completo e gratuito.

Para a busca utilizou-se os seguintes descritores em portugués:
“pseudoporfiria”, “porfiria” e “cutinea” e suas correspondentes em inglés,
“pseudoporphyria”, “porphyria” e “skin”. Estabeleceu-se como critérios de exclusio:
artigos publicados antes de 1999, artigos sem acesso gratuito, que ndo estivessem
completos e os que se referiam 4 outras doencas porfirinicas. Com base nesse contexto,
os trabalhos foram lidos, selecionados criteriosamente e agrupados em trés categorias:

a) da ocorréncia; b) do diagnéstico e c) da abordagem.
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RESULTADOS

Foram identificados 199 titulos na PubMed e o9 na LILACS totalizando 208
titulos encontrados (Figura 1). Procedeu-se a selegdo por dois revisores com a anélise
dos titulos e resumos, destes foram selecionados com base nos critérios de inclusio e
exclusdo 17 artigos para a leitura completa. Os estudos foram organizados em ordem
cronolégica e identificados através de um cédigo alfanumérico (Exemplo E1, E2, E3 até
E17) e apresentados no quadro 1. Procedeu-se a analise de contetidos dos dados.

Dos 17 artigos analisados no presente estudo todos foram publicados em
periddicos diferentes, entretanto utilizando uma metodologia semelhante, baseando-
se em coleta e andlise de dados frente ao paciente com a doenca, a fim de se obter uma

resposta satisfatdria para fins diagnéstico e tratamento.

Figura 1 - Fluxograma da revisdo integrativa da ocorréncia da pseudoporfiria.

Busca na base PubMed Busca na Base LILACS

P

208 Titulos

199 titulos 09 Titulos

Excluidos 12  estudos
realizados antes de
.| 1999, 108 estudos sem
“|lacesso gratuito e 71
estudos que ndo se

20 Titulos—leitura na integra referiam a doengas
porfirinicas.

/

/

17 Titulos inseridos na revisdao

Fonte: o autor.

Quadro 1 - Identificacdo da amostra dos estudos, segundo ano, autor(es), titulo e objetivo(s), Brasil
(2021).

Ne¢ Autor Ano Titulo Objetivo

Ex Guolo et al”? 1999 Pseudoporfiria O objetivo principal foi contextualizar as
humana y | doengas porfirinicas através dos processos
experimental metabdlicos e bioquimicos envolvidos.

E2 Rivitti et al ® 2008 Manual de | Caracterizar clinicamente e
Dermatologia histologicamente as lesdes bolhosas
Clinica

E3 LEE et al ™ 2010 Pseudoporphyriaina | Abordar a ocorréncia da pseudoporfiria
haemodialysis em uma paciente dialitica
patient
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E4 Guiotoku et al ™ | 2011 Pseudoporfiria Demonstrar um caso de pseudoporfiria,
induzida pela didlise | relacionada & didlise, com evolugido
tratada comN- | favordvel apés o uso de N-
acetilcisteina oral acetilcisteinaoral.

Es Ortiz et al' 2012 Pseudoporfiria por | Mostrar o surgimento da pseudoporfiria
naproxeno devido uso crdnico de naproxeno.

E6 Katoulis et al ® | 2013 Pseudoporphyria Apresentar a eficicia favorivel do uso de
Associated with | N-acetilcistelna nos pacientes como
Nonhemodialyzed doenca  renal que desenvolveram
Renal Insufficiency, | pseudoporfiria
Successfully Treated
with  Oral  N-
Acetylcysteine

Ey Bergler-Czop et | 2014 Pseudoporphyria Mostrar o surgimento da pseudoporfiria

al’? induced by | em pacientes sujeitos a hemodiélise.

hemodialysis

E8 Castroetal * 2014 Pseudoporfiria Mostrar a associagdo entre a hemodialise e
associada a | osurgimento da pseudoporfiria.
hemodialisis

Eg Martinez et al > | 2014 Pseudoporfiria Descrever um caso confirmado de
cuténea pseudoporfiria com estudo histolégico da

pele e seu perfil laboratorial.

Ero Gargetal 2015 Pseudoporphyria: A | Caracterizar as lesdes e destacar a
case report similaridade com a porfiria cutinea tardia.

En Quaiseretal ® | 2015 Drug induced | Mostrar o induc¢do da pseudoporfiria em
pseudoporphyria in | um paciente doente renal crénico 32 por
CKD ingestdo de torsemida.

Erz Veliogluetal” | 2015 Pseudoporphyriaina | Mostrar o surgimento da pseudoporfiria
Peritoneal Dialysis | nos pacientes que realizam diélise
Patient peritoneal

Ei3 Batrani et al ? 2016 Imatinib mesylate- Mostrar a indugdo da pseudoporfiria em
induced paciente com leucemia mieloide crénica
pseudoporphyriain | pelo uso Imatinib.
a patient with
chronic myeloid
leukemia

Ei4 Pavanelliet al * | 2018 Pseudoporfiria Mostrar a indugio da pseudoporfiria em
induzida por | um paciente doente renal crénico pelo uso
furosemida em | de furosemida.
paciente com doenca
renal crénica: relato
de caso

E1s Adiletal’ 2018 N-acetylcysteine in | Mostrar a acdo terapéutica da N-
dermatology acetilcisteina frente doengas

dermatolégicas.

E16 Jeneczek et al? | 2018 The Potential Uses | Mostrar a eficiéncia da N-acetilcisteina
of N-acetylcysteine | em doengas dermatolégicas.
in Dermatology
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Ery Schid et al ® 2018 Early on set | Mostrar o risco da indugdo

arthritisis the major | pacientes com artrite idiopética juvenil.
risk factor for
naproxen-induced
pseudoporphyria in
juvenile idiopathic
arthritis

da

pauciarticular pseudoporfiria por  naproxeno em

Fonte: o autor.

Identificou-se que 23,5% dos artigos foram publicados em 2018, 17,649% em 2015
e em 2014 e 5,8% nos anos de 1999, 2008, 2010, 2011, 2012 e 2013.

Um estudo realizou um levantamento de dados demonstrando que a
pseudoporfiria possui baixissima incidéncia, sendo raros os casos relatados (ADIL et
al., 2018). Entretanto h4 um aumento relativo desse percentual nos pacientes em
terapia dialitica (GOULO et al., 1999;ADIL et al., 2018).

No que se refere a fatores com relagio para o surgimento da doencga estio o uso
frequente de determinados fairmacos (GOULO et al., 1999), a exposicdo solar e/ou em
cimaras de bronzeamento (ADIL et al., 2018). Além disso existe a correlagio do
surgimento da pseudoporfiria em doentes cronicos como é o caso de pacientes
portadores de artrite idiopética juvenil em tratamento com naproxeno e leucemia
mieloide crénica em tratamento com inibidores da tirosinaquinase (VELIOGLU et
al., 2015) bem como em pacientes doentes renais cronicos em hemodiélise
(PAVANNELI et al., 2018), sendo menos frequente quando em terapia dialitica
peritoneal (BERGLER-CZOP et al., 2014).

Outra possivel causa seria, na verdade o efeito de multiplos fatores
desencadeantes como terapia dialitica, uso crénico de medicamentos, fotoexposigio, e
ndo apenas um fator causal (GOULO et al., 1999).

A fim de dar inicio ao diagnéstico, é importante uma anélise histopatolégica
que evidencia as caracteristicas tipicas da lesdo sendo elas: bolhas subepidérmicas com
papilas de aspecto festoneado, fragilidade da pele e cicatrizes atréficas em 4reas foto
expostas (ADIL et al., 2018; RIVITTI et al., 2008; KATOULIS et al., 2013).

E ponto pacifico que essas lesdes sio encontradas tanto na pseudoporfia quanto
na porfiria cutinea tardia (ADIL et al., 2018; RIVITTI et al., 2008). Entdo quando h4

davida diagnéstica a confirmagio se d4 através da anilise bioquimica quantitativa e
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qualitativa de porfirinas presente no sangue e material fecal dos pacientes sendo
encontrados apenas naqueles portadores de pseudoporfiria (RIVITTI et al., 2008).
Bem como amostras do soro para avaliagdo através da imunofluorescéncia indireta,
permitindo exclusio do diagnéstico de penfigdide bolhoso (GARG et al., 2015).

Para fins terapéuticos, a maioria dos estudos abordaram acerca do uso de N-
acetil-cisteina como tratamento, uma vez que esta atua como forte inibidor do estresse
oxidativo promovendo entdo a resolucio das lesdes bolhosas (GUIOTOKU et
al.,2011). Além disso a suspencio de drogas usuais do paciente portador de
pseudoporfiria pode melhorar a eficicia da terapia e resolugdo das lesdes (GARG et

al., 2015).

DISCUSSAO
Da ocorréncia

Nossos resultados mostraram que existem aproximadamente 100 casos
documentados de pseudoporfiria, entretanto os autores inferem que a doenga nio seja
tdo incomum, mas simplesmente subdiagnosticada (PAVANNELI et al., 2018). Em
um estudo realizado com 363 pacientes dialiticos foi identificado que apenas 2
apresentaram pseudoporfiria (PAVANNELI; 2018). Identifica-se que raros sdo os
casos que foram relatados, mas ji constatou-se que sua ocorréncia estd relacionada,
sobretudo naqueles pacientes portadores de doenca renal crénica dialitica, e aqueles
sob exposigdo 4 radiagdo ultravioleta e a certos firmacos (PAVANNELI; 2018).

Foi identificado que a ocorréncia da pseudoporfiria estd relacionada, dentre
diversas causas: Diélise/hemodialise; Radiacdo ultravioleta A, exposigdo solar,
fototerapia e cimaras de bronzeamento, fototerapia com Radiag¢io ultravioleta B
Narrowbond e através do uso de medicamentos tais como: furosemida, cefepime,
fluoroquinolonas, variconazol, isotretinoina, etretinato/acitretina, eritropoetina,
amiodarona, s-fluoracil, dapsona, carisoprodol, piridoxina, flutamida, clortalidona,
butamida, triantereno, hidroclorotiazida, difunisal, cetoprofeno, nabumetona,
oxaprozin, 4cido mefendmico, refecoxibe, aspirina (AAS), 4cido nalidixico,
tetraciclina, oxitetraciclina, ampicilina-sulbactam, e contraceptivo oral (ORTIZ et al.,
2012).

Supde-se que os pacientes com predisposi¢do genética, além da prépria injaria

renal promovem um papel acarretador fundamental frente o desenvolvimento da
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pseudoporfiria. E também forte relagio da consequéncia do estresse oxidativo ou ainda
por se tratarem de pacientes em um avangado estidgio de doenca renal (MARTINEZ et
al., 2014).

Existe também a ocorréncia de pseudoporfiria em pacientes que realizam
terapia de didlise peritoneal, entretanto sua ocorréncia é menor nesse caso, sendo mais
comum nos pacientes em hemodialise (GUIOTOKU et al., 2011). Isso se deve a relagdo
de baixos niveis plasméticos de porfirina nos pacientes em dialise peritoneal quando
comparado a hemodidlise (GUIOTOKU et al., 2011).

Pressupde-se que alguns medicamentos, como a furosemida, atuem de forma
similar ao das porfirinas endégenas fotoativadas, agindo em alvos particulares na pele
(PAVANNELI et al., 2018). Outro mecanismo proposto foi que h4 deposicdo de certos
compostos no endotélio, promovendo uma resposta imune contra o préprio endotélio
microvascular dérmico (PAVANNELI et al., 2018). E provével que ainda que possa
haver diversos mecanismos, agindo, além da resposta imune, e também proteases
sendo liberadas levando a lesdo do endotélio (PAVANNELI et al., 2018).

Embora extremamente rara, existe a inducdo da pseudoporfiria por outra droga
chamada imatinibe. O mesilato de imatinibe é um inibidor da tirosina quinase agente
de primeira linha frente tratamento da leucemia mieloide crénica Filadélfia positiva
(KATOULIS et al., 2013). O mecanismo proposto para que ocorra tal indugdo seria a
inibi¢do do c-kit na pele, afetando a biofisiologia normal dos melanécitos ocasionando
a uma redugio da fotoprotegio (KATOULIS et al., 2013).

H4 uma prevaléncia de 11,4% de pseudoporfiria em criancas portadoras de
artrite idiopética juvenil tratadas com naproxeno, sendo pertinente a substitui¢do da
droga, que quando feita ocorre o desaparecimento das leses apds semanas ou meses
(VELIOGLU et al., 2015).

A crise de porfiria contém fatores desencadeantes demasiado semelhantes aos
da crise da pseudoporfiria, sendo estes o desequilibrio dos niveis de ferro corporal,
ingesta de 4lcool, comprometimento hepatico associado ao virus da hepatite e a drogas
como o fenobarbital (GOULO et al., 1999).

Nio se dispde exatamente como ocorre o processo fisiopatolégico
desencadeando a pseudoporfiria, além apenas de conhecer que pode ser desencadeado

por medicamentos e agdo fisica da radiagdo ultravioleta (PAVANNELI et al., 2018). A
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producio de metabdlitos fototdxicos, naqueles com predisposi¢io genética, podem ser
o fator causador do desenvolvimento das leses bolhosas. Outro fator desencadeante
da génese sdo os niveis elevados de radicais livres de oxigénio (PAVANNELI et al.,
2018).

E provavel que alguns pacientes sé adquiram a doenca quando h4 mdltiplos
fatores sobrepostos contribuindo como num paciente que faz uso de algum
medicamento de risco, realiza hemodiilise e frequentemente estd exposto ao sol
(BATRANI et al., 2016).

Em pacientes com doenca renal crénica, mas que nio estdo sendo dialisados
pode ocorrer uma depuracio insuficiente de precursores das porfirinas ou até mesmo
com pouca purificagio pela hemodidlise causando excesso de porfirinas na pele
(JANECZEK et al., 2018). Além do mais os pacientes que estdo em tratamento de

hemodialise poderiam estar sujeitos a gerar compostos eficazes de modificar a sintese

da heme (JANECZEK et al., 2018).

Do Diagnéstico

A pseudoporfiria manifesta um aspecto clinico que apresentam desde lesdes
bolhosas até lesdes do tipo ulcerada com crosta hematica e pus, eritema, descamacio e
bordas irregulares porém, assemelham-se as caracteristicas histopatolégicas daquelas
encontradas na porfiria cutinea tardia (PAVANNELI et al., 2018).

A apresentagio mais comum da porfirina é a cutinea tardia, sendo sua forma
mais frequente a adquirida, na qual um dano ao figado causado pelo abuso de 4lcool,uso
de drogas hepatotéxicas e infeccio por virus com tropismo hepético sio os
desencadeadores de distirbios no metabolismo de uma enzima chamada
uroporfirinogénio descarboxilase, responsivel pela sintese de porfirinas, as quais se

encontraram em niveis reduzidos, uma vez que a enzima responsavel pela sequéncia

da produgio de porfirinas estd deficiente (BERGLER-CZOP et al., 2014).

E ponto pacifico que para se chegar ao diagnéstico da pseudoporfiria é
importante conhecer as manifesta¢des clinicas da porfiria cutinea tardia, a fim de
descarta-la como hipétese, estas incluem calcificagdes distréficas, hiperpigmentacio,
hipertricose, mudancas esclerodermiformes, cicatrizes faciais e cistos de milium

(ADIL et al., 2018). Por outro lado, a auséncia destas manifestacdes, fragilidade

dérmica, e antecedentes de exposi¢io solar e ingesta de medicamentos indicam
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fortemente para o diagnéstico de pseudoporfiria (ADIL et al., 2018). Uma vez que haja
a suspeita, é necessirio que o médico realize um histérico clinico detalhado,
especialmente frente aos medicamentos utilizados pelo paciente (ADIL et al., 2018).

Dados relevantes na anamnese, além daqueles j4 mencionados, que podem
desencadear a doenca como a sobreposicio de fatores tais como fotoexposicio,
manipulacio de pesticidas e ingestio de erva malva do campo acarretando no
aparecimento da doenca (BERGLER-CZOP et al., 2014). A erva malva do campo
contém pseudoefedrina, o que pode causar fotosensibilidade (BERGLER-CZOP et al.,
2014).

E importante salientar para fim de diagnéstico uma manifestacio comum entre
a porfiria cutinea tardia e a pseudoporfiria que é a onicolise (descolamento da unha do
leito ungueal) (ADIL et al., 2018). Em contrapartida a hipertricose é muito comum na
porfiria cutinea tardia e raro na pseudoporfiria (ADIL et al., 2018).

Geralmente, ao exame das leses encontram-se vesiculas subepidérmicas com
um pequeno infiltrado linfocitario perivascular (PAVANNELI et al., 2018). Através
da técnica de coloragdo de Schiff observa-se o aumento da parede endotelial e rechaco
a didstase na microvasculatura dérmica (PAVANNELI et al., 2018). Outra ferramenta
frente ao diagndstico é a realizacdo de bidpsia, onde podem ser encontrados aspectos
histolégicos convergentes com elastose solar, que é um marcador de exposi¢io
ultravioleta, corroborando com o diagnéstico (PAVANNELI et al., 2018).

Uma vez obtido os dados clinicos e histopatolégicos do paciente, e sendo estes
positivos para o diagnéstico de pseudoporfiria é preciso diferencii-lo definitivamente
da porfiria cutinea tardia, uma vez que ambas apresentam lesdes de igual caracteristica
(PAVANNELI; 2018). Para isso sio mensurados os niveis de porfirina no sangue,
urina e fezes, que quando normais indicam o diagnéstico de pseudoporfiria
(PAVANNELI; 2018).

Através da técnica da imunofluorescéncia direta é possivel verificar que
caracteristicas ultra estruturais da pele lesionada na pseudoporfiria também se
assemelham as da porfiria cutinea tardia (VELIOGLU et al., 2015). Novos estudos
com a utiliza¢do desta técnica demonstram depésitos granulares de IgG e C3 em unido

epidérmica e em vasos superficiais da derme, assim como IgA e fibrinogénio
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(RIVITTI et al., 2008). J4 na microscopia revelaram que a fenda é produzida sob a

ldimina basal, originando ai o inicio da lesio (RIVITTI et al., 2008).

Da Abordagem

Apesar de nio haver um tratamento totalmente efetivo frente a pseudoporfiria,
nota-se um consenso entre os autores. Este baseia-se em medidas e condutas que
podem trazer beneficios para o paciente inibido o crescimento das lesées assim como
o aparecimento de outras (PAVANNELI et al,, 2018). O tratamento disponivel
consiste em evitar a exposigio solar, esteroides tépicos e avaliar o custo-beneficio com
relagdo as provédveis drogas envolvidas no processo fisiopatolégico da doenga evitando-
os e manter os cuidados com a ferida, assepsia e bandagens sdo de suma importincia
(PAVANNELI et al., 2018).

A maioria dos casos de pseudoporfiria ocorrem em pacientes com doenca renal
crénica em terapia dialitica. A N-acetilcisteina é proposta para diminuir o estresse
oxidativo e aliviar a angiopatia e hipéxia que levam as lesdes (QUAISER et al., 2015).

Ent3o, o uso crénico de N-acetilcisteina nesses individuos, em decorréncia da
hemodiélise, tem demonstrado sucesso (PAVANNELI et al., 2018). Uma vez que estes
pacientes estio sob grande risco de estresse oxidativo devido a deficiéncia de
glutationa, no sangue e nos eritrécitos (PAVANNELI et al., 2018).

A N-acetilcisteina é um agente mucolitico e nefroprotetor, também muito
utilizado como antidoto para overdose de paracetamol (CASTRO et al.,, 2014). No
entanto seu espectro de uso se estende para outras causas 4dreas como neurologia,
pneumologia, psiquiatria, cincer, doencgas vasculares e dermatolégicas (CASTRO et
al., 2014). Sua eficacia se d4 principalmente pelo seu efeito sobre o éxido nitrico e sua
agio antioxidante. Atuando sobre a via do estresse e a inflamatéria (CASTRO et al.,
2014).

A N-acetilcisteina é um precursor da glutationa, e por isso é capaz de
normalizar os niveis séricos de glutationa, impedindo ou diminuindo a ocorréncia do
estresse oxidativo promovendo entdo a resolucgio das lesdes bolhosas (PAVANNELI;
2018).

Em um estudo realizado com uma paciente que recebeu 1200 mg/dl de N-
acetilcisteina por via oral, associado a medidas fotoprotetoras, observou-se grande
diminui¢do tanto na frequéncia quanto no ntimero de lesdes JANECZEK et al., 2018).
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A dose usual de N-acetilcisteina também pode ser ajustada para 800 a 1200mg
diariamente por 8 semanas (GARG et al., 2015). Além desse firmaco, outros como a
cloroquina também imp&e melhora do quadro e junto aos firmacos é essencial o uso
de um filtro solar de amplo espectro (GARG et al., 2015).

E ponto pacifico que o médico deve suspender o uso das drogas desencadeante.
Assim é preciso pensar que, mesmo depois da suspensido da droga causadora, o processo
pode permanecer ativo por semanas e a fragilidade cutinea pode durar por meses
(JANECZEK et al., 2018). Se for necessirio do paciente fazer uso de anti-

inflamatérios, entio deverd ser utilizado os menos sensibilizantes, sendo estes o

diclofenaco, a indomentacina e o Sulindac (JANECZEK et al., 2018).

CONSIDERACOES FINAIS

A pseudoporfiria é uma enfermidade rara, provavelmente subdiagnosticada,
mais frequente no doente renal crénico e que deve ser considerada um importante
diagnéstico diferencial em pacientes com doencas bolhosas, especialmente se
associado a utilizag¢do de drogas como anti-inflamatérios e diuréticos. Portanto, o seu
reconhecimento é essencial para um diagnéstico adequado e tratamento precoce.

Antes de iniciar a intervengio terapéutica é necessirio o diagndstico correto da
pseudoporfiria através de exames laboratoriais, uma vez que as lesdes cutineas se
assemelham aos da porfiria tardia. O tratamento oral com N-acetilcisteina
demonstrou efeitos satisfatérios em todos os estudos, além de medidas fotoprotetoras
e a suspensdo de determinados firmacos. Estas associa¢des de intervengdes levaram a
uma melhora ou mesmo a resolu¢io completa das lesdes.

Compreende-se a necessidade de aprofundamento da temética com a realizacio
de uma revisdo sistemdtica sobre o tema e de estudos robustos sobre as formas de

tratamento para a pseudoporfiria.
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