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A porfiria cutanea tardia é causada pela defi-
ciéncia parcial, herdada ou adquirida, da atividade
enzimatica da uroporfirinogénio decarboxilase, resul-
tando no acimulo de uroporfirina e hepta-carboxil
porfirinogénio no figado. Os objetivos deste trabalho
foram o estudo das caracteristicas clinicas e laborato-
riais: bioquimica, imunofluorescéncia e microscopia
optica de 28 doentes com porfiria cutanea tardia,
antes e apos o tratamento com cloroquina. A micros-
copia optica e imunofluorescéncia direta foram feitas
em 23 doentes com porfiria ativa antes do tratamento,
em sete doentes com apenas remissao clinica, e em
oito doentes com remissao clinica e bioquimica, isto
é, porfiria inativa. Sete doentes foram do sexo femini-
no (25%) e 21 do sex masculino (75%). A ingestao de
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alcool foi o fator desencadeante predominante nos
homens, e a terapia com estrégeno nas mulheres
(anticoncepcao e reposi¢ao hormonal). A hepatite C
esteve associada em 57,1% do total dos doentes
(71,4% dos homens e 14,3% das mulheres). Na
microscopia 6ptica de 23 doentes, 86,9% apresenta-
vam bolhas subepidémicas, e 95,6% exibiam vasos da
derme superior com paredes espessadas por deposito
de material acido periddico-Schiff positivo e diastase-
resistente. O espessamento dos vasos persistiu em
quatro de cinco doentes com remissao bioquimica,
porém se apresentava de forma menos intensa.
Quanto a imunofluorescéncia negativa e 19 apresenta-
vam depésitos de IgG e de complemento (C3) de
forma caracteristica no interior € em torno dos vasos
€ na jun¢io dermo-epidérmica. A IgG esava presente
nos vasos de 65,2% e na jun¢ao dermo-epidérmica de
47,8%, e C3 estava presente nos vasos de 52,2% e na
juncao dermo-epidérmica de 39,1%. A fluorescéncia
na parede dos vasos era homogénea, com intensidade
moderada ou intensa, € com a sua presenga € intensi-
dade tao notavel quanto a da juncio dermo-epidérmi-
cas em 57,9% dos casos. Na remissao clinica durante
o tratamento e na remissao bioquimica, o depédsito de
IgG estava presente na parede dos vasos de 85,7% e
87,5%, respectivamente, e o depdsito de C3 nos vasos
estava presente em 14,3% e 37,5%, respectivamente.
Comparando os doentes antes do tratamento com
doentes em remissao clinica e os que estao em remis-
sao bioquimica, o nimero de casos com depdsito de
complemento (C3) nos vasos diminuiu (de 52,2%
antes do tratamento, para 14,3% e 37,5%, respectiva-
mente). Na remissao bioquimica a fluorescéncia pre-
dominava mais na parede dos vasos do que na juncao
dermo-epidérmica em 71,4% dos doentes. O imuno-
mapeamento antigénico da bolha, para determinar o
nivel da clivagem na juncio dermo-epidérmica, foi
realizado em sete doentes sem tratamento prévio. Em
trés casos todos os antigenos, a saber BP 180 (antige-
no do penfigdide bolhoso), lamina, colageno tipo IV e
coliageno tipo VII, estavam localizados em ambos os
lados da bolha (clivagem na sublamina densa); em um
caso o colageno tipo IV foi encontrado no teto da
bolha (clivagem abaixo da sublimina densa); e em um
caso todos antigenos foram encontrados na base da
folha (clivagem intraepidérmica); em um caso o cola-
geno tipo IV foi encontrado no teto da bolha (cliva-
gem abaixo da sublimina densa). Portanto, nao houve
um padrao caracteristico do nivel de clivagem no imu-
nomapeamento. Provavelmente o mecanismo que
define o nivel de clivagem ¢ a lesao fotodinamica dos
lisossomos ao nivel dos queratindcitos basais e/ou das
células dérmicas. d



