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IMAGENES EN PEDIATRIA
Lampara de Wood en porfiria eritropoyética congénita @CMk
Wood'’s lamp in congenital erythropoietic porphyria

G. Blasco Morente*, C. Martinez Peinado, E. Martinez Garcia y J. Tercedor Sanchez
Unidad de Gestidon Clinica Dermatologia Médico Quirurgica y Venereologia, Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada,
Espana

Disponible en Internet el 10 de febrero de 2014

Varén nacido a las 38 semanas de gestacion con liquido trombocitopenia y anemia grave. A los 4 meses, la explo-

amniotico meconial y progresivo mal estado general. racion cutanea evidencié ampollas, erosiones y cicatrices
Presentaba hepatoesplenomegalia, elevacion de transa- en areas fotoexpuestas. La orina emitia fluorescencia rojo-
minasas y bilirrubina, hemorragia pulmonar, hematuria, rosada bajo lampara de Wood (LW) (fig. 1a). El analisis

Figura 1  Fluorescencia rojo-rosada emitida bajo la lampara de Wood por la orina a los 4 meses de edad (a) y los dientes a los
3 anos de edad (b).
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de orina mostré niveles elevados de porfirinas totales
(33.250 nmol/mmol de creatinina) por el aumento de uro-
porfirina y coproporfirina 1, patron caracteristico de porfiria
eritropoyética congénita (PEC). El estudio genético confirmé
homocigosis para la mutacion C73R del gen UROS. El trata-
miento consistié en el trasplante alogénico de médula dsea
y evitar la exposicion solar. A los 3 afos de edad, no presen-
taba lesiones cutaneas, solo eritrodoncia con fluorescencia
rojo-rosada bajo LW (fig. 1 b) y los recuentos sanguineos
eran normales. La PEC es una enfermedad congénita grave
y rara, de herencia autosémica recesiva, causada por la
deficiencia de la enzima UROS Ill, que conlleva a la acu-
mulacion de porfirinas de isdmero | en diversos tejidos'?. La
luz de Wood es radiacion ultravioleta con longitud de onda
entre 320 y 400 nm emitida por una lampara de mercurio?.
Consiste en una técnica sencilla, accesible y disponible en
cualquier consulta de Dermatologia, Gtil en el diagnodstico de

trastornos de la pigmentacion, infecciones flngicas superfi-
ciales y porfirias®. El depdsito de porfirinas en los dientes, asi
como su eliminacion masiva por la orina, son responsables
de la fluorescencia rojo-rosada patognomonica de porfiria
bajo LW"-2.
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