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Porfirias y vampirismo

Su cara era fuerte, muy fuerte, aguilena, con un
puente muy marcado sobre la fina nariz y las ven-
tanas de ella peculiarmente arqueadas y el pelo
gris que le crecia escasamente alrededor de las
sienes, pero profusamente en otras partes. Sus
cejas eran muy espesas, casi se encontraban en
el entrecejo, y con un pelo tan abundante que
parecia encresparse por su misma profusion. La
boca [...] era finay tenia una apariencia mas bien
cruel, con unos dientes blancos peculiarmente
agudos; éstos sobresalian sobre los labios. [...]
La tez era de una palidez extraordinaria. [...]
No pude evitar notar que sus manos eran bas-
tante toscas, anchas y con dedos rechonchos. Cosa
rara, tenian pelos en el centro de la palma.

Dracula
Bram Stoker

Reconocera el aventurado lector que tras estas lineas
se encuentra la descripcion de uno de los personajes
mas reconocidos de la literatura contemporanea. Nos
referimos al Dracula de Stoker, el vampiro por exce-
lencia y reconocido protagonista de «la novela de terror
mejor escrita de todos los tiempos», como el mismo
Oscar Wilde reconocié. Las paginas que Stoker dedi-
ca a esta —en principio— ficticia criatura, culminan
el firme arraigo de la figura del vampiro en el folclo-
re a lo largo del siglo Xvil y, especialmente, en la
Europa del Este.

Durante la mayor parte de su existencia como mito,
el vampiro habia quedado relegado tan solo a eso, a
mera fantasia. Pero fue en mayo de 1985 cuando el
New York Times publicé un articulo basado en las con-
clusiones, para muchos tan solo especulaciones, de
un bioquimico de la University of British Columbia.
Nos referimos al Dr. David Dolphin quien, en una char-
la para la American Association for the Advancement
of Science, relacioné por vez primera el vampirismo
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con un grupo de enfermedades congénitas: las
porfirias**.

¢Fueron los vampiros enfermos de la época for-
zados al repudio social? ¢Existe evidencia cienti-
fica que apoye esta asociacion?

INTRODUCCION

Las portfirias son un grupo de enfermedades deri-
vadas de alteraciones enzimaticas en la ruta bio-
sintética del grupo hemo?®. El nombre procede
del griego mopdUpa (purpura) debido a la colo-
racion que adquieren los fluidos corporales duran-
te los ataques agudos.

El grupo hemo consta de un esqueleto forma-
do por 4 anillos pirrélicos unidos a un atomo de
hierro central. Esta via metabdlica (fig. 1)5, debi-
do a su gran complejidad por el nimero de enzi-
mas implicadas, puede verse interrumpida a mul-

Brunete Lorenzo C et al. Porfirias y vampirismo

tiples niveles, acumuldndose intermediarios meta-
boélicos (porfirinas y/o sus precursores), respon-
sables de los diferentes cuadros clinicos, todos
ellos infrecuentes y de prevalencia variable segin
el tipo y el estudio utilizado. El grupo hemo es
un componente esencial de multiples proteinas
imprescindibles para el correcto funcionamiento
del organismo, y se encuentra en la hemoglobi-
na, la mioglobina o los citocromos. Tal es su impor-
tancia, que Fischer, bi6logo evolucionista, llego a
describirlo como «pigmento de la vida», por otor-
gar el color rojo a la sangre y el verde a la clorofila.

Dado que los principales érganos encargados
de sintetizar este grupo proteico son el higadoy
la médula 6sea, las porfirias se dividen clasicamente
en hepdticas, eritropoyéticas y mixtas (tabla 1)°.
Mas interesante para la practica clinica es la cla-
sificacion, atendiendo a las manifestaciones, en
agudas (crisis abdomino-psiquico-neurolégicas)

Glicina + succinil-CoA

ALA sintasa
Acido 8-aminolevulinico

PBG

CITOSOL
Hidroximetilbilano

Uroporfirinégeno Il

Coproporfirinégeno Il
Protoporfirinégeno IX

Protoporfirina IX

Hemo
MITOCONDRIA

ALA deshidratasa 4| Porfiria aguda de Doss
* ——— PBG desaminasa —I Porfiria aguda intermitente

Uroporfirinégeno Ill cosintasa —| (de Giinther)

Uroporfirinégeno descarboxilasa 4‘ Porfiria cutanea tardia |
Coproporfirindgeno oxidasa —| Coproporfiria hereditaria |

Protoporfirin6geno oxidasa 4{ Porfiria variegata

Ferroquelatasa —| Protoporfiria eritropoyética

Porfiria eritropoyética congénita

Figura 1. Sintesis del grupo hemo.

Adaptado de Mak et al.>.
ALA: acido d-aminolevulinico; PBG: porfobilinégeno.
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Porfirias y vampirismo

Tabla 1. Clasificacidon de las porfirias

Nombre ‘ Enzima implicada Herencia
Eritropoyéticas

Porfiria eritropoyética Uroporfirinégeno III sintetasa AR
Protoporfiria eritropoyética Ferroquelatasa AD
Coproporfiria eritropoyética Desconocida AD
Hepaticas

Porfiria aguda intermitente* Porfobilindgeno desaminasa AD
Porfiria variegata Protoporfirindgeno oxidasa AD
Coproporfiria hereditaria Coproporfirindgeno oxidasa AD
Porfiria aguda de Doss* ALA deshidratasa AR
Porfiria cutanea tardia Uroporfirindgeno descarboxilasa AD, adquirida
Mixtas

Porfiria hepatoeritropoyética Uroporfirindgeno descarboxilasa AR

Adaptado de Iglesias Diez6.
*Porfirias con manifestaciones agudas exclusivamente.

AD: autosémica dominante; ALA: acido d-aminolevulinico; AR: autosdémica recesiva.

o cutaneas (fotodermatosis), en las cuales nos cen-
traremos a continuacion.

PORFIRIA CUTANEA TARDIA®®

Es la mas frecuente en Espana. Debuta a los 30-
50 anos, con igual incidencia en hombres y muje-
res. Se describen dos tipos: la porfiria cutanea tar-
dia (PCT) de tipo I, mas comun y de caracter
adquirido, inducida por farmacos o consumo cro-
nico de alcohol, y la de tipo II, de herencia auto-
somica dominante.

Entre los farmacos que pueden inducir este tras-
torno estan los anticonceptivos orales, los estro-
genos, el hierro, el etanol, etc. Por ello, los pacien-
tes suelen ser mujeres que toman anticonceptivos
orales y varones con cancer de prostata en trata-
miento con estrégenos. Otros factores predispo-
nentes son la diabetes mellitus, el virus de la hepa-
titis C y la hemocromatosis.

Las lesiones de la PCT, de instauracion pro-
gresiva, aparecen en dreas fotoexpuestas —cara
y dorso de manos y pies—, como resultado de la
exposicion cronica a la luz solar. Estos pacientes
acuden a la consulta refiriendo fragilidad cuta-
nea, erosiones y bullas que al desprenderse dejan

18

una cicatriz hiper/hipopigmentada caracteristi-
ca o milios. También presentan hiperpigmenta-
cion difusa, envejecimiento prematuro y en oca-
siones alteraciones esclerodermiformes que
pueden encontrarse circunscritas o difusas en
forma de placas céreas blanco-amarillentas. Es
caracteristica la hipertricosis malar (fig. 2).
Aunque no es una manifestacion cutanea, es muy
representativa la fluorescencia rojo-anaranjada
de la orina a la iluminacién con la lampara de
Wood.

PORFIRIA VARIEGATAS3

En este caso, la enfermedad comienza durante la
pubertad, como maximo entre la segunda y cuar-
ta décadas de la vida. Es una porfiria mixta, con
manifestaciones cutdneas cronicas y crisis agudas.
Las manifestaciones cutaneas son idénticas a las
de la PCT (vesiculas y ampollas, fragilidad cuta-
neay cicatrices en el dorso de las manos), aun-
que con mas ampollas que la anterior. Las crisis
agudas son propiciadas por farmacos como las hor-
monas (anticonceptivos orales), los antibioticos
(sulfamidas, cloranfenicol), los anticonvulsivos
(hidantoinas, carbamazepina, etosuximida), los
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Figura 2. Hipertricosis.

anestésicos (halotano) o etanol, y consisten en
episodios de dolor abdominal, estrenimiento, nau-
seas, vomitos, neuropatia periférica, debilidad mus-
cular, sintomas psiquidtricos, etc.

PROTOPORFIRIA ERITROPOYETICA®-8
Conjunto de manifestaciones consecuencia de
una acumulacién de protoporfirina IX, altamente
fotosensibilizante. Caracteristicamente esta enfer-
medad comienza en la ninez, ya que la fotosen-
sibilidad es tan acusada que a los pocos minutos
de la exposicion comienzan las manifestaciones
cutaneas en zonas fotoexpuestas. De hecho, muy
pocas enfermedades reaccionan tan rapido a la
luz solar, lo que constituye un elemento de la
anamnesis definitivo para el diagnéstico dife-
rencial tanto con otros sindromes como con otras
porfirias (en el resto los pacientes no suelen rela-
cionar las lesiones que aquejan con la radiacion
solar).

Mas Dermatol. 2014;22:16-21
doi:10.5538/1887-5181.2014.22.16
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Minutos después de la exposicion el paciente
comienza a sentir prurito y quemazon. Entre 1y
8 horas después aparece un edema eritematoso
brillante y lesiones purpuricas que pueden llegar
a durar varios dias. De forma cronica, la piel se
muestra curtida, engrosada y tosca, y se desarro-
llan lesiones verrugosas y brillantes mostrando
cicatrices y arrugas. Estos pacientes tienen un aspec-
to deteriorado, con nudillos envejecidos, labios
en codigo de barras y multiples arrugas alrede-
dor de la nariz y las mejillas. Cabe destacar que
en este tipo de porfiria no encontramos cambios
esclerodérmicos, hipertricosis ni hiperpigmenta-
cion. Ademas, es la unica porfiria en la que las
porfirinas y sus precursores no son excretados con
la orina.

PORFIRIA ERITROPOYETICA
CONGENITA (DE GUNTHER)S-8
Describir esta enfermedad puede resultar com-
plejo, no solo porque tnicamente se han descri-
to alrededor de 200 casos en la literatura, sino
porque tiene una gran variedad de formas de pre-
sentacion: desde una hidropesia fetal intrattero
hasta formas mas leves que aparecen en la juven-
tud. Sin embargo, lo mas comun es que se des-
cubra en el periodo neonatal, cuando la madre
observa que el panal de su hijo se tine con una
orina rosada-marronacea, que al ser estudiada
con luz de Wood muestra fluorescencia rojo-ana-
ranjada. Estos ninos tienen una gran fotosensi-
bilidad y una piel tan delicada que las lesiones
pueden afectar a zonas no fotoexpuestas. La infla-
macion constante de la piel, y las vesiculas y bullas
que se infectan secundariamente, producen lesio-
nes mutilantes y cicatrices. La fotomutilacion se
asocia con erosion de las falanges distales, oni-
co6lisis y destruccion de los pabellones auricula-
res y la nariz (fig. 3). Por otro lado, la mayoria
de los pacientes mostraran hipertricosis, asi como
lesiones parcheadas de hipo- e hiperpigmenta-
cion. Finalmente, es muy caracteristica la eritro-

doncia (fig. 4).
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% -
Figura 4. Eritrodoncia.

PORFIRIAS Y LEYENDAS?-4.10

Han sido muchos los personajes historicos rela-
cionados con las enfermedades porfiricas a lo lar-
go de la historia, tales como el rey Jorge III de
Inglaterra, Vincent van Gogh o incluso el mismo
«Fantasma de la Opera».

Las leyendas europeas también han participa-
do de estas creencias creando la figura del vam-
piro, cuyas caracteristicas podrian asemejarse hoy
en dia a las tipicas de la porfiria, concretamente
a las de la enfermedad de Guinther (fig. 3):

Hipertricosis. El crecimiento exagerado del vello
en regiones malares o manos han sido rasgos dis-
tintivos de estas criaturas nocturnas. Sin embar-
go, son aun mas caracteristicos de la licantropia
(fig. 2).

Palidez cutanea y fotosensibilidad. La tez blan-
ca del Dracula de Stoker es, sin duda, su caracte-
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ristica mas llamativa y se relaciona tanto con la
anemia debida a la ausencia del grupo hemo como
con su tendencia a evitar la exposicion solar. En
esta misma linea se justifican sus salidas en las
noches de luna llena.

Intolerancia al ajo!!. Recientemente se ha rela-
cionado un derivado del ajo, producido durante
su preparacion o su digestion, la dialil-sulfona
(DASO,), con la progresion aguda de la porfiria.
Teoricamente, la activacion de la DASO, produ-
ce DASOs, que alquila la protoporfirina IX den-
tro del sitio activado del citocromo P-450, produ-
ciendo N-alquilprotoporfirina IX, la cual se
acumula. Al mismo tiempo, este metabolismo de
la DASOy lleva a la pérdida del grupo hemoya la
inactivacion de dicho citocromo P-450. De esta
manera, con el consumo del ajo aumentarian las
porfirinas y disminuiria la cantidad de grupo hemo,
haciendo que una porfiria latente o leve se con-
vierta en una porfiria grave muy dolorosa.

Eritrodoncia y alteraciones dentarias. La acu-
mulacion de porfirinas y derivados del grupo hemo
en el esmalte dentario aporta una coloracion roji-
za marronacea que puede recordar a la sangre
(fig. 4). Aparte de esto, las mutilaciones faciales
tipicas de la enfermedad de Gunther explicarian
las descripciones tradicionales de estos seres, con
dientes alargados y puntiagudos, ya que los labios
y las encias se retraen y hacen que los dientes, y
especialmente los colmillos, parezcan elongados.

Ansiedad por la sangre. David Dolphin afirma-
ba que la ansiedad que mostraban por la sangre
los vampiros se debia a que la ingesta de esta ali-
viaba sus sintomas; sin embargo, esto no se ha podi-
do demostrar, ya que el intestino es incapaz de
absorber el grupo hemo ingerido. Otras teorias
han postulado que los médicos de la época, ante
la palidez de estos pacientes, les recomendaban
sin una base cientifica firme la toma de sangre
para tratar sus sintomas.

Crueldad. Los vampiros se definen como seres
crueles y despiadados, posiblemente a causa del
aislamiento social al que se veian sometidos estos
pacientes. Junto con este rechazo, algunas porfi-
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rias se acompanan de numerosas manifestacio-
nes psiquidtricas que dificultan atun mas el con-
tacto humano.

Nobleza europea. Los vampiros legendarios soli-
an pertenecer a familias nobles de Europa del Este,
probablemente debido a que la porfiria causan-
te, la enfermedad de Gunther, es un trastorno auto-
s6mico recesivo cuya aparicion se ve potenciada
por los matrimonios incestuosos de la época.
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