NOTAS CIENTIFICAS

Porfiria eritropoyética congénita en terneros mellizos Holstein-Frie-

sian’
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La porfiria eritropoyética congénita es un
estado patolégico de origen hereditario, pro-
ducido por una alteracién en el metabolismo
de la hemoglobina (Wass y Hoyt, 1958) . Esta
alteracién ocurre tanto en el hombre como en
los animales, y es producida por el factor se-
mi-letal A-30 (Stormont, 1958) y heredada
como caracter mendeliano recesivo simple en
el hombre y bovino, y dominante en el cerdo
y felino (Kaneko y Cornelius, 1970),

El cuadro patoldgico se produce por una
alteracién enzimdtica que impide la normal
formacién de protoporfirina 1 precursora de
la hemoglobina, produciéndose un actimulo ex-
cesivo de los isémeros uro y coproporfirina en
huesos, dientes, tejidos y érganos. Los anima-
Ies afectados presentan atraso en el crecimien-
to, y las dreas blancas de la piel sufren foto-
sensibilizacién al ser expuestas a-la luz solar,
Los dientes presentan color rojizo, por lo que
es llamada “enfermedad del diente rosado”, y
la orina color café rojizo debido a la excresién
de uroporfirinas. Dientes, huesos y orina, pro-
ducen fluorescencia rosada al ser expuestos a
la luz ultravioleta, Pueden producirse, ademads,
fracturas espontdneas causadas por debilidad
Osea, y anemia dependiendo del grado de la
enfermedad (Schalm, Jain y Carroll, 1975).

El objetivo de esta comunicacién fue pre-
sentar y discutir un caso de porfiria eritropo-
yética congénita que a pesar de haber sido
descrita en el pafs (Araya et al,, 1972), reves-
tfa caracteristicas clinicas especiales. '

El caso en estudio corresponde a terneros
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mellizos (macho y hembra) Holstein-Friesian
nacidos en 1977.

El diagnéstico de porfiria se hizo tomando
como base la coloracién de dientes y orina
a los 8 dias de edad. Posteriormente se en-
contré al hemograma (Schalm, Jain y Ca-
rroll, 1975) un serie roja normal segin va-
lores nacionales (Villouta y Rubio, 1978),
una alta concentracién de protoporfirinas
en eritrocitos y orina (Heller, Labbe y Nu-
tter, 1971) al compararlos con 4 animales
de la misma edad y manejo, y orina con fluo-
rescencia de color rosado al ser sometida a
la luz ultravioleta (Cuadro 1).

Por las caracterfsticas de la enfermedad se
mantuvo a los animales estabulados hasta los
6 meses. Posteriormente se expuso al ternero
macho a sol permanente por 30 dias, no
observandose variaciones en la serie roja, en
Ia concentracién de protoporfirinas, ni tam-
poco fotosensibilizacién al-compararlo con el
ternero hembra que se mantuve estabulado
como testigo.

Se ha llegado a determinar que la anemia
en animales porfiricos se produce por una
combinacién de mecanismos como: hemoli-
sis, eritropoyesis inefectiva a nivel de la mé-
dula oOsea y acortamiento de la vida prome-
dio del eritrocito. Todo esto parece influen-
ciado de una u otra manera por la concen-
tracién de porfirinas en el eritrocito (Kaneko
y Cornelius, 1970).

Es importante destacar que los Unicos sig-
nos clinicos observados en nuestro caso fueron
pigmentacién de dientes y orina, evidencia
de la enfermedad, no observindose fotosen-
sibilizacién de la piel, anemia ni atrasos en
el crecimiento, Esto podria explicarse en gran
medida, porque los terneros en estudio eran
de color negro, exceptuando algunas zonas
del abdémen y de la porcién inferior de las
extremidades, con lo cual se demuestra el
papel preponderante que juega la accién de
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Cuadro 1 — Valores de serie roja, estimaciéon de fluorescencia en orina y concentracién de
protoporfirinas en eritrocitos y orina de animales porfiricos y controles.

Terneros V.G! Hb* Fluorescencia ~ Protoporfirina Protopbrfirinu
% g/di Orina Eritrocitos Orina
ug/100 ml ug/100 mi
Hembra 36,0 10,5 (4 ) 384,5 26,4
Macho 31,0 9.8 ( :ti) 8143 772,1
Controles 26,6-49,83 8,2-17,0° ¢« - ) 44,6* o*

V.G. = Volumen globular.

2Hb = Hemoglobina.

Villouta y Rubio (1978).

4Controles = Promedio de 4 animales,

la luz solar sobre las dreas despigmentadas de
la piel y que se traduce en lesiones que pue-
den causar la muerte del animal.

El caso descrito es el segundo proveniente
del mismo reproductor, habiéndose efectuado
la denuncia correspondiente al presentarse el

primer caso. De aqui el cuidado que se
debe tener al seleccionar los reproductores,
porque siendo la porfiria una enfermedad de
naturaleza hereditaria recesiva, éstos no la
evidencian.

R ESUMEN

Se describe un caso de porfiria eritropoyética congénita en terneros mellizos ma-
cho-hembra Holstein-Friesian. Dichos animales presentaron una concentracién de
384,5 y 814,3 ug/100 ml de protoporfirina eritrocitaria, y de 326,4 y 773,1 ug/ 100

m} de protoporfirina urinaria.

No se observs fotosensibilizacién de ia piel ni atrasos en el crecimiento.

S U MMARY

BOVINE CONGENITAL PORPHYRIA IN HOLSTEIN - FRIESIAN TWIN
CALVES, ‘

A case of Congenital Erythropoietic Porphyria is described in male-female Hols-
tein-Friesian twin calves, Erythrocytic protoporphyrin levels were 384.5 and 314.3 ug/
100 ml and urinary protoporphyrin levels were 326.4 and 773.1 ug/100 ml

No skin photosensitivity, anemia or stunting was observed.
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