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PORFIRIA INTERMITENTE AGUDA

HOSPITAL UNIVERSITARIO SAN VICENTE DE PAUL (1974-1987)

G. LATORRE, A. MUNOZ.

Se revisan 37 pacientes con porfiria intermi-
tente aguda, atendidos en el Hospital Universi-
tario San Vicente de Pail -Universidad de An-
tioquia (Medellin)- entre enero de 1974 y di-
ciembre de 1987. El 62% fueron mujeresy 38%
hombres; 92% estaban en el grupo etario de 10
a 30 afos. Se describen las manifestaciones cli-
nicas y los principales hallazgos de laborato-
rio. La confirmaciéon diagndstica se basé en la
elevacion del acido delta-aminolevulinico y/o del
porfobilinégeno en orina de 24 horas. El factor
desencadenante de las crisis no se logré deter-
minar en el 60% de los pacientes. El manejo se
realizé con aporte de carbohidratos, farmaco-
légicamente segiin los sintomas y con soporte
ventilatorio. Las complicaciones mas frecuen-
tes fueron infecciosas (respiratorias y cutineas).
La mortalidad fue de 33%, 75% de ellas en
pacientes con soporte ventilatorio. El prome-
dio dias-estancia fue de 29. Se recomienda bus-
car esta infrecuente enfermedad en pacientes
con manifestaciones neurolégicas, psiquiatricas
y/o abdominales atipicas.

El término porfiria (del griego purpura), fue
introducido en 1932 (1-3) e incluye un grupo de
enfermedades causadas por alteraciones en el
metabolismo del HEME (1). Se subdivide en tres
grupos: hepaticas, eritropoyéticas y mixtas. Son
heredadas con un patréon autosémico dominante,
excepto la cutanea tarda (del grupo de las hepati-
cas) que puede ser esporadica y la eritropoyética
congénita que es recesiva (4). Se caracterizan por
una exagerada produccidn y excrecidon de porfiri-
nas formadas y de sus precursores, dependiendo
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de las deficiencias enzimaticas que existan en la
via metabdlica acido delta-amino-levulinico-
heme (4, 5). La porfiria intermitente aguda (PTA)
posee manifestaciones clinicas variadas, abdomi-
nales, urinarias, neurosiquiatricas, cardiovascula-
res y dermatologicas; se entiende entonces por qué
se le ha denominado "la pequefia imitadora" (1).

Con excepcion de algunas anotaciones sobre la
presencia de la porfiria en la familia real inglesa
durante cuatro siglos (6), esta entidad s6lo fue re-
conocida en la literatura médica mundial en 1884
cuando se describid la porfiria eritropoyética con-
génita como Pemphigus Leprosas (2). En 1889 se
describié el primer caso de PIA en una mujer que
excretaba orinas oscuras y que muri6 de paralisis
respiratoria luego de la ingestidon de sulfonmetane,
droga introducida en 1888 como hipnético (3, 7).
En Colombia se publicd por primera vez un caso
de porfiria en 1944 (8) y desde entonces so6lo hay
publicadas dos series y algunos casos aislados (2,
9-15).

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron 37 historias clinicas de pacientes
con diagndtico de PIA hospitalizados en el Hospi-
tal Universitario San Vicente de Paul (HUSVP),
Universidad de Antioquia, en el periodo de enero
de 1974 a diciembre de 1987. A todos los pacien-
tes se les diligencié un formulario que incluia iden-
tificacion, antecedentes personales, antecedentes
familiares, manifestaciones clinicas, datos de la-
boratorio, terapéutica y evolucion. Entre agosto
de 1984 y diciembre de 1987 los pacientes fueron
buscados mas activamente y evaluados por algu-
no de los autores. Se plante6 como propdsito ge-
neral conocer el comportamiento de la PIA en el
HUSVP, para establecer comparaciones con otros
estudios locales y mundiales. Particularmente se
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queria conocer la frecuencia, distribuciéon por se-
x0s y etaria, antecedentes personales y familiares,
manifestaciones clinicas y de laboratorio, desen-
cadenantes de las crisis, complicaciones, causas
de muerte y duracion de la hospitalizacion.

RESULTADOS
El nimero de casos por afio puede observarse
en la Figura 1 y la distribucién por edades en la
Tabla 1. El1 92% de los pacientes se localizan en el
grupo 10 a 30 afios, no hubo pacientes menores de
10 ni mayores de 50 afios.

Tabla 1. PIA-Distribucidn por sexo y edad.

Hombres Mujeres ‘ Total
Afios | Ne. | (%) | Na. | (%) | No. | (@)
10-19 3 ® s |oam | s @2)
20-29 6 | a6 17 (46) 23 (62)
3039 2 6) ' 1 @ | 3 @®
40-49 |3 ‘ %) | 0 | (0 3 (8)
, ‘
Toad | 14 | (3% 2 | (62 37 o)

S6lo dos pacientes, hermanos, tenian antece-
dentes personales de episodios clinicos previos de
PIA. Cuatro los tenian de hipertension arterial,
cinco de tratamiento psiquiatrico, seis de cirugias
abdominales exploratorias no diagndsticas (un
paciente con dos de estos procedimientos) y dos
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Figura 1. PIA - Niemero de casos por afo.
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Tabla 2. PIA-Sintomas.

Organo/Sistema No. (%)

Gastroeintestinales
Dolor 29 (78)
Vémito ] 25 (68)
Constipacién ‘ 24 (65)
Diarrea 11 (30)

]

Neuroldgicos ‘
Déficit motor periférico 29 (78)
Retencién vesical [ 18 (49)
Parestesias | 14 (38)
Convulsiones | 11 (30)
Alteraciones de la conciencia E 10 (1))
Disfagia ! 10 27
Disfonia ‘ 10 @7
Trastomos visuales 4 ' an

- | |

Psiquistricos | \
Ansiedad | 16 | 43)
Depresion | 8 (22)
Trastomos de comportamiento 7 19
Psicosis 4 (11)
Histeria 2 )

de laparoscopias exploratorias no diagndsticas. Los
sintomas mas frecuentes fueron dolor abdominal,
déficit motor periférico, vomito, constipacion y
retencion vesical (Tabla 2).

Los signos mas frecuentes fueron taquicardia,
orinas oscuras, disminucion de la fuerza muscu-
lar, hiporreflexia osteotendinosa e hipertension
arterial. Los pares craneanos comprometidos fue-
ron: I (dos pacientes), III-IV-V-VI (cuatro pa-
cientes), VII (25 pacientes), X (14 pacientes), XI
(tres pacientes) y XII (un paciente). (Tabla 3).

Los resultados de la dosificacion del acido
delta-amino-levulinico (ALA), porfobilinégeno
(PBG), coproporfirindgeno y uroporfirindégeno se
pueden observar en la Tabla 4. Otras alteracines
de laboratorio fueron elevacidn de las transamina-
sas, hiponatremia, alcalosis respiratoria, en ausen-
cia de soporte ventilatorio, e hipokalemia. Fue no-
toria la disociacion albumino-citoldgica en el li-
quido cefalorraquideo (LCR); de 21 pacientes
investigados 14 tuvieron mas de 45 mg/dl de pro-
teinas (rango de 50 a 410 mg/dl) y en seis la eleva-
cidén no se acompaii6 de incremento de la celulari-
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Tabla 3. PIA-Signos
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Tabla 5. PIA-Laboratorio.

Organo/Sistema No. (%)

Neurolégico
Disminucién fuerza muscular 29 (78)
Hiporreflexia osteotendinosa 27 (73)
Compromiso de pares craneanos 17 (46)
Pérdida control esfinteriano 15 (41)
Atrofia muscular 7 (19)
Alteraciones sensitivas superficiales 2 (5)
Hiperreflexia osteotendinosa 2 (5)

Cardiovascular

Taquicardia 33 (89)
Hipertensién arterial 23 (62)
Hipotensién arterial 3 (8)
Espasmo arterial retiniano 3 (8)
Bradicardia 1 | 3)

E

Urinario |
Orinas oscuras 31 (84)
Disuria 8 (22)

Dermatolégico

Erupcién ' (19)

Diaforesis 7 (19
Miscelianeos

Taquipnea 24 (65)

Fiebre en ausencia de infeccién 8 (22)

dad. Merece resaltarse también la leucocitosis en
ausencia de infeccion y la elevacion de la creati-
nofosfokinasa (Tabla 5).

Se realizo electromiografia y velocidad de con-
duccién nerviosa sélo en tres pacientes siendo
anormal en los tres por presencia de patrén neuro-
patico axonal. El electroencefalograma realizado
en seis pacientes, mostré en todos descargas difu-
sas y lentificacion del ritmo de base. Los hallaz-

Tabla 4. PIA-Alteraciones metabdlicas.

Sustancia J Investigados Positivos
determinada F

enla orina | No. No. (%)

|

Acido delta-amino-levulinico ; 30 24 (80)
Porfobilinégeno \ 35 25 | ()
Coproporfirinégeno ! 6 6 (100)
Uroporfirinégeno 4 3 (75)
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Investigados Positivos
Alteraciones No. No. (%)
Hematolégicas
Anecmia (Hb. <12g%) 36 12 (33)
Leucocitosis
G. blancos > 10.000 mm?) 36 21 (58)
Leucopenia
(G. blancos <4.500 mm?®) 36 1 (3)
Electroliticas
Hiponatremia (< 135 mEg/l) 35 27 )
Hipokalemia (< 3.5 mEq/l) 36 23 (64)
Hipocalcemia (< 9.0 mg%) 32 15 ) 47)
Hipomagnesemia (< 1.5 mEqfl) 14 6 (43)
Acido-bisicas
Alcalosis respiratoria en ausen-
cia de soporte ventilatorio 18 13 (72)
Bioqufmica sanguinea
Hiperbilirrubinemia
total 19 7 (37
directa 19 7 (37)
indirecta 19 5 (26)
Transaminasas elevadas
Glutdmico-oxaloacéticas 19 15 79
Glutimico-pinivicas 19 14 (74)
Fosfatasas alcalinas clevadas 17 6 (35)
Creatinofosfokinasa elevada 7 | (43)
Hipergliceria 31 11 (36)
Nitrégeno ureico elevado 35 15 (43)

gos electrocardiograficos en diez pacientes fue-
ron taquicardia sinusal en nueve e isquemia late-
ral, bloqueo de rama derecha y trastornos inespe-
cificos de repolarizacion ventricular en tres.

Al investigar factores desencadenantes sélo tres
pacientes venian recibiendo drogas al inicio de los
sintomas (uno prednisona, otro trimetropim-sulfa
y la tercera anovulatories orales secuenciales);
ademas, una paciente tuvo una recaida de sus sin-
tomas con elevacion del ALA, al administrarle
acido pipemidico para una infeccién urinaria. En
dos pacientes los sintomas se relacionaron con bajo
aporte caldrico y en cuatro con la ingesta de alco-
hol etilico (dos de ellos fueron los mismos de bajo
aporte caldrico). En 11 pacientes se encontraron
infecciones concomitantes con el inicio de los sin-
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tomas, cinco con infecciones urinarias, dos con
tuberculosis pulmonar activa, dos con neumonias
bacterianas, dos con sindrome gripal y erisipela,
absceso de tejidos blandos, amigdalofaringitis
bacteriana y lies latente cada una en un paciente.
Tres de estos once pacientes tuvieron mas de un
foco infeccioso. Una paciente estaba en el segun-
do trimestre del embarazo cuando se manifestd la
enfermedad. En 22 pacientes no se logr6 determi-
nar el factor desencadenante.

El diagnéstico al ingreso se puede subdividir
en dos grupos: a) Patologia del sistema nervioso:
PIA en ocho pacientes, sindrome de Guillain Ba-
rré en nueve, polineuropatia en tres, meningoen-
cefalitis en dos y tubercolosis meningea, encefalo-
patia y lesion expansiva cerebral con un paciente
para cada diagndstico, b) Patologia abdominal: li-
tiasis ureteral en cuatro pacientes, pancreatitis en
dos y anexitis, infeccion urinaria, colitis, fiebre
tifoidea, obstruccion intestinal y gastroduodenitis
con un caso para cada diagndstico.

El tratamiento suministrado se basd en aporte
caldérico y en terapéutica sintomatica, incluyendo

soporte ventilatorio. No se utiliz6 la hematina. (Ta-
bla 6).

Tabla 6. PIA-Tratamiento.

Modalidad No. ! (%)

Dieta !

Mis de 300 gramos de car- | |
bohidratos /24 horas ? 28 16)
:

Drogas | 25 | (68)
Propranolol 9 (24)
Clorpromazina 9 (24)
Morfina 6 (16)
Meperidina | 4 an
Amitriptilina | 2 (&)
Imipramina | 1 (3)
Sulfato de Zinc i 1 3)

Soporte ventilatorio I 16 (43)

Las complicaciones fueron principalmente in-
fecciosas; neumonias bacterianas en ocho pacien-
tes e infecciones de la traqueostomia y de la piel
circundante en otros ocho pacientes; tres tuvieron
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septicemia. Hubo un caso de cada uno de sindro-
me de secrecidén inadecuada de hormona antidiu-
rética, hemorragia del tracto digestivo superior,
insuficiencia renal aguda y amenaza de parto pre-
maturo (paciente en embarazo manejada con so-
porte ventilatorio y betamiméticos).

La mortalidad fue de 33% (12 casos), todas
ocurridas durante los episodios agudos; de éstas,
9 (75%) se presentaron en pacientes con soporte
ventilatorio. Se realizd necropsia a cuatro pacien-
tes (s6lo se encontr6 registro de tres), hallandose
bronconeumonia y edema alveolar pulmonar en
los tres, edema cerebral en dos; desmielinizacion
de las raices de la médula lumbar con pequeiias
hemorragias en las astas anteriores y obstruccion
de la traquea y grandes bronquios por tapones
muco-hematicos en un caso cada uno. Dos de los
tres pacientes estaban conectados a ventiladory el
tercero tenia traqueostomia.

El promedio de estancia fue de 29 dias (rango
3-135 dias). El tiempo trascurrido entre el ingreso
y la confirmacion diagnéstica fue de 14.5 dias
(rango 0-60 dias).

DISCUSION

La PIA es una entidad clinica cuyo trastorno
metabolico es la deficiencia de la enzima uropor-
firin6geno-I-sintetasa o porfobilindogeno-deami-
nasa (4, 5) de la via metabolica del acido delta-
amino-levulinico-heme, principalmente en el he-
patocito pero también en células de sangre peri-
férica, fibroblastos y células de liquido amniotico
(4,16). Lo anterior conduce a una acumulacion de
ALA, PBG y en menor cantidad de uroporfirind-
geno, con aumento en la excrecidn urinaria pero
no fecal de estas sustancias (1). Aunque se han
planteado multiples explicaciones patogénicas, las
teorias mas aceptadas sostienen que durante las
crisis de la enfermedad hay deficiencia de heme
en las neuronas y/o neurotoxicidad por ALA y/o
PBG (1-17).

La verdadera frecuencia de la PIA no se cono-
ce pero se ha estimado entre 1 y 10 por 100.000
habitantes en poblaciones normales y entre 30 y
370 por 100.000 pacientes psiquiatricos (1, 18).
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En Colombia hay informados hasta la fecha 61
pacientes en 43 afios (2,9-15), pero esto no permi-
te hacer ninguna inferencia poblacional. La distri-
bucién por sexos en la literatura muestra predomi-
nio de mujeres, con una relacién de 1.4 a 8: 1 (3),
lo que es concordante con nuestra serie.

La relacion que existe entre el sexo y la edad se
ha explicado por el afecto de los estrogenos sobre
la via metabdlica del heme, en presencia de un
déficit de la enzima uroporfirindgeno-I-sintetasa
(19, 20). En la distribucion por edades de la pri-
mera manifestacion de la enfermedad se ha encon-
trado que es mas frecuente entre los 20 y 30 afios
(16), hallazgo similar al nuestro.

El compromiso del sistema nervioso se ha divi-
dido en a) neuropatia periférica de predominio
motor asociado a dolor muscular con patron neu-
ropatico axonal principalmente (1, 7). b) com-
promiso bulbar, especialmente de los pares cra-
neanos VII y X (7, 21). ¢) epilepsia (22). d) com-
promiso autondémico que es responsable de los
sintomas gastrointestinales (23) y de otros como
hipertension o hipotension arteriales, taquicardia,
retencidn o incontinencia urinarias, diaforesis, fie-
bre de etiologia no conocida y espasmo arterial
retiniano (3). e) manifestaciones psiquicas con
predominio de un sindrome mental organico con
agitacion, desorientacion y alucinaciones pero tam-
bién con cuadros psicdticos, neurdticos y trastor-
nos del comportamiento (16,23). Se ha postulado
que estas manifestaciones se deben a disturbios
en el metabolismo de la glicina y de la serina,
aumentando el paso de serina a glicina para la for-
macion de pirroles incrementandose la produccién
de grupos metilicos que lleva a una alternacién en
la metilacién de las catecolaminas (24).

Al comparar la literatura mundial con nuestros
pacientes se encontréd en éstos un ligero mayor
porcentaje de neuropatia periférica motora y sen-
sitiva y un mas frecuente compromiso bulbar y
autonomico. Lo anterior podria ser explicado por-
que nuestros pacientes estaban hospitalizados por
su compromiso neurolégico y por lo tanto someti-
dos a mayor vigilancia médica. Postulamos que la
presencia de taquipnea puede deberse a compro-
miso bulbar, insuficiencia respiratoria por neuro-
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patia periférica, trastornos acido-basicos o a pro-
cesos infecciosos asociados.

La presencia de orinas oscuras ocurrié también
un poco mas frecuentemente en nuestra serie. Es
importante mencionar la presencia de disuria, so6lo
observada en algunas publicaciones nacionales;
creemos que si se excluyen las causas infecciosas
y traumaticas (por sondas vesicales), este sintoma
podria ser parte del compromiso autonémico (ve-
jiga autondémica espastica).

Ante un cuadro sugestivo de PIA, la confirma-
cién se basa en la demostracion de la excrecidon
urinaria elevada del ALA y/o el PBG (18,25). La
dosificaciéon de la enzima uroporfirindgeno-I-sin-
tetasa eritrocitica se utiliza preferencialmente en
estudios de poblacidn (5,26). Hay series que mues-
tran hasta un 9% de pacientes con niveles enzima-
ticos anormales y con criterios clinicos y de excre-
cién de porfirinas urinarias que son diagndsticos
para PIA (18); se ha propuesto que en ellas se cuan-
tifiquen los niveles enzimaticos en los hepatoci-
tos (18).

La falta de elevacion del PBG en 29% de nues-
tros pacientes puede explicarse por el patron inter-
mitente de excrecién de porfirinas urinarias, por
la no busqueda seriada de ellas en algunos pacien-
tes, o porque solamente una tercera parte de las
personas con actividad disminuida de la enzima
tienen aumento urinario del PBG en presencia de
sintomas (PIA manifiesta) (1). En Colombia to-
dos los pacientes informados han tenido como cri-
terio de confirmacidn diagnostica la elevacion uri-
naria del PBG.

La elevacion del coproporfirinégeno en seis
pacientes investigados, obliga a pensar en otras
tres porfirias hepaticas: porfiria cutanea tarda,
coproporfiria hereditaria y porfiria variagata. La
primera cursa con fotosensibilidad pero usual-
mente no eleva el ALA y menos el PBG (1, 27).
Las otras dos también se caracterizan por la pre-
sencia de fotosensibilidad (27) y aunque esto no
se present6 en ninguno de nuestros pacientes, dos
de los seis que tuvieron elevacion del coproporfi-
rindgeno presentaron erupcién no fotosensible.
Creemos no obstante que es improbable que fue-
sen casos de estas porfirias que pueden tener "rash"
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como manifestacion dermatologica porque la va-
riagata es muy rara fuera de Surafrica (16, 27) y
en la coproporfiria hereditaria se ha encontrado
que, aunque la fotosensiblidad con bulas ocurre
en s6lo una tercera parte de los pacientes, el "rash"
como manifestacion dermatoldgica aislada no se
presenta (16).

En la PIA se han descrito alteraciones en otras
pruebas de laboratorio; en nuestra serie merece
resaltarse la mayor frecuencia de hiponatremia,
hipokalemia, hipocalcemia e hipomagnesemia. La
hiponatremia se ha explicado por la presencia de
un sindrome de secrecidon inadecuada de hormona
antidiurética causada por lesion hipotaldmica o por
pérdidas gastrointestinales o renales primarias
(alteraciones tubulares) (23,28). La hipokalemia
parece deberse a la presencia de alcalosis respira-
toria (21), lo que es concordante con nuestros ha-
llazgos aunque también pueden contribuir las pér-
didas gastrointestinales y/o urinarias inducidas por
cargas de glucosa, la dilucién por liquidos paren-
terales o un déficit de aporte. La alta frecuencia de
hipocalcemia e hipomagnesemia en nuestros pa-
cientes puede tener relacion con la mayor vigi-
lancia que se tiene con pacientes hospitalizados,
con déficit de aporte o con un aumento de las pér-
didas gastrointestinales (ej. hipomagnesemia por
enemas) y/o renales (ej. hipomagnesemia por
competencia en la reabsorcion tubular de cationes
divalentes o diuresis de calcio inducida por secre-
cion inadecuada de hormona antidiurética) (28).
En las publicaciones colombianas no se informan
alteraciones electroliticas ni acido-basicas.

La presencia de anemia, que se ha postulado se
debe a inhibicion de la eritropoyesis (21), y la leu-
cocitosis se encontraron en nuestra serie con una
frecuencia mayor que en otras. Esto plantea algu-
nas interrogantes como son la existencia de défi-
cits nutricionales previos, y/o de estados infeccio-
sos crénicos (aunque sélo hubo dos pacientes con
tuberculosis pulmonar activa). También podria ser
que esos hallazgos fueran indices de actividad y/o
gravedad de la enfermedad. La presencia de leu-
copenia en nuestros estudios esta dentro del rango
informado en la literatura.

Las pruebas hepaticas, aunque sdlo se realiza-
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ron en la mitad de los pacientes, se encontraron
alteradas mas frecuentemente que lo informado
por otros (21). No se encontré uso de hepatotdxi-
cos ni hubo elementos clinicos para definir hepa-
topatias crénicas que explicaron estos hallazgos;
dentro de las agudas sdlo la sepsis podria ser la
responsable en algunos casos. Por tener todos los
pacientes elevacion de la bilirrubina directa es
improbable que se trate de casos de sindrome de
Gilbert o de estados hemoliticos. En Colombia las
dos series que informan mayor numero de pacien-
tes también relatan hiperbilirrubinemia (2,14) pero
no se ha informado elevacion de las fosfatasas al-
calinas.

Respecto a otras alteraciones bioquimicas des-
critas como la hipercolesterolemia secundaria a la
elevacion de las lipoproteinas de baja densidad (29,
30), la hiperglicemia, la elevacién del nitrogeno
ureico y la proteinuria, consideramos que no tene-
mos elementos de juicio suficientes para estable-
cer comparaciones porque fueron investigadas en
pocos pacientes o no se conocen los rangos de
normalidad tenidos en cuenta por otros autores.
Pero queremos llamar la atencion sobre la eleva-
cion de la creatinofosfokinasa en tres de siete pa-
cientes investigados, alteracion que no hemos
encontrado descrita y que podria deberse a mioli-
sis por estasis.

Los estudios de LCR en la PIA son escasos, no
obstante se acepta que usualmente son normales o
presentan un ligero aumento de proteinas (no
mayor de 100 mg/dl), con un recuento celular nor-
mal o marginalmente elevado (hasta siete células/
mm3) (7,21); frente a lo anterior resaltan nuestros
hallazgos. Seria interesante investigar la relacion
de las alteraciones del LCR con el patrén neuropa-
tico que presenten los pacientes, para tratar de de-
finir si la disociacidn entre células y proteinas se
encuentra en presencia de neuropatia desmielini-
zante como ocurre en el sindrome de Guillain Ba-
rré y no en las formas axonales que son mas fre-
cuentes en la PIA (31). En nuestra serie se realizd
electromiografia y velocidad de conduccién ner-
viosa concomitante con estudios de LCR a dos
pacientes y ambos tuvieron elevacidon acelular de
proteinas pero con un patrén de neuropatia axonal.
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Obviamente el nimero de pacientes no permite
obtener ninguna conclusion.

Como factores desencadenantes de las crisis de
PIA se han descrito drogas (especialmente las que
son oxidadas por las hemoproteinas de la citocro-
mo P-450) (1, 32), el alcohol etilico (33, 34), las
infecciones (3) y el ayuno (35, 36); sin embargo
en 25% de los pacientes no se logra determinar
(37). En este aspecto es notoria la inversion de
dichos factores en nuesto estudio, probablemente
en relacion con un menor énfasis en la investiga-
cién de estos eventos que tienen importancia en el
proceso preventivo y educativo de los pacientes.

En el tratamiento de la PIA deben observarse
tres aspectos: preventivo, manejo de la fase aguda
y el de las secuelas (1,2,23). Primordialmente se
deben evitar los factores exdgenos farmacoldgi-
cos, toxicos, infecciosos y dietarios que puedan
iniciar o exacerbar el cuadro clinico (1, 23). El
tratamiento de la fase aguda se basa en el aporte
oral o parenteral de 300 a 500 gramos de carbohi-
dratos al dia, debido al efecto inhibidor que la glu-
cosa ejerce sobre la ALA-sintetasa (35, 38). Este
efecto es variable, desde respuestas espectacula-
res hasta ninguno (3). Luego del uso de los carbo-
hidratos la droga de eleccion es la hematina
(hidr6xido de heme; 9 protoporfirina férrica), ob-
tenida de globulos rojos empacados (15,16). Esta
sustancia al ser captada por el higado inhibe la
produccién del ALA; debe siempre administrarse
con los carbohidratos y no tiene efecto sobre for-
mas neuroldgicas motoras (3, 39). Al administrar-
la deben conocerse cinco efectos secundarios gra-
ves como son la tromboflebitis, el efecto anticoa-
gulante, falla renal, oligirica no permanente,
vasculitis y pérdida transitoria de la conciencia (si
no se filtra antes de administrarla) (16, 39).

La hipertension arterial y la taquicardia se con-
trolan con propranolol, droga que en dosis altas y
por via parenteral inhibe la ALA-sintetasa en las
porfirias experimentales (1, 40). La clorpromazi-
na y otras fenotiazinas son efectivas en el manejo
del dolor, la ansiedad y la agitacion, posiblemente
por un efecto inhibitorio a nivel ganglionar auto-
némico (3). El propoxifeno y la meperidina son
utiles en caso de dolor intenso (3,23). Las convul-
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siones se manejan con diazepan o bromuros, ya
que el clonazepan y el valproato tienen el riesgo
de agravar las crisis al inducir la citocromo P-450
(1). En caso de dolor muscular se ha usado el zinc
ya que al disminuir este elemento necesario para
la activacion de la deshidrogenasa lactica, se acu-
mula 4cido lactico en el musculo causando dolor
(41, 42). Por altimo se debe vigilar el compromi-
so de los musculos respiratorios y suministrar so-
porte ventilatorio si se requiere (23). En las fases
aguda y de convalecencia debe utilizarse la tera-
pia fisica para prevenir y revertir las secuelas de la
neuropatia motora (23). En el HUSVP el manejo
no difiere del mencionado, excepto por carecer de
hematina.

Respecto a las complicaciones debe resaltarse
que las mas frecuentes (infecciones pulmonares y
cutdneas), siempre se relacionaron con el uso del
soporte ventilatorio. Por otro lado es llamativa la
aparente seguridad del uso de los betamiméticos
para el manejo de la amenaza de parto prematuro
en mujeres con PIA manifiesta y la recaida que
tuvo un paciente cuando se inicié el manejo de
una infeccidn urinaria con acido pipemidico. Es-
tos hallazgos requieren confirmacidn.

El prondstico de la PIA ha mejorado notoria-
mente. Antes la mortalidad fluctuaba entre 18 y
35% (1); actualmente hay series con mortalidad
de 9% en pacientes hospitalizados con formas
severas de la enfermedad y aun sin la utilizacidon
de hematina (21). Entre los pacientes sintomati-
cos 59% no tienen recaidas, 13% tienen nuevos
ataques, 17% se pierden de control y 2% estan
continuamente sintomaticos (21). Nuestra morta-
lidad fue de 33%, siendo notorio el mal pronodsti-
co de los pacientes con soporte ventilatorio, tal
vez debido a la mayor gravedad de la crisis y/o a
las complicaciones asociados a esta terapia. En Co-
lombia la mortalidad informada es de 27%. Cree-
mos que el promedio dias-estancia debe observar-
se como un indice del costo médico, econdmico y
social de la enfermedad; en nuestra serie fue bas-
tante alto.

De todo lo anterior puede concluirse que se debe
buscar la PIA en pacientes con manifestaciones
neurologicas, psiquiatricas y abdominales atipi-
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cas; con mayor razon si son mujeres en la segunda
o tercera décadas de la vida. Es recomendable no
descartar la PTA (por su caracter intermintente),
hasta tener determinaciones seriadas del ALA y
PBG negativas; asimismo tener siempre la certe-
za de no estar ante casos de porfirismos toxicos
(especialmente por plomo). Finalmente en pacien-
tes con el diagnodstico de sindrome de Guillain
Barré, ante la presencia de un LCR con elevacion
de proteinas sin el concomitante aumento de célu-
las, debe descartarse PIA.

SUMMARY

Thirty seven patients with Acute Intermitent
Porphyria (AIP) seen at the Hospital Universitario
San Vicente de Paul (Medellin - Colombia) be-
tween January, 1974 and December, 1987 are re-
viewed and reported. Most of the patients (92%)
were inthe 10 to 30 years of age range; 62% were
women and 38% men. The diagnosis was made
based on the elevation of delta-amino-levulinc acid
and/or porphobilinogen in urine. The triggering
event of the crises was not established in 60% of
the cases. Management included high carbohydrate
feeding, symptomatic medications and ventilatory
support when indicated. The most frecuent com-
plications were respiratory and cutaneous infec-
tions.

Mortality was 33%; however, 75% of deaths
occured in patients with ventilatory support. Mean
hospital stay was 29 days. The authors emphasise
the need for routine screening for AIP in patients
with unusual neurological, psychiatric and/or ab-
dominal symptoms.
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