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RESUMEN

Se presenta un caso de Porfiria aguda intermitente con sintomatologfa pre-

dominantemente neurolodgica,

La paciente, una mujer de 37 afios, presentd, repentinamente, un cuadro de
algias abdominales violentas y sintomas psiquidtricos. Al cabo de diez dias

desarrollé una pardlisis ascendente tipo Landry-Guillain-Barré, que provocé
un cuadro bulbar grave y luego la muerte por fallo cardio-respiratorio.
S= destacan las alteraciones encontradas en el liquido cefalorraquideo, que
en el proteinograma se expresan siguiendo un perfil trasudativo, probable-
mente como resultado de la alteracion de la barrera hemato-liquidiana, de-
bida a su impregnacidén téxica por las porfirinas.

Las alteraciones del metabolismo de las
porfirinas pueden presentarse en la clini-
ca de dos maneras diferentes. Un grupo
lo constituyen las llamadas porfirinurias
sintomaticas, que se producen en el curso
de algunas hepatopatias. hemopatias y re-
ticulopatias o en determinadas intoxica-
cicnes, como en el saturnismo. En otro
grupo, menos frecuente, el trastorno del
metabolismo de las porfirinas es la cau-
sa primaria que origina una serie de ma-
nifestaciones clinicas bien determinadas.
Para este 1ultimo grupo se reserva el tér-

mino de porfirias. Un cardcter fundamen-
tal permite reconocer una u otra forma.
Mientras en las porfirinurias se encuen-
tra una elevada cantidad de coproporfiri-
nas en orina, en las porfirias existe un
aumento de la uroporfirina y porfobi-
linégeno 5. Es posible que, a la luz de
nuestros conocimientos actuales, esta di-
visién entre las porfirias idiopdticas y las
porfinurias sintomaticas, no pueda soste-
nerse con un sentido tan neto a como se
ha venido haciendo ® 1*, Pero es induda-
ble que una tal clasificacién encierra una
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serie de ventajas, principalmente de or-
den conceptual y diddctico, que favore-
cen su estudio,

Dentro de las porfirias, Waldestrom #
acepta las siguientes formas clinicas:
a) porfiria congénita o fotosensible, b)
porfiria cutdnea tarda, c¢) porfiria aguda
intermitente o tipo sueco y d) porfiria
mixta viscero-cutdnea o tipo sudafricano.

Por sus repercusiones neuroldgicas. para
nosotros encierra un especial interés la
forma aguda intermitente o tipo sueco.
Su frecuencia es rara, si bien en determi-
nados paises lo es menos que en otros ” .
La aportacién de nuevos casos conserva
todo su interés, ya que el polimorfo cua-
dro clinico y la sigularidad del trastorno
metabdlico hacen dificil a menudo esta-
blecer un correcto diagndstico, ain a pe-
sar de conocer los rasgos semioldgicos
fundamentales de la enfermedad y su pe-
culiar calidad nosogréfica. Ello nos mue-
ve a aportar una reciente observacion.

OBSERVACION

Se trataba de una mujer de 37 afos, de na-
cionalidad francesa, que comenzé de forma
aguda con un cuadro de dolores abdominales
intensos, acompanados de cefalea frontotempo-
ral bilateral, pulsdtil, estado nauseoso y vOmi-
tos repetidos, alimenticios y biliosos. Junto a
ello presentaba un discreto dolorimiento mus-
cular difuso y malestar general. Un dia mds
tarde, este cuadro habia progresado, acentudn-
doss el dolor abdominal, preferentemente en
hipogastrio, al tiempo que aparecia un estado
de irritabilidad vy ansiedad, con gran agitacién,
que a partir de aguel momento seria la sinto-
matologia dominante de la enferma. En tal
estado Ingresa en el Hospital Clinico de la
Facultad de Medicina, tres dias después del
comienzo de la enfermedad. En la exploracidon
realizada a su ingreso, los hallazgos objetivos
fueron poco significativos; Hamaba la atencion
su permanente agitacidn psicomotora. El dolor
hipogdstrico era tan intenso que con frecuen-
cia hacia gemir a la enferma. La percusion de
abdomen fue normal, siendo blando y deprs-
sible a la palpacién. La presién en hipogastrio
y ambas fosas iliacas intensificaba el dolor,
pero no se apreciaba una clara reaccidn de
defensa muscular. La temperatura axilar era
de 36° v la rectal de 36,5°. El resto de la
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exploracién no objetivéd datos destacables. No
existian antecedentes familiares dignos de men-
cionar. Entre los antecedentes personales se
recogié que cinco anos atrds habia presentado
un episodio de delor abdominal semejante al
que ahora motivaba su ingreso, que cedié al
paso de unos dias sin que se emitiera un diag-
néstico concreto. Se interpreté el cuadro, en
primera instancia, como un abdomen agudo.
Un hemograma de urgencia reveld 4.700.000
hematies y 4.900 leucocitos, con una férmula
normal; VSG: 1 mm en la primera hora,
2 en la segunda. Vista la enferma en consul-
ta por el Servicio de Cirugia se recomendé
una conducta expectante. El dolor abdominal
continud siendo intensisimo, sin ceder con los
diversos analgésicos empleados. A la manana
siguiente a su ingreso, a peticién de sus fami-
liares, la enferma fue trasladada a otro Ser-
vicio hospitalario donde permanecié por espa-
cio de 6 dias. Mds tarde nos fue remitida de
nuevo sin haber experimentado cambios nota-
bles en su cuadro clinico. Llamé la atencidn
entonces, por primera vez, el color turbio y ro-
sado de la orina que nos hizo pensar se tratase
de una hematuria. Durante Ja semana trans-
currida la enferma no ha tenido evacuacidn
intestinal alguna, v en el reingreso se compro-
bé un marcado meteorismo con gran disten-
sién abdominal. Esta pardlisis intestinal se
mantendria a lo largo de toda la evolucién,
a pesar de todas las medidas puestas en préc-
tica para combatiria. Se realizaron nuevos and-
lisis con resultado anodino, instaurdndose un
tratamiento con antibidticos de amplio espec-
tro, antisépticos urinarios, sulfamidas vy vita-
minas C y B. Unas horas mds tarde, los do-
lores abdominales se intensificaron y la agi-
facién psico-motriz se hizo muy importante.
Se pensd en la naturaleza histeriforme de toda
st sintomatologia. Con todo, el estado de la
enferma se agudizé y requirid la administra-
cién de analgésicos enérgicos, clorpromazina v
diazepdn, sucesivamente, sin gque se modifica-
ran las algias abdominales ni su agitacién e
irritabilidad. Horas mds tarde, repetidas las
dosis de analgésicos, neurolépticos y luminal,
se atenudé el cuadro doloroso v la enferma
consiguié conciliar el sueno durante unas ho-
ras. Al dia siguients su estado era mds tran-
quilizador; la sintomatologia dolorosa abdo-
minal habia cedido, lo mismo que su excita-
cion. El estudio analitico ofrecid los siguien-
tes datos: En sangre: 4.700.000 hematies, 5.300
leucocitos, 0,98 9 de urea, reserva alcalina de
24 mEg/L, 99 mEq/L de cloro, 130 mEq/L
de sodio v 5,15 mEg/L de potasio; el valor
hematocrito era de 50 9, vy las proteinas tota-
les 6,70 gr %. La orina no contenfa albumina
ni glucosa, el sedimento urinario mostraba al-
gunos cilindros piocitarios, 8-10 leucocitos v
3-4 hematies por campo, asf como algunos ci-
lindros hialinos-granulosos e hialinos celula-



res. En el szgundo dia de su ingreso, v a los
doce dias del comienzo de su cuadro, la en-
ferma aquejé disminucidén de fuerza en ambas
piernas y manos. Los reflejos clinicos muscu-
larss eran débiles, universalmente, v existfa una
cierta hipotonia muscular sin otra sintomatolo-
gia neurolégica acompanante. Tal déficit mo-
tor persistia al dia siguiente, si bien la enfer-
ma no testimoniaba prasentar ofras molestias
y se encontraba muy tranquila. En pocas ho-
ras se instaurd una ostensible cuadriparesia
flacida de predominio distal, con disminucidon
de los reflejos clinico musculares en las cua-
tro extremidades. El sedimento urinario con-
tinuaba siendo claramente patolégico, aunque
la hematuria era muy discreta. El examen de
liguido cefalorraquideo obtenido por puncién
lumbar, con manometria normal, revelé 177
mEq/L de cloruros, 111 mgr % de glucosa v
9 células por milimetro ctibico; las proteinas
totales eran 65 mgr % vy su fraccionamiento
electroforético (fig. 1) demostré 6,5 %) de pre-

Fig.
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quideo, que presenta un perfil electroforético
de tipo trasudativo. Ver valores en el texto.

Proteinograma de liquido céfalo ra-

albimina, 48 % de albdmina, 5.5 9 de alfa 1,
99, de alfa 2, 11 9% de beta 1, 99 de Tao v
i1 % de gammaglobulina. Se establecio el
diagnéstico de polirradiculoneuritis con  diso-
ciacién alb@mino-citolégica, segun testificd el
examen licuoral. A la manana siguiente, la
enferma amanecié con una franca cuadriple-
jfa hipotdénica y arrefléxica. Poco después su
cuadro habia progresado, sumdndose al estado
cuadripléjico, claros sintomas de afectacién de
tronco: franca afonfa, diplejia facial con pto-
sis palpebral bilateral v pobre motilidad de Ja
musculatura ocular extrinseca; los reflejos cu-
tdneos abdominales y plantares eran indiferen-
tes. Dos horas después, el estado de concien-
cia de la enferma se vio comprometido, pre-
sentando una acusada obnubilacién vy estado
estuporoso; la respiracién era muy superficial
y la cianosis manifiesta. La pardlisis oculomo-
tora se hizo mds patente, limitdndose los mo-
vimientos de elevacién vy lateralizacién de la
mirada; las pupilas eran isocdricas en ligera
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micsis, con reflejo fotomotor perezoso. Se ini-
claron inmediataments las medidas de reani-
macidn respiratoria, primsro con pulmon arti-
ficial y mds tards con respirator (Bird Marck
8) tras intubacién tragueal. Poco después la
cianosis mgjora v se va rzcuperando el estado
de conciencia, que una hora mds tarde es com-
pletamente normal. La conjuncién del cuadro
clinico neuroldgico, establecido en los dos 1l-
timos dias, con los caracteres organolépticos
(coloracién) de la orina, y las crisis de dolor
abdominal lancinante con que debutéd la en-
fermedad, nos hizo sospechar que se trataba
dz una porfiria aguda intermitente, diagndsti-
co que obtuvo rotunda confirmacién de labo-
ratorio con Jos datos siguientes: Muestra de
orina 600 ml; coproporfirinas 480 microgra-
mos; uroporfirinas 2.637 microgramos y por-
fobilinogeno 15.687 microgramos.

Al dia siguiente, el estado de la enferma era
satisfactorio, mantenida siempre con respira-
cién artifical controlada. Se realizaron dos
transfusiones de sangrz ds 400 ml cada una.
No sz administré EDTA ni BAL. Su paralisis
oculomotora y facial se recuperd e igualmen-
te mejord el tono muscular, reaparecieron los
reflejos tricipital v bicipital derechos y ambos
aquileos, llegando a realizar pequenos movi-
mizsntos de extension y flexién de los dedos
en ambas manos. La funcion respiratoria se
fue recuperando asimismo, y con altibajos, la
propia enferma controlaba el respirator, dis-
puesto para hacerle pasar 9 litros de aire por
minuto. La tensién arterial era de 14/8,5 v el
estado de conciencia normal. Sin embargo la
temperatura se elevé a 39,5° por lo que se le
administré un gramo de cloranfenicol. Repen-
tinamente, la enferma presentd un estado de
sudoracion profusa y taquicardia de 150 pul-
saciones por minuto, con pulso débil pero rit-
mico: la tension arterial comenzd a descender
de forma alarmante, encontrdndose valores de
10/6, 9/6 y 6/0 a lo largo de una hora, al
cabo de la cual la enferma fallecid sin que se
pudiera vencer su fracaso cardiocirculatorio pe-
se a todas las medidas ensayadas.

En resumen, se trataba de una enferma que
bruscamente presenté un cuadro de dolor abdo-
minal en hipogastrio, acompanado de agitacién
psicomotriz, que conferia un tinte histeriforme
a su sintomatologia, v que se interpreté en
principio como un abdomen agudo. Permane-
cio en este estado, con ligeras variaciones, por
espacio de unos diez dias, durante los que se
le administran diversos medicamentos analgé-
sicos de todo tipo, ansioliticos y tranquilizan-
tes y finalmente antibidticos, sulfamidas v bar-
bittricos. En una enferma que padecfa una
porfiria aguda intermitente se precipité asi un
cuadro sobreagudo de polirradiculoneuritis de
marcha ascendente, hasta provocar un compro-
miso bulbar grave, con insuficiencia respirato-
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ria vy desfallecimiento cardiocirculatorio que
determind la muerte de la enferma, catorce
dias después del comienzo de los sintomas.

COMENTARIOS

Los problemas etiopatogénicos y de clasi-
ficacion que, sin duda, todavia encierran
las porfirias, no deben hacernos perder de
vista la simplicidad de los hechos clinicos.
Los trastornos neuroldgicos, o mds fre-
cuentemente neuropsiquidtricos, siguen
generalmente una evolucion intermitente,
con episodios de sintomas mds o menos
ricos, de mayor o menor gravedad, que
suelen regresar, a menos que un COmMpro-
miso bulbar determine la muerte del pa-
ciente, a veces durante ¢l primer episodio,
como es el caso de nuestra enferma.

La edad de comienzo de la enfermedad es
generalmente entre los 25 y 40 afios, con
un ligero predominio por el sexo feme-
nino. Se hereda con cardcter dominante
no ligado al sexo - %, Los sintomas neu-
roldgicos se encuentran en el 72 9% de
los casos seguin Markovitz 8 y en el 42 %
segin Waldestrom 25, Es probable que
cada porcién del sistema nervioso pueda
verse comprometida por la enfermedad 2.
Dre ahi la posibilidad de diferentes mane-
ras de manifestarse, segun cuales sean las
estructuras afectadas. Sin embargo, lo
mds frecuente es una afectacion polineu-
ritica, asociada o no a trastornos de na-
turaleza psicopdtica, de cuya conjuncién
resulta el marcado sabor pitidtico que a
veces presentan estos enfermos?- 2. La
polineuropatia porfirinica ofrece caracte-
res particulares. Las paresias en extremi-
dades superiores recuerdan, a veces, a las
que se observan en la intoxicacidn satur-
nina, con los dedos «haciendo los cuer-
nos», remendando una paralisis radial
parcelar. En miembros inferiores se afec-
tan con marcada preferencia los grupos
musculares antero-externos de la pierna.
En cuanto a los sintomas sensitivos, es
caracteristica la desproporcidn entre los
sintomas subjetivos y los objetivos %5
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Mis excepcional es la marcha ascendente
de las pardlisis, tomando la forma de una
polirradiculoneuritis, hasta determinar
una afectacidon bulbar % 22, Puestas en tela
de juicio por Barraquer y col.? y por
Waldestrom 2, la existencia de estas for-
mas clinicas, parece indudable en la ac-
tualidad, y es preciso reconocer la impor-
tancia y la gravedad de los accidentes res-
piratorios y cardiocirculatorios al produ-
cirse una afectacién bulbar ¢ Nuestra ob-
servacién es en este sentido afortunada,
pues es una confirmacion taxativa de cé-
mo una porfiria puede desarrollar un
cuadro de pardlisis ascendente tipo Lan-
dry, pelirradiculoneuritico, con disocia-
cién albuimino-citolégica, que puede de-
terminar la muerte del paciente. El pro-
néstico sombrio que tienen estas formas,
se ha visto beneficiado de las modernas
técnicas de reanimacién’ que permiten
franquear el momento critico del episo-
dio agudo, hasta que la remisién de los
sintomas, que suele ocurrir entre las 48
y 72 horas, da paso a una situacidn mds
favorable, siempre que un desfallecimien-
to circulatorio no determine una situacién
irreparable, como es el caso de nuestra
enferma. La afectacién de los pares cra-
neales es posible y no excepcional, siendo
los mds frecuentemente comprometidos
los oculomotores, el VII, el IX y el XII
pares. La evolucién rdpidamente progre-
siva que tuvo nuestra enferma, nos per-
mitié observar cémo en el breve espacio
de una hora aproximadamente, se pro-
dujo un compromiso masivo del III, IV,
VI, VII, IX, X, XI y XII pares. Como
manifestaciones neuroldgicas centrales, las
crisis convulsivas de diferentes tipos cons-
tituyen un hecho relativamente frecuen-
te 1. Una forma cldsica de comienzo de
un ataque de porfiria aguda es la de un
coma subito acompafiado de convulsio-
nes. Denny-Brown y Sciarra® sefialaron
la presencia de un temblor asociado a
trastornos psiquicos en algunos casos de
porfiria, lo que puede evocar el diagnds-
tico de un delirium tremens. BEspadaler y
col. ' comunicaron un caso que presentd
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sintomas piramidales, hemiparesia con
hiperreflexia, muy llamativos.

En el EEG pueden encontrarse alteracio-
nes de cardcter inespecifico durante el
ataque agudo®. Con frecuencia, se obser-
van potenciales irritativos generalizados,
bilaterales y sincronos, junto a focos de
ondas lentas de breve duracién y locali-
zacién cambiante. Es posible que tales
modificaciones sean determinadas por la
hipoxia neuronal, pero en algunos casos,
parece indudable que pueden ser debidas
a la impregnacién téxica, de estructuras
basales y del tronco del encéfalo, por las
porfirinas 2.

Las alteraciones en el liquido cefalorra-
quideo no son excepcionales. Se trata casi
siempre de una albuminorraquia eleva-
da con disociacién albumina citologi-
ca® 2 Markovitz'®, en una revision de
69 casos recogidos de la literatura, refiere
que en 31 de ellos se realizé un estudio
del liquido cefalorraquideo, encontrando
anomalias en 7 de ellos, sin precisar de
qué naturaleza. Los datos encontrados en
el estudio de las proteinas licuorales de
nuestra enferma nos sugieren que tales
modificaciones pueden seguir un perfil
trasudativo, como expresion de una alte-
racion de la permeabilidad de la barrera
hematoliquidiana, por modificaciones de
ésta debido a su impregnacidn tdxica por
las porfirinas.

Los estudios anatomopatolégicos son es-
casos, aunque suficientes para conocer
con cierto detalle Ias caracteristicas mas
importantes. Gibson y Goldberg 13 sefiala-
ron que los hallazgos anatomopatoldgi-
cos pueden resultar confusos en ocasio-
nes, -debido a las lesiones que la anoxia
haya podido provocar en el sistema ner-
vioso, pues no debemos olvidar que la
causa de muerte de estos enfermos se
debe a un fallo respiratorio o circulato-
rio. De la Jlectura de los protocolos de
autopsia, la primera idea que se obtiene
es que las lesiones tienen un cardcter dis-
par, parcial y fragmentario. poco espe-
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cificas y excepcionalmente graves'. La
serie mas documentada que hemos podi-
do consultar es la de Ten Eyck y col. %,
que realizan su estudio en nueve casos.
La fragmentacion de la mielina y la des-
mielinizacion del nervio periférico es la
regla, extendiéndose las lesiones a veces
hasta las raices posteriores. Idénticas al-
teraciones se encontraron en la cola de
caballo. La  degeneracién de las célulds
de Purkinje en el cerebelo es un hallaz-
go bastante frecuente. En la mitad de los
pacientes, estos autores encontraron alte-
raciones inespecificas en el cortex cere-
bral, que consideran pueden obedecer a
otros procesos concomitantes. Los gan-
glios basales suelen encontrarse indemnes.
En la médula, la cromatolisis de las neu-
ronas del asta anterior, con fendmenos de
vacuolizacion, es un hallazgo bastante
constante. La biopsia muscular puede po-
ner de manifiesto la presencia de signos
de atrofia neurogena 22,

Janto a los sintomas neuroldgicos, es obli-
gado referirse, aunque sea con mayor
brevedad, a las manifestaciones psiquid-
tricas y gastrointestinales y a la presencia
de orinas hiperpigmentadas, pues de su
conjuncién, el clinico puede llegar a un
diagndstico positivo de la enfermedad.

Los trastornos gastrointestinales consisten
fundamentalmente en dolor abdominal,
vémitos y constipacién, y son practica-
mente constantes en todas las crisis por-
firinicas. Se encuentran en el 100 9% de
los casos de la serie de Silverstein 2, en el
95 9, segin Marckovitz® y en el 85 %
en la estadistica de Waldestrom #. El do-
lor suele ser de presentacién sibita y
gran intensidad, difuso o mds frecuente-
mente simulando un cuadro apendicular
o ginecoldgico ¥, que no raramente lleva
al paciente a las manos de un cirujano.
El cierre abdominal, negado por algunos
autores 1%, fue en nuestra enferma precoz
y persistente.

Las manifestaciones psiquidtricas suelen
preceder a toda otra sintomatologia, cons-
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tituyendo la fase prodrémica de la crisis
porfirinica. Consisten en un cuadro dis-
timico con ricos matices pitidticos. Du-
rante la crisis, los sintomas son los de
una psicosis toxica' con graves estados
depresivos, fases de irritabilidad y excita-
cién y delirios alucinatorios. Queremos
insistir en la acentuada apariencia pitid-
tica de estos enfermos. que a veces pue-
de llevarnos a hacer un diagndstico de
crisis histéricas, lo cual presenta un gra-
ve riesgo pues la administracién de me-
dicacién sedante de todo tipo, que con
seguridad prescribiremos, puede tener fa-
tales consecuencias.

La orina suele presentar un color carac-
teristico vino Burdeos, mds o menos mar-
cado, que se acentia después de la ex-
posicion a la luz o al calor. La observa-
cién de unas orinas de estas caracteristi-
cas durante una crisis de dolor abdomi-
nal agudo debe ponernocs en la pista del
diagndstico de una crisis de porfiria. Lo
mas caracteristico de estas orinas es la
presencia de porfobilinégeno, pero tam-
bién se encuentran elevadas cantidades de
urcporfirina y coproporfirinas. En los pe-
ricdos intercriticos pueden encontrarse ci-
fras normales, aunque en general conti-
ntan elimindndose cantidades variables
de porfobilindgeno, hecho de gran valor
para la deteccién de portadores . Otros
sintomas, como hipertensién, taquicardia,
ictericia o pigmentacién oscura de la piel,
hirsutismo, artritis e irregularidades mens-
truales, pueden encontrarse durante y fue-
ra de las crisis de porfiria ®, Las altera-
cicnes electroliticas durante las crisis no
son raras . Linder ¥ opina que los tras-
tornos del metabolismo mineral son de-
bidos al fracaso de la funcion suprarre-
nal.

El diagnéstico de la enfermedad reguie-
re en primer lugar que el médico piense
en ella? ! 2, cuando se encuenira ante
un paciente que presenta un cuadro de
dolor abdominal, asociado a sintomas neu-
rolégicos y psiquidtricos. En estos casos
es obligado interrogar cuidadosamente so-
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bre el color de las orinas, debiendo pro-
cederse siempre a la confirmacidén bio-
quimica, solicitando al laboratorio la de-
terminacion de porfobilindgeno y porfi-
rinas.

El pronéstico de la enfermedad es grave.
El 50 9% de todos los pacientes con ata-
ques de porfiria mueren durante un ata-
que 2. En general, cuando el enfermo so-
brevive a un ataque muy grave, €S raro
que presente recidivas que comprometan
su vida *. Es conocido el caso de Jorge I11
de Inglaterra '2, que presentd a los 24 afios
un grave ataque de porfiria aguda y mu-
116 a los 82 afos, después de presentar
innumerables crisis de 'menor importan-
cia,

El tratamiento es poco eficaz, a falta de
un conccimiento mds exacto de la etio-
patogenia de la enfermedad. EI aspecto
mas importante a tener en cuenta, es la
absoluta necesidad de abstenerse de cual-
quier medicacién que pueda ejercer el
papel de desencadenante. En este senti-
do los barbituricos, sulfamidas, alcohol y
los hipndticos estdn absolutamente pros-
critos, pues pueden provocar una crisis en
el breve espacio de unas horas, como
desgraciadamente pudimos comprobar en
nuestra enferma. Pero ademds, Lapres-
le 5 lo sefala, la ignorancia que posce-
mos acerca del mecanismo de accidén de
clertes agentes desencadenantes, obliga a
obrar con la mayor prudencia antes de
administrar cualquier medicaciéon. Es muy
importante corregir las alteraciones en el
balance hidroelectrolitico. Linder ' reco-
mienda la administracién de corticoides,
tanto para compensar el fallo suprarrenal
como para corregir posibles sensibiliza-
ciones a los agentes desencadenantes. La

intensidad de los dolores abdominales y

neuriticos debe tratarse con la adminis-
tracién de clorpromazina y promazina ®.
Las medidas de reanimacién respiratoria
deben ponerse en practica precozmente
si existen signos de insuficiencia respira-
teria, hasta que la remisién espontdnea
de los sintomas dé paso a una situacién
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mds favorable. Los trastornos polineuri-
ticos requieren idéntica atencion que las
polineuritis de otras etiologias. Silvers-
tein 2 sefala que, en su experiencia, el
tratamiento mas favorable, es la puesta en
practica, precozmente, de medidas de re-
habilitacién fisica intensas. La introduc-
cién de terapéuticas con agentes quelan-

PORFIRIA AGUDA CON SINDROMFE

DE LANDRY-GUILLAIN-BARRE o7

tes, ofrece en la actualidad perspectivas
mds halagiienas, sin que en modo algunc
pueda pensarse que el problema de la
acistencia a una porfiria esté resuelto.
Como en tantos otros capitulos de la pa-
tologia, también aqui mantiene toda su
vigencia el viejo principio terapéutico de
que lo primero es no danar,

SUMMARY

Intermittent Acute Porphyria with Landry-Guillain-Barré Syndrome

A case of intermittent Acute Porphyria, with
predominant neurological symptomatology, is
discussad.

The patient, a woman of 37, suddenly pressn-
ted a picturz of violent abdominal aches and
psychiatric symotoms. Ten days latzr she de-
veloped an ascending paralysis of the Landry-
Guillain-Barré type, that affected thz bulbar

muscles, dying In cardio-respiratory failurs.
Attention is drawn to the alterations found in
thz Cerzbro-spinal Fluid and to the transudate-
like profile of the Plasma Proteins, probably
the result of an alteration of the blood-brain
barrier, dus to its toxical impregnation by the
porphyrins.

A recview of the bibliography is made.
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