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RESUMEN 

Se presenta un caso de Porfiria aguda intermitente con sintomatología pre
dominantemente neurológica. 
La paciente, una mujer de 37 años, presentó, repentinamente, un cuadro de 
algias abdominales violentas y síntomas psiquiátricos. Al cabo de diez días 
desarrolló una parálisis ascendente tipo Landry-Guillain-Barré, que provocó 
un cuadro bulbar grave y luego la muerte por fallo cardio-respiratorio. 
Se destacan las alteraciones encontradas en el líquido cefalorraquídeo, que 
en el proteinograma se expresan siguiendo un perfil trasudativo, probable
mente como resultado de la alteración de la barrera hemato-liquidiana, de
bida a su impregnación tóxica por las porfirinas. 

Las alteraciones del metabolismo de las 
porfirinas pueden presentarse en la clíni
ca de dos maneras diferentes. Un grupo 
lo constituyen las llamadas porfirinurias 
sintomáticas, que se producen en el curso 
de algunas hepatopatías, hemopatías y re
ticulopatías o en determinadas intoxica
ciones. 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 clínicas bien determinadas. 
Para este último grupo se reserva el 1ér-

mino de porfirias. Un carácter 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
linógeno 1s. Es posible que, a la luz de 
nuestros conocimientos actuales, esta di
visión entre las porfirias idiopáticas y las 
porfinurias sintomáticas, no pueda soste
nerse con un sentido tan neto a corno se 
ha venido haciendo 9• 19 Pero es induda
ble que una tal clasificación encierra una 
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serie de ventajas. principalmente de or
den conceptual y didáctico, que favore
cen su estudio. 

Dentro de las porfirias, Waldestrbm 2:; 

acepta las siguientes formas clínicas: 
a) porfiria congénita o fotosensible. b) 
porfiria cutánea tarda, c) porfiria aguda 
intermitente o tipo sueco y d) porfiria 
mixta víscero-cutánea o tipo sudafricano. 

Por sus repercusiones neurológicas. para 
nosotros encierra un especial interés la 
forma aguda intermitente o tipo sueco. 
Su frecuencia es rara, si bien en determi
nados países lo es menos que en otros 9· 2º. 
La aportación de nuevos casos conserva 
todo su interés, ya que el polimorfo cua
dro clínico y la sigularidad del trastorno 
metabólico hacen difícil a menudo esta
blecer un correcto diagnóstico, aún a pe
sar de conocer los rasgos semiológicos 
fundamentales de la enfermedad y su pe
culiar calidad nosográfica. Ello nos mue
ve a aportar una reciente observación. 

ÜBSERVACJÓN 

Se trataba de una mujer de 37 afws. de na
cionalidad francesa, que comenzó de forma 
aguda con un cuadro de dolores abdominales 
intensos, acompa!lados de cefalea frontotempo
ral bilateral, pulsátil, estado nauseoso y vómi
tos repetidos, alimenticios y biliosos. Junto a 
ello presentab¡¡ un discreto dolorimiento mus
cular difuso y malestar general. Un día m¡ís 
tarde, este cuadro había progresado, acentmín
dose el dolor abdominal. preferentemente en 
hipogastrio, al tiempo que aparecía un estado 
de irritabilid¡id y ansiedad, con gran agitación, 
que a partir de aquel momento sería Ja sinto
matología dominante de la enferma. En tal 
estado ingresa en el Hospital Clínico de la 
Facultad de Medicina, tres días después del 
comienzo ele la enfermedad. En la exploración 
realizada a su ingreso. los hallazgos objetivos 
fueron poco significativos: llamaba Ja atención 
su permanente agitación psicomotora. El dolor 
hipogástrico era tan intenso que con frecuen
cia hací;1 gemir a la enferma. La percusión de 
abdomen fue normal. siendo blando y depre
sible a la palpación. La presión en hipogastrio 
v ambas fosas ilíacas intensificaba el dolor. 
pero no se apreciaba una clara reacción de 
defensa muscular. La temperatura axilar era 
de 36° y la rectal ele 36.5°. El resto de la 

exploración no objetivó datos destacables. No 
existían antecedentes familiares dignos de men
cionar. Entre los antecedentes personales se 
recogió que cinco a11os atrás había presentado 
un episodio de dolor abdominal semejante al 
que ahora motivaba su ingreso. que ~eclió al 
paso de unos días sin que se emitiera un diag
nóstico concreto. Se interpretó el cuadro, en 
primera instancia. como un abdomen agudo. 
Un hemograma ele urgencia reveló 4.700.000 
hematíes y 4.900 leucocitos, con una fórmula 
normal: VSG: l mm en la primera hora, 
2 en la segunda. Vista Ja enferma en consul
ta por el Servicio de Cirugía se recomendó 
una conducta expect<inte. El dolor abdominal 
continuó siendo intensísimo, sin ceder con los 
diversos analgésicos empleados. A la mañana 
siguiente a su ingreso. a petición de sus fami
liares. la enferma fue trasladada a otro Ser
vicio hospital¡¡rio donde permaneció por espa
cio ele 6 días. Más tarde nos fue remitida de 
nuevo sin haber experimentado cambios nota
bles en su cuadro clínico. Llamó la atención 
entonces, por primera vez. el color turbio y ro
sado de la orina que nos hizo pensar se tratase 
ele una hematuri¡i. Durante la semana trans
currida la enferma no ha tenido evacuación 
intestinal alguna, y en el reingreso se compro
bó un marcado meteorismo con gran disten
sión abdominal. Esta parálisis intestinal se 
mantendría ¡¡ lo largo de tocia la evolución. 
a pesar de tocias las medidas puestas en prác~ 
tica para combatirla. Se realizaron nuevos aná
lisis con resultado anodino. instaurándose un 
tratamiento con antibióticos de amplio espec
tro. antisépticos urinarios, sulfamidas v vita
minas C y B. Unas horas más tarde. f os do
lores abdominales se intensificaron y la agi
tación psico-motriz se hizo muy importante. 
Se pensó en la naturaleza histeriforme de tocia 
su sintomatología. Con todo, el estado de la 
enferma se agudizó y requirió la administra
ción de analgésicos enérgicos, clorpromazina y 
cliazepán. sucesivamente, sin que se modifica
ran las algias abdominales ni su agitación e 
irritabilidad. Horas más tarde, repetidas las 
dosis de analgésicos, neurolépticos y luminal, 
se atem!Ó el cuadro doloroso y la enferma 
consiguió conciliar el sue11o durante unas ho
ras. Al día siguiente su estado era más tran
quilizador: la sintomatología dolorosa abdo
minal había cedido, lo mismo que su excita
ción. El estudio analítico ofreció los siguien
tes datos: En sangre: 4.700.000 hematíes, 5.300 
leucocitos, 0,98 ºo de urea, reserva alcalina de 
24 mEq/L. 99 mEq/L de cloro. 130. mEq L 
de sodio y 5, 15 mEq/L de potasio; el valor 
hematocrito era de 50 '\, y las proteínas tota
les G.70 gr º,,. La orina no contenía albúmina 
ni glucosa. el sedimento urinario mostraba al
gunos cilindros piocitarios, 8-10 leucocitos v 
3-4 hematíes por campo. así como algunos cf
linclros hialinos-granulosos e hialinos celula-



res. En el segundo día de su ingreso. y a los 
doce días del comienzo de su cuadro. la en· 
ferma aquejó disminución de fuerza en ambas 
piernas y manos. Los reflejos clínicos muscu· 
lares eran débil es, universalmente, y existía una 
cierta hipotonia muscular sin otra sintomatolo· 
gía neurológica acompa11ante. Tal déficit mo· 
tor persistía al día siguiente, si bien la enfer· 
ma no testimoniaba presentar otras molestias 
y se encontraba muy tranquila. En pocas ho· 
nis se instauró una ostensible cuadriparesia 
flácida de predominio distal. con disminución 
de los reflejos clínico musculares en las cua· 
tro extremidades. El sedimento urinario con· 
tinuaba siendo claramente patológico. aunque 
Ja hematuria era muy discreta. El examen de 
líquido cefalorraquídeo obtenido por punción 
lumbar, con manometría normal. reveló J 77 
mEq/L de cloruros. 11 l mgr '<, de glucosa y 
9 células por milímetro cúbico: las proteínas 
totales eran 65 mgr ºo y su fraccionamiento 
electroforético (fig. 1) demostró 6,5 ~;, de pre· 

Fig. l. Proteinograma de líquido céfalo ra
quídeo. que presenta un perfil electroforético 
de tipo trasudativo. Ver valores en el texto. 

albúmina. 48 °;, de albúmina. de alfa 1, 
9 '\, de alfa 2. 11 ºo de beta· 1, 9 '\, de Tao y 
l l ºº de gammaglobulina. Se est;ibleció el 
diagnóstico de polirradiculoneuritis con diso
ciación albúmino-citológ1ca, según testificó el 
examen licuoral. A la manana siguiente, la 
enferma amaneció con una rranca cuadriple
jía hipotónica y arrefléxica. Poco después su 
cuadro había progresado, sumándose al estado 
cuadripléjico, claros síntomas de afectación de 
tronco: franca afonía, diplejía facial con pto. 
sis palpebral bilateral y pobre motilidad de Ja 
musculatura ocular extrínseca: los reflejos cu
táneos abdominales y plantares eran indiferen· 
tes. Dos horas después. el estado de concien· 
cía. de la enferma se vio comprometido, pre· 
sentando un¡:t acusada obnubilación y estado 
estuporoso; la respiración era muy superficial 
y Ja cianosis manifiesta. La parálisis oculomo
tora se hizo más patente. lim1tfíndose los mo
vimientos de elevación y lateralización de la 
mirada; las pupil;1s eran isocóricas en ligera 
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miosis. con rerlejo fotomotor pera.uso. Se ini· 
ciaron inmediatamente las medidas de reani· 
mación r;;spintoria. primero con pulmón arti· 
ficial y más tarde con respírator (Bird Marck 
8) tras intubación traqueal. Poco después la 
cianosis mejora y se va r:;rnperando el estado 
de conciencia, que una hora más tarde es com
pletamente normal. La conjunción del cuadro 
clínico neurológico. establecido en los dos úl
timos días. con los caracteres organolépticos 
(colorac1ón) de la orina. y las crisis de dolor 
abdominal lancinante con qae debutó la en· 
fermedad. nos hizo sospechar que se trataba 
d:: u1n porfiria aguda intermitente. diagnósti· 
co que obtuvo rotunda confirmación de !abo· 
ratoÍ·io con los dalos siguientes: Muestra de 
orina 600 mi: copropor.firinas 480 microgra· 
mos: uroporfirinas 2.6<'7 microgramos y por· 
fobilinogeno 15.687 microgramos. 

Al día siguiente. el estado de la enferma era 
satisfactorio. mantenida siempre con respira· 
ción artifical controlada. Se realizaron dos 
transfusiones de sangre de 400 mi cada una. 
No se administró EDTA ni BAL. Su parálisis 
oculomotora y racial se n:cuperó e igualmen· 
te mejoró el tono muscular. reaparecieron los 
reflejos tricipital y bicipital derechos y ambos 
aquileos, llegando a realizar pequenos movi
mientos de extensión y flexión de los dedos 
en ambas manos. La función 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 tensión arterial era de 14/8,5 y el 
estado de conciencia normal. Sin embargo la 
temperatura se elevó a 39,5°, por lo que se le 
administró un gramo de cloranfenicol. Repen· 
tinamcnte. la cnrerma presentó un estado de 
sudoración profusa y taquicardia de 150 pul
saciones por minuto. con pulso débil pero rít
mico: la tensión arterial comenzó a descender 
de forma alarmante. encontrándose valores de 
10/6. 9/6 y 6/0 a lo largo de una hora, al 
cabo de la cual la enferma falleció sin que se 
pudiera vencer su fracaso cardiocirculatorio pe
se a todas las medidas ensayadas. 

En resumen. se trataba de una enferma que 
bruscamente presentó un cuadro de dolor abdo
minal en hipogastrio. acompanado de agitación 
psicomotriz, que confería un tinte histeriforme 
a su sintomatología. y que se interpretó en 
principio como un abdomen agudo. Permane· 
ció en este estado. con ligeras variaciones, por 
espacio de unos diez días, durante los que se 
le administran diversos medicamentos analgé
sicos de todo tipo. ansiolíticos y tranquilizan
tes y finalmente antibióticos, sulfamidas y bar· 
bitúricos. En una enferma que padecía una 
porfiria aguda intermitente se precipitó así un 
cuadro sobreagudo de polirradiculoneuritis de 
marcha ~1scendente, hasta provocar un compro· 
miso bulbar grave, con insuficiencia respirato· 
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ria y desf'allecimiento cardiocircul;itorio que 
determinó la muerte de la enferma. catorce 
días después del comienzo de los síntomas. 

CoM ENTAHIOs 

Los problemas etiopatogénicos y de clasi
ficación que, sin duda, todavía encierran 
las porfirias, no deben hacernos perder de 
vista la simplicidad de los hechos clínicos. 
Los trastornos neurológicos, o más fre
cuentemente neuropsiquiátricos, siguen 
generalmente una evolución intermitente, 
con episodios de síntomas más o menos 
ricos, de mayor o menor gravedad, que 
suelen regresar, a menos que un compro
miso bulbar determine la muerte del pa
ciente, a veces durante el primer episodio, 
como es el caso de nuestra enferma. 

La edad de comienzo de la enfermedad es 
generalmente entre los 25 y 40 años, con 
un ligero predominio por el sexo feme
nino. Se hereda con carácter dominante 
no ligado al sexo 17· 25 . Los síntomas neu
rológicos se encuentran en el 72 % de 
los casos según Markovitz 18 y en el 42 % 
según Waldestrom 25 • Es probable que 
cada porción del sistema nervioso pueda 
verse comprometida por la enfermedad 2s. 
De ahí la posibilidad de diferentes mane
ras de manifestarse, según cuales sean las 
estructuras afectadas. Sin embargo, lo 
más frecuente es una afectación polineu
rítica, asociada o no a trastornos de na
turaleza psicopática, de cuya conjunción 
resulta el marcado sabor pitiático que a 
veces presentan estos enfermos 3 • 25 • La 
políneuropatía porfirínica ofrece caracte
res particulares. Las paresias en extremi
dades superiores recuerdan, a veces, a las 
que se observan en la intoxicación satur
nina, con los dedos ((haciendo los cuer
nosn, remendando una parálisis radial 
parcelar. En miembros inferiores se afec
tan con marcada preferencia los grupos 
musculares antera-externos de la pierna. 
En cuanto a los síntomas sensitivos, es 
característica la desproporción entre los 
síntomas subjetivos y los objetivos 15 . 

Más excepcional es la marcha ascendente 
de las parálisis, tornando la forma de una 
polirradiculoneuritis, hasta determinar 
una afectación bulbar 5• 22 P'uestas en tela 
de juicio por Barraquer y col. 3 y por 
Waldestrom 25

, Ia existencia de estas for
mas clínicas, parece indudable en la ac
tualidad, y es preciso reconocer la impor
tancia y la gravedad de los accidentes res
piratorios y cardiocirculatorios al protlu
cirse una afectación bulbar 4 • Nuestra bb
servación es en este sentido afortunada, 
pues es una confirmación taxativa de có
mo una porfiria puede desarrollar un 
cuadro de parálisis ascendente tipo Lan
dry, polirradiculoneurítico, con disocia
ción albúmino-citológica, que puede de
terminar la muerte del paciente. El pro
nóstico sombrío que tienen estas formas, 
se ha visto beneficiado de las modernas 
técnicas de reanimación 7 que permiten 
franquear el momento crítico del episo
dio agudo, hasta que la remisión de los 
síntomas, que suele ocurrir entre las 48 
y 72 horas, da paso a una situación más 
favorable, siempre que un desfallecimien
to circulatorio no determine una situación 
irreparable, como es el caso de nuestra 
enferma. La afectación de los pares cra
neales es posible y no excepcional, siendo 
los más frecuentemente comprometidos 
los oculomotores, el VII, el IX y el XII 
pares. La evolución rápidamente progre
siva que tuvo nuestra enferma, nos per
mitió observar cómo en el breve espacio 
de una hora aproximadamente, se pro
dujo un compromiso masivo del lII, IV, 
VI, VII, IX, X, XI y XII pares. Como 
manifestaciones neurológicas centrales, las 
crisis convulsivas de diferentes tipos cons
tituyen un hecho relativamente frecuen
ten. Una forma clásica de comienzo de 
un ataque de porfiria aguda es la de un 
coma súbito acompañado de convulsio
nes. Denny-Brown y Sciarra 6 señalaron 
la presencia de un temblor asociado a 
trastornos psíquicos en algunos casos de 
porfiria, lo que puede evocar el diagnós
tico de un delirium tremens. Espadaler y 
col. 1º comunicaron un caso que presentó 
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síntomas piramidales, hemiparesia con 
hiperreflexia, muy llamativos. 

En el EEG pueden encontrarse alteracio
nes de carácter inespecífico durante el 
ataque agudo 3. Con frecuencia, se obser
van potenciales irritativos generalizados, 
bilaterales y síncronos, junto a focos de 
ondas lentas de breve duración y locali
zación cambiante. Es posible que tales 
modificaciones sean determinadas por la 
hipoxia neuronal, pero en algunos casos, 
parece indudable que pueden ser debidas 
a la impregnación tóxica, de estructuras 
basales y del tronco del encéfalo, por las 
porfirinas 21 . 

Las alteraciones en el líquido cefalorra
quídeo no son excepcionales. Se trata casi 
siempre de una albuminorraquia eleva
da con disociación albúmina citológi
ca 5• 2º. Markovitz 18 , en una revisión de 
69 casos recogidos de la literatura, refiere 
que en 31 de ellos se realizó un estudio 
del líquido cefalorraquídeo, encontrando 
anomalías en 7 de ellos, sin precisar de 
qué naturaleza. Los datos encontrados en 
el estudio de las proteínas licuorales de 
nuestra enferma nos sugieren que tales 
modificaciones pueden seguir un perfil 
trasudativo, como expresión de una alte· 
ración de la permeabilidad de la barrera 
hematoliquidiana. por modificaciones de 
ésta debido a su impregnación tóxica por 
las porfirinas. 

Los estudios anatomopatológicos son es
casos, aunque suficientes para conocer 
con cierto detalle las características más 
importantes. Gibson y Goldberg 13 señala
ron que los hallazgos anatomopatológi
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 lectura de los protocolos de 
autopsia, la primera idea que se obtiene 
es que las lesiones tienen un carácter dis
par, parcial y fragmentario, poco espe-

cíficas y excepcionalmente graves Ei. La 
serie más documentada que hemos podi
do consultar es la de Ten Eyck y col. 24 , 

que realizan su estudio en nueve casos. 
La fragmentación de la mielina y la des
mielinización del nervio periférico es la 
regla, extendiéndose las lesiones a veces 
hasta las raíces posteriores. Idénticas al
teraciones se encontraron en la cola de 
caballo. La ·degeneración de las célul~s 
de Purkinje en el cerebelo es un hallaz
go bastante frecuente. En la mitad de los 
pacientes, estos autores encontraron alte
raciones inespecíficas 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 fenómenos de 
vacuolización, es un hallazgo bastante 
constante. La biopsia muscular puede po
ner de manifiesto la presencia de signos 
de atrofia neurógena 22• 

Junto a los síntomas neurológicos, es obli
gado referirse, aunque sea con mayor 
brevedad, a las manifestaciones psiquiá
tricas y gastrointestinales y a la presencia 
de orinas hiperpigmentadas, pues de su 
conjunción, el clínico puede llegar a un 
diagnóstico positivo de la enfermedad. 

los trastornos gastrointestinales consisten 
fundamentalmente en dolor abdominal, 
vómitos y constipacíón, y son práctica
mente constantes en todas las crisis por
firínicas. Se encuentran en el 100 % de 
los casos de la serie de Silverstein 23 , en el 
95 % según Marckovitz 18 y en el 85 % 
en la estadística de Waldestri:im 25• El do· 
lor suele ser de presentación súbita y 
gran intensidad, difuso o más frecuente· 
mente simulando un cuadro apendicular 
o ginecológico 25, que no raramente lleva 
al paciente a las manos de un cirujano. 
El cierre abdominal, negado por algunos 
autores 10, fue en nuestra enferma precoz 
y persistente. 

Las manifestaciones psiquiátricas suelen 
preceder a toda otra sintomatología, cons-
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tituyendo la fase prodrórnica de la crisis 
porfírínica. Consisten en un cuadro dis
tÍlnico con ricos matices pitiáticos. Du
rante la crisis, los síntomas son los de 
una psicosis tóxica 1 con graves estados 
depresivos, fases de irritabilidad y excita
ción y delirios alucinatorios. Queremos 
insistir en la acentuada apariencia pitiá
tica de estos enfermos, que a veces pue
de llevarnos a hacer un diagnóstico de 
crisis histéricas, lo cual presenta un gra
ve riesgo pues la administración de me
dicación sedante de todo tipo, que con 
seguridad prescribiremos. puede tener fa
tales consecuencias. 

La orina suele presentar un color carac
terístico vino Burdeos, más o menos mar
cado, que se acentúa después de la ex
posición a la luz o al calor. La observa
ción de unas orinas de estas característi
cas durante una crisis de dolor abdomi
nal agudo debe ponemos en la pista del 
diagnóstico de una crisis de porfiria. Lo 
más característico de estas orinas es la 
presencia de porfobilinógeno, pero tam
bién se encuentran elevadas cantidades de 
urcporfirina y coproporfirinas. En los pe
ríodos intercríticos pueden encontrarse ci
fras normales, aunque en general conti
núan eliminándose cantidades variables 
de porfobilinógeno, hecho de gran valor 
para la detección de portadores 17 . Otros 
síntomas, como hipertensión, taquicardia, 
ictericia o pigmentación oscura de la piel, 
hirsutismo, artritis e irregularidades mens
truales. pueden encontrarse durante y fue
ra de las crisis de porfiria 2'- Las altera
ciones electrolíticas durante las crisis no 
son raras 11 • Linder 16 opina que los tras
tornos del metabolismo mineral son de
bidos al fracaso de la función suprarre
nal. 

El diagnóstico de la enfermedad requie
re en primer lugar que el médico piense 
en ella 2· 19· 23 , cuando se encuentra ante 
un paciente que presenta un cuadro de 
dolor abdominal, asociado a síntomas neu
rológicos y psiquiátricos. En estos casos 
es obligado interrogar cuidadosamente so-

bre el color de las orinas, debiendo pro
cederse siempre a ]a confirmación bio
química, solicitando al laboratorio la de
terminación de porfobilinógeno y porfi
rinas. 

El pronóstico de la enfermedad es grave. 
El 50 % de todos los pacientes con ata
ques de porfiria mueren durante un ata
que 21 . En general, cuando el enfermo so
brevive a un ataque muy grave, es raro 
que presente recidivas que comprometan 
su vida 1• Es conocido el caso de Jorge III 
de Inglaterra 12 , que presentó a los 24 años 
un grave ataque de porfiria aguda y mu
rió a los 82 años, después de presentar 
innumerables crisis de menor importan
cia. 

El tratamiento es poco eficaz, a falta de 
un conocimiento más exacto de la etio
patogenia de la enfermedad. El aspecto 
más importante a tener en cuenta, es la 
absoluta necesidad de abstenerse de cual
quier medicación que pueda ejercer el 
papel de desencadenante. En este senti
do los barbitúricos, sulfamidas, alcohol y 
los hipnóticos están absolutamente pros
critos, pues pueden provocar una crisis en 
el breve espacio de unas horas, como 
desgraciadamente pudimos comprobar en 
nuestra enferma. Pero además, Lapres
le 15 lo señala, la ignorancia que posee
mos acerca del mecanismo de acción de 
ciertos agentes desencadenantes, obliga a 
obrar con la mayor prudencia antes de 
administrar cualquier medicación. Es muy 
importante corregir las alteraciones en el 
balance hidroelectrolítico. Linder 16 reco
mienda la administración 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 
neuríticos debe tratarse con la adminis
tración de clorpromazina y promazina 9. 

Las medidas de reanimación respiratoria 
deben ponerse en práctica precozmente 
si existen signos de insuficiencia respira
tcria, hasta que la remisión espontánea 
de los síntomas dé paso a una situación 
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más favorable. Los trastornos polineurí
ticos requieren idéntica atención que las 
polineuritis de otras etiologías. Silvers
tein 2'1 señala que, en su exneriencia, el 
tratamiento más favorable, es la puesta en 
práctica, precozmente, de medidas de re
habilitación física intensas. La introduc
ción de terapéuticas con agentes quelan-

tes, ofrece en la actualidad perspectivas 
más halagüeñas, sin que en modo alguno 
pueda pensarse que el problema de la 
a~istencia a una porfiria esté resuelto. 
Como en tantos otros capítulos de la pa
tología, también aquí mantiene toda su 
vigencia el viejo principio terapéutico de 
que lo primero es no dañar. 

SuMMARY 

lntermittent Acute Porphyria with Landry-Guillain-Barré Syndrome 

A case of intermittent Acute Porphyria, with 
predominan! neurological symptomatology, is 
discussed. 
The patient, a woman of 37. suddenly presen
ted a piciure of violen! abdominal aches and 
psychiatric symptoms. Ten days later she de
veloped an ascending paralysis of the Landry
Guillain-Barré type, that affected the bulb::ir 

muscles. dying in cardio-respiratory failure. 
Attention is drawn to the alterations found in 
the Cerebro-spinal Fluid and to the transudate
like profile of the Plasma Proteins, probably 
the result of an alteration of the blood-brain 
b:urier, due to its toxica] impregnation by the 
porphyrins. 
A rcview of the bibliography is made. 
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