PORFIRIA AGUDA Y EMBARAZO

REVISION DEL TEMA Y PRESENTACION DE UN CASO

Doctor Jaime Ramirez Sanchez (%)

A pesar de haberse escrito mucho socbre porfiria intermitente
aguda, poco se ha mencionado esta enfermedad en asociacién con
embarazo. Una revision de la literatura revela solamente 14 casos
de embarazos o puerperios complicados con porfiria intermitente
aguda. De éstos, una madre murié6 en una recaida 8 dias después
del parto; la orina del nifio al nacer, en este caso, era color vino
Oporto, positiva para uroporfirina y contenia una cantidad exce-
siva de coproporfirina. Sin embargo, aclaré rapidamente y poco
después fue normal. Aunque el nifio pueda haber formado estos
pigmentos rojos en exceso, la posibilidad de que ellos hayan atra-
vesado la placenta no puede ser despreciada.

De enero 19 a diciembre 31 de 1955, se encontraron 4 casos de
porfiria intermitente aguda complicada con embarazo en el ser-
vicio obstétrico del King’s County Hospital de Brooklyn, New York.
Durante este periodo de tiempo hubo un total de 5.300 nacimien-
tos, para una incidencia de 1:1328. Sin embargo, en 1956, sobre
6.300 nacimientos no se encontré ningun caso, 1o cual hace pensar
aque la incidencia indicada arriba sea mucho mayor que la inci-
clencia real.

Dada la rareza de la entidad consideramos conveniente hacer
una rapida revision del tema de las porfirias.

“Se conoce con el nombre de porfirias a un grupo de enfer-
niedades caracterizadas por alteracion del metabolismo de las
porfirinas, con aumento en la eliminacién de uroporfirinas o de

(*) Asistente de Catedra de Clinica Obstétrica de la Facultad de Medi-
cina de la Universidad Nacional.
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sus precursores en la orina y las heces. Aunque poco se sabe de
su etiologia y patogenia, los estudios mas recientes tienden a
demostrar su caracter hereditario y asi actualmente se clasifican
como ‘‘errores congénitos del metabolismo”, segun la nocion
expuesta inicialmente por Garrod.

Las porfirinas son compuestos heterociclicos formados por la
unién de cuatro anillos pirrélicos, mediante cuatro enlaces de
meteno y constituyen el nucleo prostético de los pigmentos res-
piratorios: hemoglobina, mioglobina, citocromo, catalasa y pero-
xidasa. Igualmente se hallan en la molécula de clorofila, la cual
es un compuesto de porfirina y magnesio.

La estructura heterociclica formada por la unién de cuatro
anillos pirrorillos mediante cuatro puentes de meteno, se conoce
con el nombre de porfina. En esta estructura los anillos carb6-
nicos presentan ocho carbonos unidos a otros tantos atomos de
hidrégeno, los cuales pueden ser reemplazados por radicales dife-
rentes, obteniéndose asi los distintos tipos de porfirinas. Al reem-
plazar los hidrégenos por cuatro metilos y cuatro etilos, se obtie-
ne la etioporfirina, compuesto que no se encuentra en la natu-
raleza, siendo exclusivamente productos de laboratorio.

Segun 1la posicién relativa de los diferentes radicales, son
posibles cuatro isémeros, que se identifican con los numerales I
a IV. Es de anotarse que en la naturaleza solo se encuentran los
derivados de los porfirinas I y III, siendo el tipo III el mas abun-
dante.

La sustitucion por radicales acéticos y propionicos constituye
las uroporfirinas, mientras que el reemplazo por radicales meti-
licos y propi6nicos da origen a las coproporfirinas. La protopor-
firina es la porfina con sus hidrégenos sustituidos por cuatro radi-
cales metilicos, dos propiénicos y dos vinilicos; constituye el
nucleo prostético del Hem, que al unirse con la globina forma Ila
molécula de hemoglobina.

Las diferentes porfirinas se identifican mediante el estudio
de su espectro de absorcion, que es caracteristico para cada una
de ellas, habiendo una banda comun a todas conocida con el
nombre de “banda de Soret”, que identifica el nucleo porfina y
ctras adicionales, que dependen de los diferentes radicales de
sustitucion.

Al disolver porfirinas en acidos minerales fuertes o en disol-
ventes organicos y exponerlos a la luz ultravioleta emiten fluo-
rescencia roja fuerte, caracteristica, propiedad que se utiliza para
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investigar pequefias cantidades de porfirinas libres. Las copropor-
firinas I y III son solubles en mezclas de acido acético glacial y
éter, de los cuales se extraen con acido clorhidrico. Por otra parte,
las uroporfirinas son insolubles en la mezcla acido-éter, pero par-
cialmente soliibles én acetato de etilo, del cual se extraen igual-
mente con acido clorhidrico; estas soluciones clorhidricas dan la
fluorescencia roja caracteristica con la luz ultravioleta que sirve
para identificarlas.

Biosintesis de las porfirinas.—A partir de dos compuestos
basicos, 1a glicina o glicocola y el “succinato activo”, derivado
coenzima — A del acido succinico, se forma el acido alfa-amino-
beta-cetoadipico, el cual por descarboxilacién produce el 4acido
celta-amino-levulinico. Dos moléculas de éste se condensan para
formar el porfobilinogeno, a partir del cual se forman en etapas
sucesivas las uro-copro y protoporfirinas. Incubando fragmentos
de higado de pato con acido delta-amino-levulinico, se han obte-
nido tanto el porfobilin6geno comwo porfirinas, aunque no se cono-
cen las etapas exactas de las sintesis; algunos autores sostienen
que el porofbilinégeno se transforma inicialmente en un com-
puesto dipirrélico que al condensarse nuevamente da origen a la
porfirina. Normalmente se eliminan de 60 a 280 gammas por dia
de coproporfirina”.—(Tomado de] articulo Las Porfirias, del doctor
Oscar Gutiérrez R., publicado en la revista El Médico, numero 8,
mayo de 1959).

Clasificacién.—Teniendo en cuenta el nivel en el cual se pro-
cuce la alteracién metabdlica y el 6rgano en que asienta la falla
enzimatica, Watson divide las porfirias en dos grandes grupos:
I. Porfiria eritropoyética y II. Porfiria hepatica, la cual, a su vez,
se subdivide en: 1. Intermitente aguda; 2. Cutdnea tardia; 3.
Mixta y 4. Latente, Todas estas variedades tienen como caracte-
ristica comun la eliminaciéon de uroporfirinas por la orina y las
heces, asi como el aumento en la eliminacion’ de coproporfirinas.
Quedan fuera de esta clasificacion algunas entidades en las cua-
les hay aumento en la eliminacién de coproporfirinas, sin que
se encuentren en la orina uroporfirinas ni sus precursores; tales
serian la intoxicacién por el plomo, la anemia perniciosa, las ane-
mias hemoliticas, la cirrosis portal, la hepatitis, la enfermedad
ce Hodgkin, la neumonia, el absceso pulmonar, la fiebre reuma-
tica, etec., en las cuales se producen porfirinurias llamadas sinto-
maticas.
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SINTOMATOLOGIA

19 Porfiria eritropoyética.—Esta forma de la enfermedad es
congénita, se hereda con caracter recesivo y parece predomi-
nar en el sexo masculino. Suele manifestarse desde el naci-
miento bajo la forma de eliminaciéon de orina roja oscura. g lo
cual se sucede rapidamente la aparicion de otros sintomas,
tales como fotosensibilidad extrema con produccién de eritemas,
ampollas, ulceras y hasta mutilaciones ©ocasionadas por la luz
ultravioleta. A causa de la afinidad de la porfirina por el fosfato
de calcio, aparece la eritrodoncia y la coloracion rosada de los
huesos. Los dientes pueden mostrar fluorescencia roja a la luz
ultravioleta en los casos en que la eritrodoncia no es muy mar-
cada. Se ha observado también hipertricosis e hiperpigmenta-
cion de las zonas expuestas a la luz y, en algunos casos, hepato y
esplenomegalia acompaifiadas de anemia hemolitica. Es de ano-
tarse que en la orina nunca se ha encontrado porfobilindégeno,
aunque si un aumento en las cantidades de uroporfirina y copro-
porfirina. Basados en la accién fotodinamica intensa de las por-
firinas, algunos autores han reproducido experimentalmente los
sintomas cutaneos por medio de inyeccién de porfirinas y expo-
gicién a la luz.

29 Porfiria intermitente aguda.—De acuerdo con Waldestrom
al parecer el autor que mas ha estudiado este tema, la porfiria
intermitente aguda es la forma clinica mas frecuente. Suele
presentarse bajo la forma de crisis de dolor abdominal agudo.
localizado o generalizado a todo el abdomen, acompafiada de
vémito, todo lo cual hace que estos pacientes sean frecuente y
erroneamente sometidos a tratamiento quirargico, a laparoto-
mias de precisién. Al examen clinico es comun encontrar gran
distensién intestinal, sin contractura ni defensa de la pared
hipertermia moderada y leucocitosis con desviacion a la izquier-
da del leucograma. En ocasiones se encuentra taquicardia e hiper-
tension arterial, dandosele en la actualidad gran valor a la fre-
cuencia del pulso, en e} sentido de que el regreso a las cifras nor-
males indica mejoria en el cuadro téxico. El vémito puede con-
cducir a desequilibrios electroliticos severos. La constipacion intes-
tinal es un signo casi constante. Los trastornos neurologicos son
notorios, especialmente las neuritis periféricas, paralisis flaci-
cdas, paraplejias y paralisis laringea. Un signo muy sugestivo de
porfiria intermitente aguda es la areflexia patelar con persisten-
cia del reflejo aquiliano y clonus del pie. Se han descrito crisis
epileptiformes, aisladas o asociadas al cuadro doloroso abdominal.
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Los trastornos neurolégicos agravan considerablemente el pronés-
tico, no siendo raros los casos en que la muerte sobrevenga rapi-
damente.

“Las orinas son de color rojizo o anaranjado y manchan las
ropas de color rojo; esta coloracién se debe a la uroporfirina. En
ceasiones son de color normal en el momento de la emisién, pero
al exponerlas a la luz se oscurecen rapidamente, adquiriendo color
de vino Oporto o de coca-cola, fenémeno debido a la transforma-
c¢ion del porfobilinégeno, incoloro, en porfobilina, que es de color
pardo oscuro. El examen clinico muestrag grandes cantidades de
uroporfirina, asi como también porfobilinégeno y 4acido delta-
emino-levulinico. La presencia de porfobilinégeno es patogono-
mica de esta afeccion”.

39 Porfiria cutdnea tardia.—Opina Waldestrom que esta forma
Ge la enfermedad tiene tendencia hereditaria, transmitiéndose
con un caracter mendeliano dominante y mostrando clara pre-
dileccién por el sexo masculino. Los enfermos presentan tardia-
mente, alrededor de los treinta o cuarenta afos de edad, dermo-
patias consistentes principalmente en ampollas y erosiones en las
partes expuestas a la luz; el calor y los traumatismos pueden tam-
bién producir estas lesiones. Esta forma de la enfermedad se ase-
meja notablemente a la forma eritropoyética, de la cual se dis-
tingue, sin embargo, porque no presenta las alteraciones hemoli-
ticas de la forma eritropoyética y las concentraciones de porfi-
rinas en la medula 6sea son normales. En la orina hay uroporfi-
rina pero no porfobilinégeno.

Waldestrom distingue dos variedades de la forma cutanea
tardia: la hereditaria y la adquirida, presentandose esta ultima
especialmente en casos de lesion hepatica severa, bien de tipo
cirrético o tumoral.

49 porfiria mixta.—En esta forma es frecuente encontrar sin-
tomas cutaneos, abdominales o nerviosos en forma aislada o com-
binada. En la orina se suelen encontrar tanto uroporfirina como
porfobilinégeno; la aparicion de éste ultimo, coincide general-
miente con sintomas abdominales o nerviosos.

5° Porfiria latente.—En este grupo estan comprendidos los casos
en los cuales hay eliminacién urinaria de uroporfirinas, sin sin-
tomas clinicos de la enfermedad. “Su identificacion tiene impor-
tancia profilactica, a fin de evitar el uso de barbituricos, sulfonal,
alcohol, sulfamidas y otras drogas que podrian desencadenar un
ataque agudo”.
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ANATOMIA PATOLOGICA

Generalmente los hallazgos de autopsia son pocos y varia-
dos, asi que no puede describirse una entidad patologica, espe-
cifica asociada a porfiria aguda. Los cambios en el sistema
nervioso central, cuando estan presentes, son de naturaleza
cegenerativa, siendo el mas notable una desmielinizacion “a
parches”. El higado puede ser de color muy oscuro, agrandado
y. microscopicamente, las células hepaticas pueden mostrar alte-
raciones que varian de la infiltracion turbia a la necrosis central.
El que los cambios estructurales encontrados, sean consecutivos a
los ataques agudos o directamente relacionados y correspondien-
tes a las alteraciones metabolicas basicas, hasta el momento no
se ha aclarado, ya que no hay suficiente familiaridad con la es-
tructura histolégica del higado, en las fases latentes de la en-
fermedad.

En 1954 Schmidt y colaboradores estudiaron los cortes de once
kiopsias hepaticas y tres higados post-mortem y encontraron que
les cuadros histolégicos eran normales en todos, con excepcion de
uno que pertenecido a un paciente en fase latente. El bazo puede
estar agrandado con proliferacion de células reticulares; los tubu-
1os renales, pueden mostrar infiltraciéon turbia difusa con areas
focales de atrofia. Esto puede también ser notado en los glomé-
rulos. La medula 6sea puede aparecer hiperplasica. El higado,
bazo, rifiones y medula o6sea contienen pigmento marrén, que
puede tener o no hierro. Puede notarse marcada atrofia de mus-
culos estriados. Las estriaciones cruzadas del musculo cardiaco se
tinen pobremente y puede haber alli una infiltracién de células
redondas, agregadas a la degeneraciéon grasosa de las fibras
musculares mismas.

DIAGNOSTICO

[En las formas eritropoyéticas y cutanea tardia de la por-
firia generalmente no hay mayor dificultad diagnéstica, ya que
presentan manifestaciones bastante caracteristicas que orien-
tan al clinico hacia el diagnéstico exacto, el cual se corrobora
2]l investigar la presencia de uroporfirina en orina. En la for-
rma intermitente aguda, por el contrario, el polimorfismo de
sus manifestaciones hace que a menudo sea confundida con enti-
dades de patologia quirurgica abdominal de urgencia, llegandose
sclamente al diagndstico correcto después de una o de varias lapa-
rotomias en blanco. Debe, sin embargo, pensarse en porfiria in-
termitente aguda siempre que se encuentre un cuadro abdominal
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agudo, con nauseas, vomitos y constipacion pero sin contractura
rauscular de la pared abdominal y ausencia de sensibilidad a la
palpacion y compresion. E] diagnéstico en estos casos lo hace el
hallazgo de porfobilinégeno en orina, para cuya investigacién se
econseja la prueba de Watson-Schwartz, que consiste en lo siguien-
te: a 1 c. c. de orina fresca agréguese 1 c. c. de reactivo de Ehrlich.
Mezclar. Agregar 2 c. c. de solucién supersaturada quimicamente
pura de acetato de sodio. Mezclar. Agregar 5 c. c. de cloroformo;
mezclar fuertemente; dejar que la mezcla se separe en fase acuosa
v cloroformo; el porfobilindégeno, si esta presente, formara un
aldehido marrén-rojo al afiadirle reactivo de Ehrlich, el cual per-
manecera en la capa acuosa después de mezclarlp con el cloro-
formo.

En las formas mixtas de porfiria, las lesiones cutaneas
caracteristicas acompafiadas de hipertricosis e hiperpigmenta-
cion, se distinguen por la eliminacién de uroporfirinas, en tanto
que en los cuadros abdominales y en los de predominio neurold-
gico suele encontrarse porfobilinégeno.

La forma latente de la porfiria se diagnostica por la presen-
cia de uroporfirina y aun de porfobilinégeno en la orina.

Pronéstico—El prondstico depende de la forma clinica de
porfiria que se contemple. En la forma eritropoyética y cutanea
tardia, si bien pueden dejar lesiones permanentes como las muti-
laciones, no comprometen seriamente, en cambio, la vida del
paciente. En la forma intermitente aguda, por el contrario, algu-
1os autores dan cifras de mortalidad hasta del 209, en los cua-
dros abdominales y hasta del 909, en los casos con compromiso
nervioso. En la porfiria mixta, como se comprende, el prondéstico
depende de la naturaleza de los sintomas que predominen en el
cuadro clinico; si hay predominio de sintomas cutaneos, el pro-
n.6stico es buenoc; no lo es, en cambio, en las formas mixtas en
que hay predominio de sintomas abdominales o nerviosos.

TRATAMIENTO

Porfiria eritropoyéticas.—En esta forma de la enfermedad
el tratamiento es principalmente profilactico, evitando el expo-
cicion del enfermo a los rayos solares; Waldenstrom ha suge-
rido la conveniencia de trabajar de noche y evitar la luz du-
rante el dia. Algnos casos complicados con anemia hemolitica
han sido tratados con esplenectomia; los resultados obtenidos, sin
embargo, no permiten sacar ninguna conclusion todavia.
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Porfiria intermitente aguda: Infortunadamente en esta forma
clinica de la porfiria, la mas grave de todas, no existe ningun
acuerdo entre los diversos autores en lo que a su tratamiento se
refiere. Es asi como Maraiiéon indica el acido nicotinico, Von
Domarus el complejo B a altas dosis y el ACTH, Peters y colabo-
radores el Bal y el Edta (etilene-diamina-tetraaceato calcio s6-
dico), otros los derivados de la fenotiazina, Tricomi y Baum el
Demtrol, vigilando el balance hidrico y electrolitico durante el
ataque agudo, etc. Todos, sin embargo, estan de acuerdo en que se
debe hacer un tratamiento sintomaéatico, preconizando algunos el
empleo de enemas y purgantes para combatir la constipacién,
liegandose inclusive a la utilizacién de la prostigmina. Se ha em-
pleado también, la esplacnicectomia bilateral en vista del buen
resultado que en ocasiones se obtiene con el bloqueo ganglionar.
IL.os resultados obtenidos con toda esta serie de tratamientos han
sido, sin embargo, inconstantes.

Porfiria cutanea tardia: Se aconsejan medidas de proteccion
contra el sol, vigilar el buen funcionamiento hepdtico y alimen-
tacion balanceada. Respecto del empleo de medicamentos en esta
forma de la porfiria no existe unidad de criterio alguna.

Porfiria latente: Evitar el uso de toxicos, tales como los bar-
bituricos, el alcohol, el sulfonal, las sulfamidas, etc., que podrian
cesencadenar un ataque agudo.

Presentacion de un caso

Nombre: Y. V. de R. Edad: treinta y un afos. Natural de
Bopayan. Fecha de inscripcion: 30-IX-58. Estado civil: casada.
Residencia: Bogota. Edad matrimonial: 4 afios.

Motivo de consulta.—La paciente llega al consultorio par-
ticular para control prenatal. Gravida IV. Para Il. Aborto I.

Antecedentes familiares: Sin importancia para el caso.

Antecedentes personales: Sarampion, tifoidea y parotiditis.
en la infancia.

Antecedentes quirurgicos: Negativos.

Antecedentes circulatorios: Dolores precordiales ocasionales.

Antecedentes respiratorios: Negativos.

Antecedentes digestivos: Constipacién crénica que, segun
c¢eclara la paciente, mejora con los embarazos. Antecedentes de
c¢os colicos intestinales muy fuertes en anos anteriores, sin poder
precisar fechas.
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Antecedentes urinarios: Negativos.

Antecedentes nerviosos: Negativos. :

Organos de los sentidos: Anginas frecuentes.

Antecedentes ginecolégicos: Menarquia a los catorce aiios.
Ciclos normales de 28/IV a VI. Dismenorrea (congestiva?).

Antecedentes obstétricos: Tres embarazos anteriores. El pri-
rero de término; dos inducciones; trabajo de 72 horas; distocia
cervical; parto espontaneo; feto femenino de 3.100 gramos; puer-
perio normal. Segundo: Aborto completo de dos meses. Tercero:
De término; hizo un falso trabajo; trabajo de tres horas, refor.
zado con Pitocin; parto espontaneo; feto masculino, vivo, de
3.300 gramos; puerperio normal; fecha del ultimo parto: 23-II-57.

Empbarazo actual: Fecha de la ultima menstruacion: 16-III-58.
Fecha probable del parto: 24-XII-58. El embarazo ha evoluciona-
do sin complicaciones, salvo una discreta sensacion de astenia y
edema de miembros inferiores ocasionales, principalmente ves-
pertinos.

Examen fisico—Examen general: Talla: 1,67 metros. Peso:
75,5 Kkilos. Inspeccion general: Discreta hipertrofia tiroidea.

Aparato circulatorio: Corazén clinicamente normal. Tension
arterial: 130/90. Pulso: 88 al minuto.

Aparato respiratorio: Clinicamente normal.

Aparato digestivo: Lengua limpia. Protesis dental. Abdomen
riegativo a la exploracién del aparato digestivo.

Aparato urinario: Negativo a la exploracion.
Sistema mervioso: Moderada hiporreflexia tendinosa.
Aparato osteo-muscular: Normal.

Organos de los sentidos: Normales.

Examen obstétrico.—Altura uterina: 21 centimetros. Anoma-
lias del utero: No. Numero de fetos: Unico. Desarollo: 6 meses.
Presentacion: Cefalica. Auscultacion fetal: positiva en fosa iliaca
cerecha. Pelvimetria: Biespinoso: 25 centimetros. Bicrestilico: 31
centimetros. Bitrocantéreo: 33 centimetros. Baudelocq: 21 cen-
timetros. T- vaginal: Genitales externos normales. Cuello corto,
blanco, cerrado. Fondos de saco vaginales libres.

Se prescriben laxantes del tipo del aceite mineral para com-
batir el estrefiimiento y se solicitan examenes de laboratorip de
rutina.

27-X-58. Consulta a las 11:00 por cdélico intestinal muy fuerte
que comenzd a las 22:00 del dia anterior. Contracciones uterinas
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irregulares. El esposo, que es médico, le ha dado 30 gotas de lau-
cdano y le ha aplicado 2 ampollas de Atrinal via intramuscular, sin
resultado. Al examen solo se aprecia un meteorismo moderado;
el cuello uterino no ha sufrido modificaciéon alguna. T. A.: 125/80.
Pulso: 100. Temperatura oral: 36° 8; rectal: 37°. Se decide insistir
en los antiespasmoédicos y tener a la paciente en observacién. A
las 17:00 consulta nuevamente. El dolor abdominal se ha inten-
sificado notablemente. E] cuello uterino contintia sin modifica-
ci6on. Hay gran distensiéon intestinal. Ha vomitado dos veces en 1as
horas de la tarde: el vomito es de aspecto bilioso. Se convoca jun-
ta médica con e] gastrcenterslogo, quien hace diagnéstico de im-
presion de oclusién intestinal; se decide la hospitalizacién de la
paciente en la Clinica de Marly. Alli se procede a tomar placa
simple de abdomen, que resulta negativa para oclusion intestinal.
Un cuadro hematico hecho de urgencia revela una leucocitosis de
20.300 con neutrofilia de 81 y 39, de cayados. Ante la posibilidad
c¢e un absceso apendicular que esté determinando el cuadro abdo-
minal agudo se decide practicar laparotomia de precisién, que re-
sulta completamente negativa después de prolija exploraciéon de la
cavidad abdominal; solo se encuentrg una enorme distension del
ileon y el colon. Se cierra la pared en planos, se colocan puntos
c¢e tensién y se prescribe succién intestinal continua, cloramfe-
ricol, betaglicerofosfato de sodio como prevencién del parto pre-
maturo, morfina e hidratacion con solucién electrolitica Travert
numero 1. La intervencion se practico el 28-X-58 a las 2:00, con
duracion de 1 hora; anestesia general con ciclopropano-oxigeno.

29-X-58. Continua la distensién abdominal. Paciente afebril.
Se continua la prescripcion del dia anterior, con Travert 109
solucién electrolitica numero 2 y Edhanol 1 ampolla cada 6 horas.
En las horas de la tarde, ademas de lo ordenado, se le indica Pros-
tigmine 1 ampolla cada 6 horas y Demerol 100 miligramos cada
6 horas, alternando con anterior. Ante este cuadro se sugiere la
posibilidad de una porfiria.

30-X-58. Comienza a ceder la sintomatologia. Se continuan las
mismas prescripciones. Se han ordenado adema4s, lavados intesti-
rales (con poco resultado) y aceite mineral por la sonda gastrica-
El dia anterior le fue practicado un examen de orina que reveld:
albumina 0.45 gramos por ciento; cilindros hialinos ++; hialinos-
granulosos ++ y granulosos ++; globulos rojos ++; pigmentos
biliares +=. Se toma orina de 12 horas obtenida por cateterismo
(a permanencia), 300 c. c. para investigacion de porfirinas. El
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dolor ha disminuido apreciablemente. Auscultacion fetal +. Mo-
vimientos fetales +.

31-X-58. La distensiéon abdominal ha disminuido en un 609,.
Continua afebril. El examen para porfirinas da el siguiente resul-
tado: Uroporfirina ++; Coproporfirina +; Porfobilinogeng + (Téc-
nica de Waldenstrom). Los controles de azohemia son normales;
cuadro hematico normal con 7.000 leucocitos; neutréfilos 699%;
linfocitos 279,. La sedimentacion esta en 45 mm. g la hora. En la
crina la albumina ha descendido a huellas y los cilindros a gra-
nulosos +; persisten los glébulos rojos ++. Dice haber tenido con-
tracciones uterinas, pero al T- V. el cuello no se ha modificado.
Con diagnoéstico de Porfiria aguda (en fase ya de regresion) se
ordena: ACTH 40 miligramos diarios IM; 4acido folico, 10 miligra-
mos diarios IM. Travert 109%); solucion electrolitica ntumero 1,
1.000 c. c¢. IV: Suspendiendo la anterior medicacion.

1-XI-58. Se contintian las mismas prescripciones del dia ante-
rior; al igual que Prostigmine, que venia aplicandose regular-
mente. Se retira sonda gastrica. Abdomen normal. Se ordena
levantarse.

3-XI-58. Paciente en buenas condiciones. Se retiraron puntos
cde piel, dejando unicamente los de tensién. Hay muy ligero
meteorismo. Funcionamiento intestinal normal, previa aplica-
cion de lavado con aceitie de ricino; expulsién de gases satis-
iactoria.

Paciente afebril. Anoréxica (desde el dia anterior se ordend
alimentaciéon completa). Continua con ACTH. Folbessin y acido
nicotinico. Feto en O. I. alto. Auscultacion fetal +. Dice que la
vispera, al levantarse, hizo lipotimia pasajera.

4-X1-58. Sale de la Clinica en buenas condiciones. No se han
retirado los puntos de tension. Se suspende el ACTH y se conti-
nua solo el acido nicotinico.

7-XI-58. Visita a domicilio con el gastroenterologo. Se queja
de dolor en la herida quirurgica; los puntos de tension producen
fuerte dolor. Muy buen estado general. El intestino ha funcionado
espontanea y satisfactoriamente; el apetito ha mejorado nota-
blemente. T. A.: 120/80. Afebril. Feto en O. I. alto. RF +. Se decide
retirar los puntos de tension el dia 10-XI-58. Continua tomando
el acido nicotinico; se queja de cefaleas ocasionales. El dia ante-
rior le fue practicada una nueva investigacion de porfirinas en
crina, con resultado negativo. El informe dice que la orina aun
esta coloreada, pero no tanto como en dias anteriores.
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10-XI-58. Se retiran los puntos de tensién; pared abdominal
en buenas condiciones; sutura cicatrizada. Se suspende el acido
nicotinico. Paciente en muy buenas condiciones.

22-X1I-58. Control de orina: Porfirinas: negativo. Densidad:
1.017. Albumina: ligeras huellas.

27-XI-58. Orina: Porfirinas: negativo. Albumina: ligerisimas
huellas.

27-X1I-58. Altura uterina: 27 centimetros. T. A.: 115/80. Ede-
mas inferiores ++. Cicatrizacion completa de 1la laparctomia.
RF +. Paciente en magnificas condiciones.

1-XII-58. Proteinemia: 5 gramos por ciento; albuminas 3,20
gramos; globulinas: 1,80 gramos por ciento. Persisten los edemas
Se ordena dieta hiposédica; Ledinac 3 cucharadas al dia. Orina:
Densidad 1.017. Albumina: muy ligeras huellas. Porfirinas (—).
Sedimento: leucocitos +; piocitos *+; células epiteliales ++; cris-
tales +; bacteria +++.

’

5-XII-58. (Visita a domicilio). Los edemas han desaparecido
casi totalmente. Estado general satisfactorio. T. A.: 120/80. RF *.
Discreto dolor sobre la cicatriz quirturgica. Constipacion intestinal
pertinaz; tiene que tomar laxante con aceite mineral para poder
cdefecar. No se ha podido controlar el peso de la paciente. Se
crdena continuar dieta hipasédica y Ledinac.

16-X1I-58. Control en consultorio. Examen de orina del 10-
XII-58. Densidad: 1.015. Ph: 6. Hematies: no hay.- Leucocitos:
+++: células epiteliales ++; cilindros no hay; cristales: uratos
amorfos +; bacterias +. Albumina y glucosa (—). Pigmentos bi-

liares: escasos.

Se queja de disuria desde hace unocs 15 dias. Dice que el color
de la orina continua oscuro. Digestion ayudada con aceite mine-
ral; constipacion moderada. Dolores abdominales difusos frecuen-
tes; cefalea occipital; dice que su vision es normal, con excep-
cion de fosfenos ocasionales. Apetito aceptable, a pesar de estar
comiendo solo verduras. Los pies se han deshinchado apreciable-
mente, pero no del todo. Acedias fuertes; nauseas ocasionales.
Dolor sacro y sinfisalgia. Dolor discreto sobre la herida quirurgica.

Examen.—T. A.: 135/90. Pulso: 84. Peso: 76 kilos. A. U.: 31
centimetros. O. D. fijo RF +. Se ordena: suspender Ledinac. Daya-
mineral, 3 comprimidos al dia. Control de T. A. cada 2 dias. Di-
suria marcada. Pyridium, 3 comprimidos diarios.
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19-XII-58. Comienza trabajo de parto irregular a las 4:00; a
ias 11:30. T. V.: cuellp delgado, duro; discreto edema de labio an-
terior. Dilatacidén 5 centrimetros. O. D. alto. RF *. Contracciones
cada 7 minutos, de mala intensidad. Se ordena goteo con 3 U. de
Pitocin en 500 c. c¢. de Dextrosa al 59% en agua destilada, a 15
gotas por minuto. Largactil media ampolla IM.

12:45: Demerol, 50 miligramos. IM.

14:00 T. V.: cuello borrado, blando, dilatado 8 centimetros.
Bolsa integra. O. D. alto. RF +. Excitaciéon. Continua el goteo;
contracciones cada 4 minutos, de regular intensidad. Se pasa a
la sala. Analgesia “a la reina” con ciclo-oxigeno.

14:45. Ruptura artificial de las membranas; liquido amniéti-
co ligeramente tefiido de meconio; se da oxigeno y sSe agregan
5 U. de Pitocin a la dextrosa.

15:05. Dilatacién completa. O. D. T. en estrecho medio. La
praciente no colabora. Se da anestesia con ciclopropano-oxigeno
v se hace aplicacion de foéorceps de Simpson para O. D. T. en
estrecho inferior.

15:10. Parto de una nina de 3.200 gramos de peso y 48 cen-
timetros de talla. Sin lesién congénita aparente. Respiracion es-
pontanea.

15:15. Extraccién manual de la placenta y revision manual del
utern que se encuentra normal- Se ha producido un desgarro peri-
neal del 22 grado gque se sutura en planos con catgut simple nu-
merpo 1. Peso de la placenta 700 gramos. Toques de merthiolate
en sutura perineal dos veces al dia. Methergin 5 gotos dos veces
Al dia.

20-XII-58. Mismas indicaciones. Puerperio normal.

21-XII-58. Se suspende Methergin. Lavado intestinal.

22-XII-58. Sutura perineal cicatrizada. Sale de la Clinica en
kuenas condiciones.

El parto se realizé en la Clinica de Marly. La paciente no
concurrio a control post-natal y, desgraciadamente, por falta de
su colaboracion, no fue posible hacerle investigacién de porfiri-
nas en orina después del parto, tanto a ella como a la nifa.

Comentario

A causa de la naturaleza de la porfiria intermitente aguda;
una enfermedad caracterizada por periodos de exacerbaciones y
remisiones espontaneas, estamos de acuerdo con O’Dwyer en que
es dificil evaluar e] efecto del embarazo sobre su curso natural.
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Sin embargo, de los cascs detallados reportados en la literatura,
podemos concluir que si bien el embarazo no tiene un definido
efecto benéfico sobre la enfermedad, tampoco la agrava. Como
corolaric, la enfermedad no parece tener un efecto adverso o
verjudicial sobre el embarazo, excepcion hecha, claro esta, de las
complicaciones a que pueda dar lugar una intervencién quiruar-
gica realizada por error de diagnostico, como sucedié en el caso
que nos permitimos presentar.
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