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Resumen

Objetivos: Aumentar el grado de sospecha de crisis porfirica aguda ante sintomas que no son
frecuentemente relacionados con esta.

Métodos: Se describen dos casos de enfermos atendidos en Medicina Interna, con ileo funcional y
patologia psiquiatrica a los que se realizé un test de Hoésch que fue positivo. En uno de ellos el
diagndstico se confirmé por analisis génico.

Resultados: Primer paciente: varén de 32 afios remitido desde un hospital psiquidtrico por
disminucion del nivel de consciencia y distension abdominal. En tratamiento con antipsicéticos
debido a una esquizofrenia desde hacia 5 afios. Se complicé con agitacién psicomotriz, ileo funcional
y retencion aguda de orina. Se trat6 con los antipsicoticos habituales, que empeoraron los sintomas,
llegando a presentar alucinaciones visuales y un estatus mioclénico. Se le realizé RM (importante
atrofia cortico-subcortical) y estudio del LCR (normal). Las crisis se yugularon con valproato. Se
realizd un test de Hoésch que resulto positivo. Se sustituyeron los antipsicéticos habituales por
clorpromacina, se infundié suero glucosado al 10% (SG) y cuando el paciente dejo de presentar
fluctuaciones del nivel de consciencia se inicid dieta rica en hidratos de carbono, con lo que mejoro
su sintomatologia. Las concentraciones de ALA y PBG estaban en el limite alto de la normalidad. El
diagnostico se confirmd al hallarse una mutacion en el exon 6 del gen de la PBG-deaminasa.
Segundo paciente: Vardén de 60 afos que ingresé en Medicina Interna por ileo funcional y sindrome
confusional. En seguimiento por Psiquiatria por un sindrome depresivo y crisis de panico. En la
radiologia se apreciaba una importante dilatacién de asas intestinales. La TC craneal no mostraba
LOEs ni signos de hipertension intracraneal. Analiticamente no presentaba alteraciones destacables.
Se traté con antipsicoticos, se administraron procinéticos y laxantes. Posteriormente aparecié un
estado de somnolencia profunda. A las 72 horas del ingreso se le realizé un test de Hoésch que
resultd positivo. Se suspendieron los antipsicéticos habituales, se inicié infusion de SGy se
administré argininato de hemina a dosis de 3 mg/kg. A los tres dias del resultado, el paciente
presentaba un nivel de consciencia normal, sin distensién abdominal. Posteriormente se inicié una
dieta rica en azucares. ALA y PBG en orina estaban en rango normal. Estan pendientes los
resultados del barrido en sangre y ulterior determinacion de actividad y mutacién enzimética.

Discusion: Las crisis de porfiria aguda cursan con dolor abdominal, alteraciones de conducta,
fluctuacién del nivel de consciencia y polineuropatia sensitivomotora. Se puede saber si los sintomas
se deben a una crisis de porfiria aguda con la deteccion cualitativa de PBG en orina mediante el test
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de Hoésch, que es positivo si la orina en contacto con el reactivo se torna rojo o rosa. El test es
practicamente patognomonico de crisis porfirica. Los pacientes descritos presentaban alteraciones
del nivel de consciencia y del comportamiento pero no dolor abdominal. EI ALA es neurotoxico y
dicha toxicidad a lo largo del tiempo podria destruir las fibras finas de la sensibilidad dolorosa. Los
dos pacientes tenian patologia psiquidtrica. La incidencia de porfiria aguda en pacientes con
trastornos psiquiatricos podria ser cercana al 0,2%. Cuando el test de Hoésch sea positivo, es crucial
la administracion precoz de SG y argininato de hemina (2-3 mg/kg/dia durante 4 dias). Hay que
evitar farmacos porfirinogénicos.

Conclusiones: La crisis de porfiria aguda puede cursar sin dolor abdominal, manifestdndose como
ileo funcional y alteracion del nivel de consciencia. No sabemos con exactitud la incidencia de
porfiria aguda en la poblacion psiquiatrica. Es fundamental la instauracion de tratamiento precoz. La
crisis porfirica sin tratamiento presenta alta mortalidad. Un test de Hoésch positivo se debe
interpretar como una crisis de porfiria aguda.

0014-2565 / © 2014, Elsevier Espana S.L.U. y Sociedad Espanola de Medicina Interna (SEMI). Todos
los derechos reservados.



