CASO CLINICO

Rev Obstet Ginecol Venez 1999;59(2):137-139

Porfiria intermitente aguda y embarazo. Caso Clinico
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RESUMEN: Se presenta paciente femenina de 27 afios de edad, con antecedente de porfiria intermitente,
la cual ingresa a la sala de partos de la Maternidad “Concepcién Palacios” con embarazo simple de 33
semanas en trabajo de parto pre término. Al segundo dia de puerperio presenta alza térmica, dolor
abdominal, parestesia en miembros inferiores, orinas oscuras y trombocitopenia. Se diagnostica
porfiria intermitente crénica en crisis, respondiendo al tratamiento indicado.
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SUMMARY: A female 27 years old with intermittent porphyria’s antecedent is presented. Coming in to
the delivery room of Maternidad Concepcién Palacios with single pregnancy of 33 weeks in preterm
delivery labor. At second day of puerperium she had high temperature, abdominal pain, paresthesia in
legs, dark urines and thrombocytopenia. Chronic intermittent porphyria in crisis is diagnosed, with
adequate response to the therapy indicated.
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INTRODUCCION

Las porfirias son trastornos hereditarios o adqui- de disfuncién del sistema nervioso, sensibilidad
ridos de la biosintesis del heme, que se caracterizan cutanea a la luz solar o ambas. El sindrome neuro-
por una excesiva produccion de porfirinas y sus légico se desencadena de forma tipica por farmacos
precursores (acido gamma-aminolevulinicoy porfo- como los barbitricos, produce dolor abdominal,

bilinbgeno) o ambogl).

Las porfirinas son sustancias tetrapirrolicas,
intermediarias, que se forman a partir de dichos
precursores. El heme, complejo de hierro ferroso de
la protoporfirina IX actlia como grupo proteico de
las hemoproteinas como la hemoglobina, los
citocromos, etc. Labiosintesis del heme es indispen-

neuropatias periféricasy alteraciones mentales. Los
sintomas neuropsiquiatricos sé6lo ocurren en las
porfirias con gran produccién de precursores de las
porfirias.

No se conoce bien la patogenia de la lesion
neurologica. La fotosensibilidad cutdnea se debe a
la acumulacién de porfirinas, aunque las lesiones

sable para la vida y es operativa en todas las célulasdifieren en los distintos procesos. La radiacién con

aerobias. Cada porfiria se caracteriza por un patrén
especial de hiperproduccion, acumulacién y excre-

luz ultravioleta inestabiliza el nucleo tetrapirrélico
de las porfirinas, ocasionando que los agentes oxi-

cion de las sustancias intermedias, estos constituyen dantes reaccionen con las moléculas de la dermis y

la expresion metabdlica de deficiencia de enzimas
de la via biosintétical,2).
Hay 6 alteraciones genéticas reconocibles en el

la epidermis.
Las porfirias humanas de herencia dominante
muestran expresividad variable, la enfermedad

hombre y cada tipo de porfiria representa una latente puede manifestarse como tal a lo largo de la
alteracion primaria en la biosintesis del heme en el vida o bien traducirse clinicamente tras el efecto de
higado o médula 6sea. Las principales manifesta- ciertos factores como farmacos, hormonas o hepato-

ciones clinicas consisten en ataques intermitentes patias.

*Médico Adjunto.
**Médico Residente de Posgrado de Obstetricia y Ginecologia.
Recibido: 13-11-98
Aceptado para publicacion: 15-03-99

El embarazo no esta contraindicado en la
porfiria y de hecho el obstetra puede ser el primero
en reconocerla y diagnosticarla.

Sibien se conoce que el embarazo tiene un efecto
nocivo en la porfiria aguda, el riesgo materno y fetal
es bajo. EI obstetra debe familiarizarse con los
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sintomas primarios o las exacerbaciones agudas detrombocitopenia, leucocitosis, nauseas, vomitos,
la enfermedad, evitar las medicaciones que puedan constipacién, orinas rojo oscuro (vino oporto),

precipitar la enfermedad y asesorar a la paciente

dolores musculares y sintomas neuropsiquiatricos

sobre los aspectos genéticos. Se ha observado queentre otros. Se observan concentraciones elevadas

las porfirinas atraviezan la barrera placentaria, pero

de porfibilindbgeno en orina, y las pruebas de explo-

no se han detectado elevaciones en la leche maternaracién selectiva de porfobilinégeno (Watson-

(2,3).
La porfiria eritropoyética congénita, es la forma

Schwartz, Hoesch), cuyo resultado positivo obliga a
la determinacion cuantitativa de porfobilinébgeno

menos comun, su forma de herencia es de caracter(1-3,9,10)

autosdmico dominante y la anormalidad es una
reduccion de la enzima uroporfobilinégeno I-sinte-

tasa, con el consecuente aumento de la uroporfirina por la madre.

I, afecta por igual a varones y hembras. En la
protoporfiria, algo mas comun, la deficiencia es de
la enzima ferroquelatasa e incremento de las proto-
porfirinas de los eritrocitos, plasma y heces, la
forma de herencia es autosémico dominante, ocurre
mas frecuente en varones que en hembras.

La porfiria cutaneatarda, es la forma mas comun,
con deficiencia de la enzima uroporfirinégeno des-
carboxilasa en el higado, eritrocitos, linfocitos y
fibroblastos cutaneos, la forma de herencia es auto-
sOmica dominante. Durante el embarazo, una
exacerbacion sintomatica puede tener lugar en el
primer trimestre (niveles mayores de estréogeno),
con una mejoria posterior en la ultima mitad del
embarazo (menores niveles de hierro almacenado)
(1-6).

La porfiria variegata (deficiencia de la enzima
protoporfirinégeno oxidasa) y la coproporfiria (defi-
ciencia de la enzima coproporfirinbgeno oxidasa),

La porfiria intermitente aguda no constituye una
contraindicacién del embarazoy éste es bien tolerado
Se reporta una gran incidencia de
prematurez, retardo de crecimiento intrauterino en
los hijos de madres con esta enfermedad, la morta-
lidad perinatal no se incrementa en los recién nacidos
de madres afectad3,9,10)

Caso clinico

Se trata de paciente femenina de 27 afios de edad,
natural y procedente del Distrito Federal, Il gestas,
cesarea en 1991 por embarazo gemelar, con
antecedente de porfiria intermitente aguda desde la
infancia, hospitalizada en el primer trimestre de este
embarazo por amenaza de aborto con manejo
multidisciplinario, la cual ingresa a la Maternidad
“Concepcion Palacios”, con los diagnésticos de:
embarazo simple de 33 semanas por Ultima mens-
truacion, trabajo de parto prematuro, cesarea ante-
rior y porfiria intermitente crénica.

Se practicé parto instrumental bajo perianalgesia
obstétrica, obteniéndose recién nacido vivo

ambas se heredan con caracter autosémico dominantepretérmino, acorde con edad de gestaciéon, masculino

y los sintomas son similares a los de la porfiria inter-
mitente agudd1,3,6-8)

La porfiria intermitente aguda (pirroloporfiria)
es un desorden hereditario autosdmico dominante,
con expresion variable, que se caracteriza por la
deficiencia de la enzima uroporfirinégeno I-sintetasa
y una produccién excesiva de los precursores del

heme. Se caracteriza por exacerbacionesy remisio-

de 2300gy48cmde pesoytallaal nacerrespectiva-
mente. Alumbramiento manual completo, revisién
de la cavidad uterina quedando limpia e indemne,
cuello y vagina sin desgarros. En el puerperio
mediato de dos dias presenta alza térmica, dolor
abdominal tipo colico, parestesia en miembros
inferiores, orinas oscuras, trombocitopenia y leuco-
citosis, mamas sin alteraciones y loquios normales.

nes, muchas de las pacientes estan asintomaticasSe diagnostica porfiria intermitente crénica en cri-

hasta que uno de los factores precipitantes la active,

elevandose los precursores enla crisis y disminuyen-
do enlas remisiones. Entre los factores precipitantes
tenemos los farmacos (barbitaricos, cloroquinas,
difenilhidantoina, griseofulvina, imipramina, metil-

sis, la cual respondi6 al tratamiento indicado.
DISCUSION

La porfiria intermitente aguda (PIA, Pirrolo-

dopa, etc.), inanicion o dietas estrictas, hormonas porfiria), se caracteriza por ataques recidivantes de
sexuales femeninas e infecciones. Durante el ataque disfuncion neurologicay psiquiatrica. En estos casos
agudo, la paciente presenta dolor abdominal tipo no existe fotosensibilidad, la prevalencia estimada
colico, el abdomen suele estar blando y no existe esde 5 a 10 por cada 100 000 personas. Las mujeres
gran dolor a la palpacion. Puede simular cualquier presentan enfermedad activa con mayor frecuencia
enfermedad inflamatoria por asociarse a fiebre, quelosvaronesy lossintomasengeneral se producen
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a edad mas temprana. La enfermedad apareceataquesagudos de suenfermedad pueden ser evitados
después de la pubertad y se caracteriza por episodiosy ademas al conocer los riesgos relacionados con la
reiterados de sintomas abdominales, neuroldgicos y alta incidencia de prematurez y retardo del creci-
psiquiatricos, el mas comun es el dolor abdominal. miento intrauterino, obligan a un mejor control pre-
Habitualmente es de tipo célico o calambres y a natal, a pesar de que la mortalidad perinatal no se
menudo se acompafia de constipacion y vémitos. incrementeg3,11,12)

Las manifestaciones neuroldgicas son variables, Es de hacer notar que no se encontraron publica-
parestesia, caida paralitica del pie y de la mufieca, seciones a nivel nacional sobre este tema.

ha observado paraplejias, cuadriplejias y paralisis
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