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INTRODUGGION

Este trabajo tiene como finalidad, prssentar y tratar de clasificar
un caso de Porfiria probablemente "Mixta". No existiendo en México hasta la-

fecha 8l antecedente de un cuadro similar.
HISTORIA

En 1911 Giinther describid por primera vez la Porfiria congénita, -
fué el primero en demostrar que habfa diferentes tipos de casos de Porfiria, -
asigndndole el nombre de "Hamatoporphyrie". Desde entonces varios sistemas de
clasificacidn habfan sido adoptados. Es interesante sefialar que en endlisis -
retrospectivos, existe el antecedente de praobables casos de Porfiria en miem—-—
bros de la realeza Europea, tal es el caso de la muerte de Enriqueta de Ingla-

terra, la cual se supone fallecid de Porfiria Aguda Intermitente.

La mayor parte de los conocimientos sobre la guimica de las Porfi-
rinas se debe a los estudios realizados de Hans Fischer y colaboradores, de -
la Faculted de Munich. En 1915 estos investigadores describieron, dieron nom-
bre y aislaron en forma cristalina a las Uroporfirinas y Coproporfirinas de la
orina, que en la actualidad son causa del famoso caso de Porfiria GCongénita -
(Petry) estudiado por ellos. Shemin y colaboradores en Nueva York han aporta—
do recientemente datos acerca de la biosfntesis de lasPorfirinas. También Wal-
destrdm en Suecia, como Watson y Schwartz en los Estados Unidos, y Barnes en-
Suddfrica, han contribufdo al conocimiento de las manifestaciones de este pade

cimiento.




DEFINICION

Las porfirinas son sustancias que poseen una estructura bdsica de-
cuatro anillos pirrdlicos unidos por puentes metinicos. Estos pigmentos se -
encuentran ampliamente distribuidos en todo el reino vegetal y animal. Cada -
porfiria difiere entre si, de acuerdo con la naturaleza de las ocho cadenas -
laterales posibles. Ademds cada porfiria tiene un ndmero de estereoisdmeros.
El Pigmento pdsico de la clorofila es la actinoporfirina, y el de la hemoglo-
bina es una protoporfirina. Las porfirinas también son componentes vitales de

sistemas enzimdticos, como los citocromos y las Catalasas,

El término porfirinuria significa excresidn axcesiva de porfirinas
por la orina. La coproporfirinuria, o sea la excresidn de cantidades excesi—
vas de coproporfirina, no es rara y se observa en distintas enfermmedades. El-
témino porfiria  comprende un grupo de transtornos, cada uno con manifestecig
nes clinicas poco usuales y caracteristicas; estos transtornos tienen en comin
la excresidn urinaria excesiva de urgporfirina y coproporfirina y/o sustancias
precursoras de la porfirina (&cido A- émino levulinico y porfobilindgeno) por—

la orina y las heces.




BIOSINTESIS

Como ha sucedido con casi todas las sustancias, el estudio de la -
biosintesis del ndcleo porfirinico demuestra su formacién en el organismo a -
partir de dos precursores sencillos, el acetato y la glicina. El acetato en-—
tra al ciclo de Krebs del 4cido tricarboxflico y es convertido a succinato. -
La succinil Coenzima A (succinato activo) se forma en seguida en presencia del
ion Mg ++, de trifosfato de adsnosina (ATP) y de coenzima A (Go A). La for-
ma activa del succinato se condensa con la enzima del glicin fosfato de Piri--
doxal para formar el compuesto de cinco carbones denominado &cido 8- Aminole—
vulinico y bidxido de carbono mediente la descarboxilecidn de la glicina. Es-
te paso se controla enzimdticamente y se han propuesto varios compuestos inter
medios. En presencia de glutatidn (GSH) y de la enzima dehidrasa del dcido
aminolewulfnico (ALA DH), se condensan dos moléculas de dcido B - aminolevull-
nico para formar un monopirrdlico sustituido, o sea, el porfobilindgeno, el =
cual contiene cadenas laterales de 4cido acético (A) y dcido propidnico (P). -
En el paso siguiente de la sintesis del heme se condensan cuatro moléculas de-
porfobilindgeno para formar la estructura de un tetrapirrdlico reducido deno-—-
minado uroporfirindgeno. Este paso se cataliza mediante dos enzimas, por lo -
menos, la desaminasa del porfobilindgeno (DP) y la isomerasa de la uroporfiri-
na (IU), No se conoce en detalle la accién de estas enzimas ni la secuencia -
de las reacciones desde el porfobilindgeno hasta los tipos I y III de uropor—
firindgeno. La uroporfirina III no se encuentra en la via directa de sintesis
del heme, como se pensd en un tiempo, si no gue es un producto colateral. El-
uroporfirindgeno IIT (uroporfirina reducida) se convierte a coproporfirindgenc
mediente la accidn de la enzima conocida como descarboxilasa del urcporfirindg-
geno (DU); entonces el coproporfirindgeno III se convierte en protoporfirina -
III, La coproporfinina III resulta un producto colaeteral, en tanto que los -
hechos actuales conocidos sugieren de la protoporfirina III se encuentra en la
via directa de la sintesis del heme. La protoporfirina III se convierte en -
hemoglobina en presencia de hierro, glutatidn, globina y la enzima heme sinte-

tasa (HS). No se han identificado a’n los pasos intermedios entre la protopor




~firina y la hemoglobina. OSe desconoce si el heme o un compuesto porfirina- -
globina constituye el producto intermedio de esta reaccidn, aunque lo mds pro-

bable es que se trate del primero.




METABOLISMOD DE LAS PORFIRINAS,

Las porfirinas mds importantes que existen en la naturaleza son la
uroporfirina (isémeros I y III), la coproporfirina (tipos I y III) y la proto-
porfirina (tipo III).

La protoporfirina IIL estd presente en la hemoglobina y es, por -
consiguiente, la mds importante de las porfirinas, desde el punto de vista fi-
sioldgico. En estado normel no existe en la orina. La concentracidn de protg
porfirina fecal estd en relacidn con la cantidad de sangre que se halle presen
te en el tubo géstrointestinal, y con la velocidad de liberacidn dela protopor

firina, a partir de la hemoglobina, por accidn de las bacterias intestinales.

En condiciones normales la coproporfirina es la porfirina predo—
minante tanto en la orina como en las heces. La coproporfirinuria se presen-
ta en diferentes estados clinicos, como son la intoxicacidén por plomo, la po-
liomielitis, las hepatopatfas, el alcoholismo agudo, la anemia hemolitica y -
la enfermedad de Hodgkin. En todos estos transtornos la coproporfirinuria -
excesiva acompafia a la enfermedad subyacente, y no parece que el trastorno -
del metabolismo de la porfirina contribuya en forma significativa al cuadro -
clinico. La coproporfirinuria también se observa en pacientes con porfiria,.-
Los enfermos con anemia hemolftica presentan valores anormalmente altos de -
coproporfirina fecal, mientras que aquéllos con padecimiento hepdtico los tig

nen disminuidos.

La uroporfirina se excreta normalmente por la orina sélo en canti
dades minimas. La excrecidn urinaria de esta porfirina estd moderadamente -~
aumentada en la intoxicacién por plomo, y excesivamente aumentada en pacien—-—

tes con porfiria.




ETIOLOGIA

En varios pafses se ha estudiado la participacidn de la herencia ~
en las porfirias, por medic del estudio de el drbol genealdgico de varias fami

lias y estudios bioquimicos especializados.

Es probable que la porfiria congénita es heredada como cardcter -
mendeliano recesivo. Esto parece haber sido comprobads en el ganado vacuno, -
Sin embargo esto no puede ser definitivo hasta que se tengan més observaciones
como las reportadas por Berger, H. y Goldberg, A "Coproporfirina Hereditaria";

o la de Donalson "Un estudio Femiliar de Protoporfiria eritropoyética.

En la Porfiria Aguda Intermitente se ha comprobado que pusde trang
mitirse con cardcter mendeliano dominante, Asi la aparente concardancia en -
gemelos uniovulares es usualmente considerada como un signo de herencia, Es -
importante sefialar que los hallezgos bioquimicos negativos en una familia, no-

excluye una alteracidn genética, Hay tres razones para explicarlo:

l).— Debido & que puede aparecer una mutacidn genética.

2).~ Debido a que exista un partador.

3).- Debido a gue se conocen personas que habfan sufride Porfiria-
aguda intemmitente por periodos largos y presentade episodios agudos. Dejando
de excretar en determinado momentc Porfobilindgeno por medio de investigacidn-
Bioguimica. Tal excrecidn intermitente de porfobilindgeno fué descrita en —
1937, Estos casos en el futuro serdn menos raros, cuando se perfeccionsn las—
técnicas modernas para la determinacidn de porfobilindgeno y dcido A- aminole

vulinico.

De los 321 casos revisados en Suecia de Porfirias, 242 san defini-
tivamente femiliares, por lo tanto la mayoria de casos en Suecia tenfan una -
bhase gendtica para su enfermedad, Teniendose &rbol genealdgico para muchos -

casos conacidos.




El ejemplo en la literatura puede indicar una influencia exdgena -~
comén (Donde los fectores endégenos, pueden ser exclufdos). Se demostrd por -

dltimo que habfa portadores dsl gene, los cuales no tenian signos de Porfiria.
Respecto a la porfiria cutdnea terdfa, se menciona que puede trang
mitirse con cardcter mendeliano dominante no ligado al sexo; y la Porfiria —

Cuténea Tardia Sintomdtica probablemente sea de tipo adquirida.

En resumen, podemos conclufr que la eticlogfa de las porfirias es—

hereditaria:

POAFIRIA HERITROPOYETICA

1), Uroporfiri = = = = = = = e c ;e e e - - - Recesiva.
2) .- Protoporfirig = = = = = - = m . e e e e e e - - o Oominente.
3) e Coproporfirid = = = = = e ;e m e mmm— — - - Dominante.

PORFIRIA HEPATICA

4).- Aguda Intermitente - — = = = = = = 0 o =0 = = - - Dominante.
5) .- Cutdnea Tarda Hereditari@ — - = = = = = = = = = = = = = Dominante,
6).~ Cuténea Terda Sintomdtica — = = = = = = = = = = = = = = Adquirida.

7).- Coproporfiria Hereditaria — — = = = = = = = = = = = = = Dominante.,




CLASIFICAGION

En la actualidad, las porfirias se clasifican en dos grandes gru—
pos: Eritropoyéticas y Hepéticas, segin sea el higado o la médula en donde -

ocurre la sberracidn en el metabolismo de las porfirinas.

Ninguna de las clasificaciones hasta la actualidad es enteramente-
satisfactoria, incluyendo la de Wattson, Schmid y Scwartz en 1954 y la propuss
te por Vigloglia en 1963 con motivo de la conferencia internacional sobre las-
porfirias; debido a que hay concomitancia entre el grupo eritropoyético y hepd
tico y no todos los pacientses con porfiria hepdtica pueden clasificarse clara

mente dentro de uno de los cuatro subgrupos.

La clasificacidn que se propone es la siguiente:

PORF IRIA ERITROPOYETICA

A).- UROPCRFIRIA (PORFIARIA CONGENITA)
B) .- PROTOPORFIRIA
C) .~ COPROPORFIRIA

PORFIRIA HEPATICA

A).— AGUDA INTERMITENTE

B).— CUTANEA TARDIA HEREDITARIA
C).— CUTANEA TARDIA SINTOMATIGA
D) .- COPROPORFIAIA HEREDITARIA

La clasificacidn arriba mencicnada, nos parece gue es en la actua~
lidad una de las més completas, sin embargo debemos recordar al grupo de por-—

firinas llamadas "Mixtas" en la clasificacidn de Wattson, Schmid y Schwartz en
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Minneapolis en 1954, y la de Lennox Eales, M.D. modificeda por Y, Ortiz —

1974-1976.
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CUADRO CLINICO
PCRFIRIA ERITROPOYETICA;

UROPORFIAIA ERITROPOYETICA (PORFIRIA CONGENITA):

Sé trata de una enfermedad muy rara que al parecer es heredada ——
como cardcter mendeliano recesivo. Schmid, recientemente hizo una critica de-
todos los casos publicados, Encontrd que la mayoria de casos publicados en la
literatura no se apegan al criteric 1ldgico de porfiria eritropoyética y sdélo -
acepta treinta y cuatro casos como verdaderos. Los restentes considera son -

casos de parfiria cutdnea tardia.

Las manifestaciones clinicas aparecen en la fase temprana de la -~

vida, incluso unos cuantos dias después del nacimiento, pero a menudo no se
cbservan sino hasta que han transcurrido uno o dos afios. La enfermedad se ca-
racteriza por la presencia de un depdsito excesivo de porfirina en los teji--
dos, por lo que se produce intensa fotosensibilizecidn. Las primeras lesiones
de origen fotodindmico son las vesiculas de hidroa estival (Hidroa Vaccinifor-
ma] qgue se forman sobre las superficies cutdéneas expuesta a la luz, sobre todo
de la cara y las manos. Con el tiempo se observa cicatrizacidn y mutilacidn.-
Después de varios afios de fotosensibilidad persistente la mutilacidn se hace -
mds extensa y se observa pérdida de los dedos, asi como de algunas porciones -
de la nariz y orejas, cicatrices en las mejillas y alrededor de la boca, ectrg
pidn simbléfaron. La piel no expuesta a la luz permanece inalterada. La ane-
mia hemolitica y la esplenomegalia forman parte del cuadro. En aquellos casos
en gue se ha depositado suficiente porfirina en los dientes suele observarse -
eritrodoncia, o sea, que se forma una gruesa capa de color rojo o pardo rojizo
Los dientes que no muestran eritrodoncia a la luz ordinaria suelen presentar -
fluorescencia con la luz de Wood. La fluorescencia roja también puede obser—
varse en las falanges, si se observan los dedos a través de una luz ultraviolg

ta intensa. No se observa ningin trastorno franco del sistema nervioso ni —
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tampoco aparece cédlico abdominal.

Debido a que se ha comprobado la existencia de grandes cantidades—
de uroporfirina y coproporfirina en los normoblastos de la médula &sea, se —
supone que en este tipo de porfiria la excesiva produccidn de porfirina tiene-
lugar en la hadula dsea. Por esta razdn se debe que a esta enfermedad se le -

denomine uraporfiria eritropoyética mds bien gque porfiria congénita.

€1 color de la orina varfa del rosa &l rojo. Llas porfirinas que -
se excretan en forma predominante son la uroporfirina I y la coproporfirina I,
8i la concentracidn de uroporfirina es sufucientemente grande, afiadiendo a la-
orina dcido clorhidrico, se observa en el espectroscopio una bande intensa de-
unas guinientas cincuenta y dos Mu y una banda débil de quinientos noventa y -
seis Mu. La excrecidn de los precursores de la porfirina, dcido A- aminolewu-

1linico y porfibilindgeno, no Se encuentra aumentada.

La enfermedad es lentamente progresiva, y en general la muerte =--
sobreviene a causa de alguna infeccidn intercurrente o de anemia hemolitica -

grave,
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PROTOPORFIRIA ERITROPOYETICA

La P,P.E., es heredada en forma autosdmica dominante con penetra- -
cién incompleta (Owen), Haeger- Arosen fuéel primern en cansiderar la -hgrencia

como simple dominante.

La protoporfiria eritropoyética es la mds comin de las porfirias -
eritropoyéticas. La enfermedad usualmente se manifiesta en nifios y se caracte
riza clinicamente por fotosensibilidad intensa en la piel, prurito molesto, -
edema y eritema de las partes expuestas. Los cambios crdnicos de la piel pue-
den desarrollarse en el dorso de las manos y sobre los ortejos, pero también -
puede ser observada sobre la narfz, mejillas y labios., Bioquimicamente la al-
teracidn se caracteriza por un aumento en el contenido de protoporfirina de =
los normoblastos y eritrocitos, un aumento en el nivel de protoporfirina en el
plasna y una excresidn aumentada de protoporfirina en las heces. La excrecidn
urinaria de 4cido A- aminolevulinico, porfobilindgeno, coproporfirina y uropoxr
firina no estdn aumentedas., Sim bembargo varios patronaé de anormalidad quf—
mica han sido Qanostrados en pacientes con la enfemedad y en miembros de sus-
familias. Reed y Cols. estudiaron una serie de nueve familias en las que en—
contraron dieciceis casos clfinicos y cuarenta y tres portadores indicando con-
esto que el gsne‘responsable tiene una penetracidn variable, La elevacidn de-
protoporfirinas libres en los eritrocitos puede ocurrir sin aumento de la = -
protoporfirina plasmdtica o fecal. La protoporfirina tecal puede estar aumen-
tada sin ser anormales la protoporfirina del plasma o de los eritrocitos. Los
hallazgos bioguimicos en la enfermedad han sido observados en ausencia de foto

sensibilidad cuténea.

El defecto metabdlico consiste en una sobreproduccién de protopor-
firina en las células de los eritrocitos produciendo un aumento en la protopor
firina eritrocitica y en el higado lleva a un gran aumento de excrecidén fecal-

del pigmento.
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La naturaleza del defecto metabdlico en la biosintesis del heme -

en la protoporfiria es desconocido.

La patogénesis exacta adn se desconoce. Desafortunadamente no se-
conoce algin modelo experimental animal en el cual se presenten naturalmente -

niveles excesivos de protoporfirina de origen eritroide o puedan ser inducidos.

El 51% de los casos de Schmid y col. se acompafiaron de sintomas -
generales. El 2&% de sus casos presentaron lesiones ungueales agudos durante-
el atague cutdneo que consistieron en edema y formacidn de bulas seguido de -
onicolisis. Un fendmeno similar se ha visto en otras fotodermatosis como por-
firia cutdnea tardia, y fotodermatitis por tetraciclinas y doxiciclinas, ha -
menudo se ha reportado tembién la asusencia de ldnula. Los atagues mds inten——
SOS ocurren en primavera y verano, agravéndose a nivel del mar. Hay casos en-
que los sintomas aparecen sn invierno especialmente cuendo hay nieve. Se ha -

reportado mejoria con el embarazo pero en otros no han sufrido modificacidn.

La dltima y mds importante revisidn de éste padecimiento se debe -
a Vicente A, De Leo, MD en Nueva York. En este estudio se presentan los ha— -
llazgos clinicos y de laboratorio en 32 pacientes con protoporfiria eritropoyé
tica y una revisidn de la literatura al respecto de esa forma de porfiria re—
cientemente descrita. Se piensa que la enfermedad se transmite en forma auto-
sdmica dominante, con penetracidn variable y se caracterizd en los 32 pacien——
tes por el inicio desde la nifiez de quemaduras (en el 97%) y prurito (en el -
86%) a la exposicidn de la luz solar. Esto se acompafié de edema (en sl 94%) -
y eritema (un 65%) de las dreas expuestas. Menos frecuentemente se observaron
vesfculas, petequias y cicatrices residuales, Entre las anormalidades asocia-
das se encuentran la Colelitiasis (12%), Anemia (27%) y pruebas de funcidn he-
pética anormales (4%), Tembign se revisaron reportes de padecimientos hepd- -

ticos asociados, que incluyeron 9 casos de insuficiencia hepética mortal,
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COPROPORFIRA ERITROPOYETICA:

Esta alteracidn es menos conocida que las antes mencionadas. Ha—
biendo'sido descrita en sdlo dos miembros de una familia. Se caracteriza por-
Inflamacidn de la piel y prurito, después de la exposicidn a la luz soplar fue-
ron las Unicas manifestaciones clinicas, Los eritrocitos contenian gran canti
dad de coproporfirina III, un aumento moderado de protoporfirina y un relativo
aumento en uroporfirina en comparacidn con los valores normales. Las concen—-—
traciones de porfirina urinaria y fecal estaban dentro de limites normales y -
la excrecidn de los precursores de las porfirinas no estaban aumentados (Heil-

meyer L, Clotten).
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PORFIRIA AGUDA INTERMITENTE:

Es una enfermedad poco frecuente pero no rara, que afecta a ambos-—
sexos y tiene ligera predileccién por la mujer. Wattson y col de la serie de-
219 casos en Suecia notaron que la edad de aparicidn de los primeros sintomas—
es algunas veces después de la pubertad. Sdlo cinco pacientes tuvieron su pri
mer sintoma después de los quince afios de edad. De los casos estudiados 131 -

fueron varones y 190 hembras en total.

La enfermedad ataca con mayor frecuencia a los adultos jdvenes o -
a las personas de edad media. La porfiria aguda es extraordinariamente rara -
en la infancia y despuds de los 60 afios. La frecuencia familiar es considera-
ble. Probablemente se transmite con cardcter mendelians dominante. GClinica—
mente la enfermedad se carecteriza por: l).- Ataques periddicos de célico ab-
dominal intenso, generalmente acompafiados de nduceas y vdmitos; 2).- Extrefii-
miento rebelde; 3).- Comportamiento neurdtico incluso psicética, 4).- Transtor

nos neuromusculares. El fndice de mortalidad es elevado.

El sintoma mds frecuente y alarmante es el dolor sbdominal, que -
suele ser de tipo célico y sumamente intenso; se acompafia de espasmo sin sig—
nos de localizecidn, pero con fiebre, taquicardia y leucocitosis. Frecuente—
mente puede confundirse con célico renal, apendicitis aguda, colelitiasis o -
pancreatitis, No es raro encontrar pacientes que sufren porfiria con varias -
cicatrices guirdrgicas en el abdomen. Las manifestaciones neuroldgicas son -
sumamente variadas, entre sllas se incluyen neuritis de las extremidades, zo—
nas de hipoestesia y parestesia, y cafda del pie y de la mano. Es posible que
se presenten parplejia o cuadriplejfa fléccida completa, seguida de pardlisis—
bulbar y muerte, Con excepcidn del dolor en las extremidades, los transtornos
sensoriales no suelen ser prominentes, y los signos de transtorno de neurona -
motora superior generalmente estdn ausentes. Las manifestacionss nsuroldgicas

pueden simular una gran variedad de transtornos, incluyendo poliomielitis, --
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encefalitis e intoxicacidén por arsénico y plomo. No se observa una verdadera~

pardlisis ascendente de Landry Guillein Barré.

A menudo los pacientes presentan numerosos sintomas vagos de cardg
ter "neurdtico", aun cuando haya desaparecido el ataque. En el momento del -
ataque se muestran confusos e incluso psicdéticos, y en ocasiones suele haber -

hipertensidn, pérdida transitoria de la visidn y convulsiones,

Es un hecho la coexistencia de epilepsia idiopdtica y de porfiria-

aguda intermitents (Richard Magnussen y col).

La ewnlucidn del padecimiento es extraordinariemente variable. -~
Las crisis abdominales recurrentes pueden presentarse durante algunos afios, o-
bien el paciente puede morir después del primer ataque., No es muy raro encon-
trar en un pariente o en varios hermmanos, de un enfermo que sufre porfiria que
el porfobilindgeno, elemento diagndstico de la porfiria, estd presente en la -
orina aun cuando nunca haya presentedo sintomas activos de la enfermedad. A -
tel estado se le llama porfiria latente. En general los sintomas neuromusculg
res y psicdticos son manifestaciones tardias, y su presencia hace mds grave sl
prondstico. Entre uno y otro ataque no suele haber sintomas. Todavia se des-—
conoce el mecanismo por el cual una porfiria latente se transforma en enferme-
dad manifiesta, es decir, en un ataque agudo de porfiria; pero lo que sf es -
bien sabido es que los ataques suelen ser provocados por la administracidn de-
algunas drogas, sobre todo barbitdricos. La menstruacidn, el embarazo, las -
infecciones, el alcohol o el plomo pueden ser factores precipitantes en algu—

nos casos,

La orina recién emitida frecuentemente es de color normal, pero al
exponerla a la luz soler adquisre un color rojo de vino de Borgofia, o incluso-
se vuelve negra. Este cambio de color se acelera si se agrega una pequefia can

tidad de 4cido a la orina y se somete a ebullicidn durante 30 minutos. Estos-—
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cambios de color indican que por la orina se excreta porfobilindgeno, gque es -

incoloro, y no uroporfirina que es de color rojo. Al calentar el porfobilind-

geno en un medio 4cido se forma uroporfirina, junto con un pigmento pardo os—

curo o pardo rojizo de naturaleza no porfirfnica.

Durante los periodos recidiventes de la porfiria aguda intermiten-

te, siempre se encuentra porfobilindgeno.

Ourante el periodo de remisidn, la reaccidn del porfobilindgeno es
generalmente positiva, pero la negatividad de la prueba no excluye sl diagnds--
tico de este tipo de porfiria. Por consiguiente, la determinacidn cualititati
va del porfobilindgeno, valiéndose de la reaccidn de Ehrlich, modificada por -
Watson Schwartz, constituye un procedimiento sencillo y valioso para el diag—
ndstico, Para hacer la prueba se mezclan 5 ml de orina, recientemente emitida,
con 5 ml de resctivo de Ehrlich (0.7 g. de para—~dimetilaminobenzaldehido, 150-
ml de écido clorhfdrico concentrado y 100 ml de agua.). Una vez mezclados se-
agregan 10 ml de solucidn saturada de ecetato de sodio. Después se hace la -
extraccidn, empleando un voldmen igual de cloroformo. Tanto el porfobilind- -
geno forman un compuesto aldehfidico de color rojo con el reactivo de Ehrlich,
Sin embargo, es posible distinguir el porfobilindgeno del urohilindgeno ya que
el primero se queda en la capa superficial acuosa, mientras que el urobilind—
geno, como es soluble en cloroformo, es extrafdo en la capa inferior clorofdér-
mica. Esta prueba es sumamente especifica para la porfiria aguda intemmitente.
La prueba es negativa en la porfiria eritropoyética y en la porfiria cutdnea -
tardia sintomética. Es positiva en los casos de porfiria cutdénea tardia here-
ditaria durante el atague agudo, pero se vuelve negativa en los intervalos que

transcurren entre cada episodio.

Ademds de porfobilindgeno, los pacientes con porfiria aguda inter—
mitente, excretan cantidades excesivas de uroporfirina (tipos I y III ), coprg

porfirina (tipos I y III), asf como otras porfirinas no identificadas. Gomo —
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se menciond previamente, las porfirias se forman en los tubulos renales median
te la transformacidn no enzimdtica del porfobilindgeno en uroporfirina en un -
PH &cido. Al contrario de lo que ocurre en la porfiria eritropoyética, el exd
men de los tejidos de estos pacientes revela que el contenido de porfirina de-
1a medula dsea es normal; en cambio, el hfgado, por lo regular, muestran gran-

des cantidades excesivas de porfirina, sobre todo de los precursores. A ello-

se debe que la porfiria aguda intermitente se clasifique entre las porfirias =

hepdticas.
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PORFIRIA CUTANEA TARDIA HEREDITARIA;

La porfiria cutdnea tardia hereditaria se caracteriza clinicamente
por lesiones cutdneas o ataques agudos de dolor abdominal tipo cdlico, y en -
muchos casos por ambos sintomas, Esta enfermedad se hereda como un cardcter -
mendeliano dominante no ligado al sexo. Llos sintomas aparecen generalmente -
entre los 10 y los 30 afios. La caracteristica bioquimica sobresaliente de —
esta enfermedad es la excrecidn aumentada de coproporfirina y protoporfirina -

en la materia fecel en forma continua durante todo el padecimiento.

En la fase latente de la enfermedad los pacientes se hallan asintg
méticos por completo. No existe porfirinuria y no aumenta la excrecidn de los
precursores de la porfirina (4cido N~ aminolevulinico y porfobilindgeno). Pue
de diagnosticarse en la fase latente sdlo mediante el exdmen de las heces en -
busca de porfirina. Existe una prueba sencilla mediante la obtencidn de una -
muestra por tacto rectal para mezclar con 2 ml, de solvente con partes iguales
de dcido acético glacial, alcohol amilico y éter. El socbrenadante se decanta-
y se examina con una ldmpara de Wood. Las muestras negativas tendrdén una flug
rescencia verde o gris, mientras que las positivas dardén un rosa brillante. -

El exceso de clorofila puede dar lugar a falsas positivas.

En algunos pacientes, principalmente en hombres, la piel presenta-
une gran sensibilidad a la luz por lo que aparecen con facilidad flictenas y -
otras lesiones. Puede haber cicatrices despigmentadas en las zonas de mayor -
exposicidn, especialmente en las manos. Puede haber hiperpigmentacién de la -
piel, y en algunas mujeres se ha visto hirsutismo, La fotosensibilidad y las-
deformacionés cutdneas no son tan acentuadas como en la porfirie eritropoyé- -

tica.

Los atagues agudos de ictericia y el dolor abdominal tipo cdlico,-
acompafiados en algunos casos por manifestaciones psicdticas y Pardlisis moto——

ras, suelen aparecer en el curso de la enfermedad. Incluso pusden presentarse
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cualquiera o todas las manifestaciones de la porfiria aguda intermitente, y al
igual que en este tipo de porfiria puede ocurrir la muerte o presentarse el -
restablecimiento. Es comin gque durante los ataques agudos la excresidn fecal-
de porfirinas disminuya y la excrecidn urinaria de coproporfirina y uroporfiri
na aumente. Ourante estos mismos atagques aumenta la excrecidn urinaria tanto-
de dc.A- aminolevulinico como de porfobilindgeno. Se ha dicho que la enferme-
dad es asintomdtica mientras el higado es capaz de excretar porfirinas en la -
bilis (fase latente); cuando se altera esta capacidad, aparecen bilirrubinemia,
porfirinemia, porfirinuria, y lesiones cuténeas (fase cuténea); finalmente :w-
cuando se altera demasiado el metebolismo de las porfirinas, aparecen en la -
orina el porfobilindgeno y el dc. A~ aminolevulinico, desarrolldndose entonces
todas las manifestaciones de la porfiria aguda intemitente (fase aguda). El-
nombre de porfiria cutdnea tardia hereditaria no es muy adecuado, ya que todos

los pacientes desarrollan lesiones cutdéneas. Por esto se ha sugerido el nom—

bre de porfiria variegata.
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PORFIRIA CUTANEA TARDIA SINTOMATICA:

Este tipo de porfiria se caracteriza clinicamente por lesiongs —-
cuténeas, hiperpigmentacidn de la piel, manifestaciones de padecimiento hepd—
tico e hipertricosis. Lla alteracidn gquimica consiste en la excrecidn urinaria
de grandes cantidedes de uroporfirina y en menor cantidad de coproporfirinas.-—
Es notable la ausencia de dolor abdominal y complicaciones neuroldgicas. En -
la orina no aumentan las cantidades de 4c.8 - aminolevulinico y porfobilindge-
no. La excrecién fecal de protoporfirinas es normal, y la de coproporfirinas-
generalmente se encuentra dentro de lfmites normales, aungque puede estar lige-

remente aumentada en algunos pacientes.

No es posible hacer una distincidn entre estas lesiones y las que-
aparecen en la porfiria cuténea tardia hereditaria. La piel muestra una sensi
bilidad anormal a la luz y a los traumatismos mecdnicos. Las flictenas que -
aparecen con frecuencia en las zonas expuestas se ulceran y dejan cicatrices.-
La fotosensibilidad es semejante, aungue no tan acentuada, como la de la porfi

ria eritropoyética.

Este padecimiento probablemente es de tipo adquirido, y se ha en—
contrado: 1).- en individuos del sexo masculino de 40 a 70 afios de edad, con-
cirrosis hepdtica alcohdlica; 2).- En los Bantles de Sudéfrica con cirrosis -
hepdtica de tipo nutricional; 3).- En nifios y adultos de Turqufa que han inge-
rido el fugicida hexaclorobenzeno; 4).- En tres sujetos de edad avanzada con -
tumores hepdticos; y 5).— En algunos adultos jdvenes con entecedentes de alco-

holismo o de adiccidnalas drogas.



-2 -

COPROPORFIRIA HEREDITARIA;

La Unica caracterfstica de esta enfermedad es un aumento en la ex-
crecidn de coproporfirina, isdmero tipo III, En la fase latente los pacientes
estdn asintomdticos y la Unica anormalidad usualmente detectable es un aumento
de la excrecidn de coproporfirina III en la orina y heces particularmente en -

ésta dltima.

El dcido a- aminolevulinico urinario y el porfobilindgeno pueden -
ser normales o ligeramente aumentados. Los ataques agudos son similares a los

que gcurren en la porfiria aguda intermitente.

Pueden ser provocados por la ingestidn de barbitdricos y posible—
mente por ciertos tranquilizantes y anticonvulsivantes. Durante estos atagues
hay una excrecidn excesiva de dcido A= aminolevulinico y porfobilindgeno en la
orina, adicionandose una excrecidn masiva de coproporfirina en ambos., Cerca -
de 30 casos de esta alteracidn han sido reportados. Los sintomas Psiquidtricos
pueden estar presentes sin otras manifestaciones clinicas de porfiria. lLa ——
fotosensibilidad cutdénea ha sido descrita en un caso. Esta enfermedad ocurre-

en ambos sexos,.
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PORFIRIA MIXTA;

Segin Watson y Col en Minneapolis, el mds dificil grupo de casos -
son los llamados "porfiria Mixta". Estos pecientes pueden comenzar con enfer-
medad que indica una porfiria aguda intermitente y desarroller porfiria cutd-—
nea posteriormente. Algunas observaciones son dificiles de interpretar como -
muchos pecientes con porfiria cutdnea tardia sintomdtica tienen signos de . —
cirrosis hepdtica y cdlico, gue es un sintoma comin de esta enfermedad. Mds -
especifico de porfiria aguda intermitente son los sintomas neuroldgicos tal -~
como delirio agudo y paresias generalizadas. En menos de 3 o 4 pacientes en —
la literatura habian incuestionablemente tenido signos neuroldgicos de porfi——

ria en asociacidn con manifestaciones cutdneas.

Es notable que tales episodios fueron siempre acompafiados por la -
excrecidn de porfobilindgeno que no estaba de otro modo presente en la orina.-—
Mds extrafia es la observacidn por Dean, Barmes, Scott y Grotepass y otros en -
Sudéfrica. Estos autores habian demostrado que la tipica porfiria cutdnea tar
dia es comparativamente comin en aelgunas poblaciones Bantd., Es bien conocido-
el hecho de que la cirrosis nutricional es tembién comdn en Suddfrica. El al-
coholismo al parecer no juega un papel importante. La combinacién de dafic ~—-
hep&tico y radiacidn excesiva por el sol, puede quizd explicar algunos de es—
tos casos. Se ha demostrado que la radiacidn intensa puede aumentar la produg

cidn de porfirinas.

Entre las personas blancas que viven en el mismo distrito de .. — -
Africa una enfemmedad cuténea curiosa ha sido descrita, tembién ocurre en fami
lias como una caracterfstica dominante. Las historias son tipicas de porfiria
aguda intermitente y la muerte puede ocurrir con sintomas neurcldgicos. Los -
datos tocante a la excrecidn de porfobilindgeno no han sido rdpidamente repor-
tadas. El recubrimiento de la piel no es idéntico al que se ve en la porfiria

cutdnea tardia y es dificil determinar si los cambios cuténeos mencionados en-
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los Bantd son similares a aquellos vistos en las personas blancas con porfiria
aguda intermitente. También resalta la importancia del papel jugado por la -

fuerte luz solar.

En la larga experiencia de Watson, hay también pocos pacientes —
quienes habfan sufrido sintomas cutdneos y en quienes la porfiria aguda inter-
mitente se habla desarrollado, pero la secuencia inversa también habia sido ob
servada. HRefiere Watson, que su experiencia es limitada, sin embargo conoce -
la historia de no menos de 324 casos de pacientes Suecos, con porfiria aguda -
intermitente, teniendo contacto personal con la mayoria de las familias. En -

este grupo no encontrd pacientes con sintomas que indicaran porfiria cuténea

tardia. Esta (ltima enfermedad es rara .en. Suecia. Refiere que habia -
visto un ndmero de pacientes, ninguno de los cuales habié tenido parientes con
porfiria aguda intermitente. Es de la opinidn aunque no lo asegura en su ciu-
dad, como en muchas otras la porfiria eguda intermitente sigue siendo una enti

dad aislada, enteramente separada de la porfiria cutdnea.
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HLSTOLOGIA

UROPORFIRIA ERITROPOYETICA.

La autopsia revela grandes zonas de deposito de porfirinas en el -
esqueleto y tejido. Estas zonas pueden ser de tal magnitud que los huesos se-
ven de color rojo. La hiperplasia eritroide de la médula dsea y la esplenome-

galia son sfgnos anatomopatoldgicos adicionales.

Los cambios anatdmicos se relecionan con la distribucidn de los -
pigmentos porfirinicos en los tejidos. Esto es especialmente noteble en los -
huesos, médula y cartflago, los cuales tienen un color café sucio. El pigmen-
to es observado dentro del citoplasma de las células distribuido en una fina -
suspensidn amorfa o cristalina, El pigmento puede ser visto también en el
tejido intersticial. Todos los organos pueden estar manchados, y en un caso -
se observd pigmentacidn de los rifiones y de la mucosa intestinal. Existe un -

slo caso con estudio postmortem edecuado.

Las otras lesiones asociadas con la enfermedad estan en relacidn -
con la gran sensibilidad de la piel y esclera a la luz, llevando a la forma- -

cidn de vesiculas, indistinguibles de la hidroa aestivale.

PORFIRIA AGLDA;

Hay sdlo cerca de 120 casos reportados de porfiria aguda, y la mas
Jéven de estos, fue una nifia de 2 afios de edad. Una forma secundarie de porfi
ria aguda esta relacionada con la ingestidn de drogas tales como sulfonal o -
trional. Clinicamente ambos son indistinguibles excepto que la mortalidad en-
la forma téxica es més del S0%, asi como en la idiopdtica es cerca del 5C%h, -
Clinicamente hay un primer atague agudo que consiste en dolor abdominal, nau——

cea, vdmito, nerviosismo insomnio, debilidad muscular y pardlisis ascendents.
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Los cambios anatdmicos en porfiria aguda son esencialmente los mis
mos en la variedad idiopdtica y tdéxica. Las lesiones significativas occurren -
en el sistema nervioso central y simpdtico produciendose alteraciones degenera
tivas de las células nerviosas. Hay pigmentacidn reduccidn de los nicleos y -
citoplasma y alteracidn de la estructura fibrilar citoplasmdtica. Puede haber
desmielinizacidn y tumefaccidn de la oligodendroglia. Los cambios son mejor -
observados en el simpdtico., Las lesiones pueden ser locales o estar generali-
zadas. Hay también depdsito de pigmento café en la substancia blanca del cerg
bro, asf como en las células y fibras nerviosas degeneradas, Este pigmento es
sugestivo de porfirina. Las lesiones viscerales probablemente son secundaries

a los cambios degenerativos de el sistema nervioso.



Nombre: MeM.M.Ge

Edad: 7 afios,

Sexo: Femenino.
Procedencia:
Edo. de Méx.

Fecha de Ingreso:
10-X1-75
Fecha de Egreso:

10-II~76

ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES:

Madre de 27 afios, Gesta VI, Para VL, abortos 0, cesdrea O dedicada
a las lebores del togar, sparentemente sana. Padre de 28 afios de edad, chofer;
tabaguismo moderado, aparentemente sano. Un hermano muerto en los primeros -

mases de vida por probable gastroenteritis,

Antecedentes luéticos, fimicos, disbéticos, neopldsicos convulsi—

vos, otros negativos.

ANTEGEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS:

Producto del primer embarazo, de termino, sin control prenatal, de
curso aparentemente normal. Parto eutdsico, atendido en sanatorio por faculta
tivo; con trabajo de parto, amniorexis y peso al nacer no especificedos. Apa-
rentemente sin complicaciones neonatales. Desarrvullo psicomotor normal: Ali-
mentacidn deficiente en nutrientes y en cantidad. Inmunizaciones, s6lo DeP.T.

y Sabin desconociendose la fecha de aplicacidn y dosis.
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ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS:

Sarampidn a los 4/12 de edad, Parotiditis a los 2 afios. Otros an-

tecedentes negatiwvos.
PADECIMIENTO ACTUAL:

Inicid su padecimiento a los 2 afios 7/12 de edad (Mayo de 1971), -
con lesiones dérmicas desencadenadas y exacerbadas por la exposicidn a la luz-
solar. Diseminadas a cuero cabelludo, cara y extremidades; caracterizadas por
méculas eritematosas, pruriginosas que evolucionaban répidamente a la forma- -
cidn de vesfcula o ampollas, Ulceras, en ocasiones secresidn purulenta y cice-
trizacidn. Habiendo recibido tratamiento médico no especificado en varias —

oportunidades sin haber presentado nunca mejoria.

Presentd hipertermia intermitente de 39° -40°% de predominio ves—
pertino en relacidn con la aparicidn de las lesiones démmicas sefialadas, per—

sistiendo hasta el momento de su ingreso a ésta Institucidn.

Desde los 3 afios de edad, convulsiones tdnico-cldnicas generaliza-
das, acompafiadas de sialorrea profusa, desviacidn de globos oculares hscia ~-
arriba y comisura bucal hacia la izquierda, sin relajecidn de esfinteres, con-
duracidn aproximada de 5 minutos hebiendolas presentado cada 30 dfas y sflo -
por 5/12 consecutivos cediendo expontdneamente. Cinco dias anteriores a su -
ingreso a este hospital presentd nueva crisis convulsiva, con las caractarié—-

ticas sefialadas, pers en esta ocasidn se refirid de 8 hr de duracidn.

Presentd desde 15 dfas anteriores a su ingreso a ssta Institucidn-

orina de color oscuro,

Presentd desde 8 dias anteriores a su ingreso coloracidn ictérica-




de conjuntivas y edema palpebral.

Al cuadro clinico mencionado se agrega ictericia generalizada ++,-

hiporexia, astenia y adinamia cinco dfas anteriores a su ingreso.

EXPLORAGION FISICA:

Temp: 36% F.C: 88 x. F.R: .20 xJ
Peso: 14,800 Kg. P.C.: 49 cm, P.A.: 50 cm,

Talla: 104 cm, P.Tes 59 cm.

Escolar femenino, consciente, con edad aparente menor a la cronold

gica, adelgazada, ictérica ++, decafda -+, con dermatosis diseminada.

CAANED: Con lesiones en cuero cabelludo y cara, caracterizadas -
por méculas eritematosas, vesfculas, ampollas, dlceras, costras hemdticas y -
mieliséricas, ademés zonas de alopecia y zonas de cicatrizacidn antiguas e ..—
hipotrdficas que afectan pdrpados con calda parcial de cejas y pestafias. Pupi
las isocdricas con reflejos motomotor, fotomotor y consensual presentes y nor—
males Ictericia conjuntival 4+, con secresidn purulenta e hiperemia. Edema -

palpebral moderado. O.N.G. sin datos anormales.

CUELLO: De forma y volimen normel, con adenomegalias cervicales -

discretas.

TORAX: En forma de tonel. Area cardiaca dentro de lfmites normales,
sin soplos o fendmenos agregados. Campos pulmonares con buena ventilecidn sin

estertores,

ABDOMEN: Discretamente globoso, blando, con higado palpable a 6-

6-8 cm por debajo del reborde costal derecho en lfneas convencionales, de con-
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—~sistencia normal, de borde fino, no nodular, con ldbulo izquierdo que llega -

a hipocondrio del mismo lado. No esplenomegalia. Peristalsis normal.
GENITALES: Femeninos sin patologia aparente.

EXTREMIDADES: Hipotréficas, normmorrefléxices, normotdnicas, con -

discreta contractura en flexidn, siendo dolorosa tanto la movilizacidn activa-

como pasiva.

PIEL Y ANEXOS: Ictericia ++

Dermatosis:

TOPOGRAFIA; Dermatosis asimétrica diseminada a cuero cabelludo, -

cara y extremidades, en estas (ltimas las lesiones situadas en su superficie -

externa.

MORFOLOGIA: Dermatosis polimorfa, caracterizada por: mdculas ——
eritematosas, vesfcules, empolles, (lceras, costras hemdticas y mieliséricas -
con secresidn purulenta en algunas de ellas, Se aprecid ademds en algunas de-
estas lesiones que su centro estaba umbilicado. Zonas de alopecia en cuero -
cebelludo, y zonas de cicatrizacidn antiguas que afectan pérpados con pérdida-
parcial de cejas y pestefias. Algunas de estas cicatrices recuerdan a las dejg

das por la viruela.
NEUROLOGICO: Sin patologfe aparsnts.
EVOLUCION CASO CLINICO:
El dfa de su ingreso a esta Institucidn el 7-XI-75 debido a su -

cuadro clinico, se prasticaron exémenes de laboratorio; la biometria hemdtica

reveld anemia, siendo los leucocitos normales el T.P. ligeramente alterado. -
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Las bilirrubinas totales de 15.1 mg% a expensas fundamentalmente de la indireg
ta, con transaminasas dentro de limites normales, con turbidez del timol de -
17 u, Sospechandose debido a las lesiones cutdneas descritas, con una histo—
ria frenca de fotosensibilidad, con ictericia y hepatomegalia en una lesidn -
hepdtica dentro de un cuadro integral de fondo de Porfiria. Ademds su estado-
nutricional estaba seriamente alterado, de acuerdo a la clasificacidn de Gdmez,
correspondid a desnutricién de III grado. Se manejd con dieta hipercaldrica-
y por la infeccidn asociada de la piel con Prostafilina a 200 mg/K/D, té de -
manzanilla y vioformo local; habiendose transfundido con sangre fresca total -
a 20 ml/K/D. Se efectuaron Coproporfirinas y Uroporfirinas (13-XI-75) en ori-
na con los resultados de 1115 mg y 714 mg respectivemente, La biopsia de piel
reveld infiltracidn mononuclear acentuada perivascular intersticial y de los -
anexos, asf como fino pigmento café oscuro en la capa de queratina. El Electrg
encefalograma mostrd atrofia cortical y el Hepatogamagrema lesidn parenquimatg
sa difusa. Ademds la Fluorescencia con luz de Wood en sangre fué positiva. -
Su manejo se limité a continuar el tratamiento de las lesiones dérmicas con -
prostafilina; plasma fresco para corregir el tiempo de protombina y medidas —
generales de sosten, sin embargo su evolucidn fué tdrpida con alzas témicas -
importantes, atague al estado general progresivo, ictericia persistente y mejo
rfa de las lesiones démicas. Veinte dfas posteriores a su ingreso se agregs-
al cuadro clinico evecuaciones diarreicas, agudas, amarillas, en ndmero epro—
ximado de 6 a 8 en 24 Hr, por lo que se suspendid la prostafilina, iniciandose
Ampicilina I, V. a 100 mg/K/D sin mejorfa alguna, reportandose los coproculti-
vos, la amiba por observacidn directa, el Latex para emiba y las reacciones -
febriles por fijacidn y aglutinacidn en tubo negativas; cembiandose nuevemente
antibidtico ocho dfas después por Gentamicina a 7 mg/K/D I.M. Ante la persis-
tencia de su mala evolucidn, con fascies tdxicas, con aumento de las cifras -
de hilirrubinas y crisis de hemdlisis, se considerd que la participacidn hepd-
tica (hepatitis) y el fendmeno hemolftico con cifras de Hb que oscilaron entre
3.4 mg hasta 11,6 mgk fuesen de la misma etiologia; se decidid exanguinarla -

el 12-XI1-75 suspendiendose a los 660 cc. de intercambio por presentar rash -
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generalizado. En vista de persistir en malas condicicnes generales, tuwn que-

ser alimentada por gastroclisis a base de Carctenos, colados de carne y frutas.

Dos semanas después de iniciada la gentamicina, se cambid a Carbenicilina, por
haberse aislado Pseudomona en punta de cateter, aunque el hemocultivo y copro-
cultivoe fueron negativos. Diez dias después de iniciada la Carbenicilina se -
cambié & Prostafilina nuevamente por la presencia de escaras de beclbito con -

secrasidn purulenta, Esplenomegalia a 3 cm por debajo del reborde costal iz-

quierdo y equimosis diseminadas. En vista de persistir con cifras bajas de .-
hemoglobina y tiempo de protrombina prolongados, fué transfundida nuesvamente -
en varias ocasiones con sangre totel y plasma fresco. S6lo cinco dias anterip
res a su fallecimiento presentd mejoria clinica y de laboratorio. Recayendo -
nuevamente con empeoramiento.. de su estado general, con gran crecimiento hepd-
tico a 11, 7 y 6 om por debajo del reborde costal derecho y Bazo a 4 cm por -
debajo del reborde costal correspondiente, asi como ictericia +++, hipotermia-

y estado precomatoso, pensandose en septicemia, sin embargo los hemocultivos -~

fueron negativos, Sus condiciones clinicas se agravaron agregandose trismus

moderado y llenado capilar lento, falleciendo el 12-1I-76,
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ESTUDIOS DE LABORATORIO Y GABINETE;

BIOMETRIA HEMATICA:

7-X1-75
10-X1-75
11-XI-75

12-XI-75

21-XI-75

2-XII-75
9-XII-75

10-XII-75

11-XII-75

12-XI1-75

13-XI1L-75

18-XII-75

24-X1I-75

27-XI1-75
27-X11-75

Hto. 31%, Ho. 10.3 gr, Leuc. 9000 mm3,

Hto 3%k, Hb. 11.6 gr¥h, Leuc. 5,200 mm3.

Hto. 36%, Hb. 11.0 gr¥, Leuc. 3,400 mm3,

Linf. 53%, Mono. 1%, Neutr. 46%, Seg. 46kh.

Hto., 37%, Hb. 12.3 grk, Leuc. 5448 mm3,

Linf. 27%, Mono 26, Neutr. 71%, Seg. 64%. Banda 7%.
Retic. 2.6%.

Hto. 30%, Hb 10.1 gr, Leuc. 5857 mm3,

Linf. 35k Mono. 4%, Neutr. 61%, Seg. 58%, Banda 1%,
Metam, 1%, miel, 1%, Ret. 2.6%.

Hto. 24%, Hp 7.8 gr¥, Leuc 4,300 mm3

Hto. 27%, Hb 9.1 gr¥%, Leuc 3,600 mm3.

Linf. 31%, Mono Sk, Neutr. 63%, Bas. 1%, Seg. 49%,
Banda 12%, Miel. 2%,

Hto. 27, Hb 8.88 gr¥, Leuc. 7,800 mm3.

Hto. 37%, Hb 12.28 grk, Leuc. 5.400 mm3. (7.800 y 8.200).
Linf. 17%, Mono. 1%, Neutr. 836, Seg. 77%, Banda Sk.
Hto. 34%, Ho. 11.4%, Leuc. 4770 mm3. Linf. 22%, Mono. Sk,
Neutr. 73%, Seg. 66%, Banda k.

Hto. 4%, Ho 14.356, Leuc. 8,300 mm3.

Hto. 25k, Ho 8.3 gr%, Leuc. 4.492 mm3.

Linf. 33%, Mono. 7%, Neutr. 58%, eos. 1%, Bas. 1%
Seg. 57, Banda Oh, Plag. disminufdas ++ a +++.

Hto. 22%, Hb 7.0 gr%, Leuc. 8.100 mm3,

Linf. 46%, Mono 26, Neutr. 52, Seg. 49% Banda 3%.
Hto. 10%, Hb. 3.4 gr.%, Leuc 5.100 mm3.

Hto. 20%, Hb 6.7 grk.
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28-X1I-75

29-X1I1-75

5-1-76

7-1-76

10-1-76

13-1-76

20-1-76

22-1-76
23-1-76

27-1-76

30-1-76

1-11-76

4-11-76

9-11-76
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Hto. 32 Hb 10.9 gr%, Leuc. 7700 mm3.

Hto. 34%, Ho 11.3 gr%, Leuc 7402 mm3.

Linf. 20%, Mono 1%, Neutr 79%, Seg. 75h, Banda 2,
Heo. 24%, Ho. 8.5 grk, Leuc. 4536 mm3.

Linf. 1%, Mono. 1%, Neutr. 80%, Seg. 76%, Banda &%,
Plag. disminuidas + a ++.

Hto. 30%, Hb 10 gr%, Leuc. 8,800 mm3.

Hto. 23%, Hb 7.69 gre, Leuc. 4,400 mm3.

Hto, 26%, Hb 9.0 gr¥, Leuc. 3.775 mm3.

Linf. 11%, Mono. 4%, Neutr. 85%, Seg., 74%, Banda 11%,
Hto. 20%, Hb 6.1 gr¥, Leuc. 2025 mm3.

Linf. 36%, Mono. 15h, Neutr. 4%, Seg. 45%, Banda &%.
Plag. disminuidas + a ++.

Hto 23%, Hb. 7.6 gr¥, Leuc. 2,650 mm3.

Hto. 23%, Hb. 7.5 gré, Leuc. 2,580 mm3.

Linf. 34%, Mono. 3%, Neutr. 63%, Seg. 62%, Banda 1%
Ret. 1.2%. Plag. disminufdas +.

Hto. 1%, Ho 6.4 gr¥. Leuc. 3773 mm3.

Linf 46%, Mono. 2%, Neutr. 52, Seg. 48h, Banda 3%.
Miel. 1%, Nor. 1%, Ret. 7.8 %, Plag. 110,000 mm3.
corregidas. Hipocromia +, Anis, +.

Hto. 20%, Ho. 7.3 gr’, Leuc. 3879 mm3.

Linf. 30%, Mono. Sh Neutr. 656, Seg. 61% Banda &,
Ret. 2.6k, Microc. +.

Hto, 18%, Hb. 5.6 gr’h, Leuc. 3236 mm3.

Linf, 43k, Mono. 6%k, Neutr. 48%. Eos. 1%, Bas. Zb
Seg. 45k, Banda Zh, Plaq. disminufdas + a ++.

Hto, 29%, Hb 9.7 gr%, Leuc 4,429 mm3.

Linf. 50%, Mono. Sk, Neutr. 44h, Eos, 1%, Seg. 4%%.
Banda 1%.

Hto. 18%, Hb. 6.1 gr%, Leuc. 3.944 mm3.
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Linf. 35k, Mono. 1%, Neutr. 64%, seg. 61%, Banda 3%.

Plag. disminuidas + & ++.

TIEMPO DE PROTROMBINA: Y TROMBOPLASTINA PARGIAL:

7-XI1-75 6%

8-XI-75 3ok

10-XI-75 76%

11-XI-75 81% T.T.P.: 40.3-Test. 34.0 Sag.
10-XII-75 55,

11-XII-75 72.1%

11-X1I-75 46 .3% (preexanguineo]\. 83.68% (postexanguineo).
12-XII-75 55k

15-XI1-75 7%h, ToT«P.: 44,3 Seg. Test. 35 Seg.
17-XII-75 50, 8%

22-XII-75 3k

27-XII.75 50. 5%

29-XII-75 ah

30-XII-75 55b, TeTePs: 35.0 Seg. Test., 35.0 Seg,
5-1-76 556

7-1-76 72.1 %

8-1-76 55

10-I-76 56. 4%

13-I-76 4Fh

22-1-76 55h

1-1I-76 6%

9-I11-76 aFh

SEDIMENTACION GLOBULAR
11-XI-75 55 mm/hr. corregida 43 mm/hr.
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' EXAMEN GENERAL DE ORINA;
i 11-XI-75 PH 5; Densidad 1010; Albdmina huellas, Hb +; eritrocitos

10/c. Leuc. escasos; Uratos amorfos +. Urobilindgeno+.
PRUEBAS DE FUNCIONAMIENTO HEPATICO:

11-XI-75 BeDs 5.7 mgh, B.I. 9.4 mgh, B.T. 15.1 mgh. T.G.0, 125 u.
ToGoP. 41%, Turb, Timol. 17.0 u. Prot. totales 7.0 gnfh.
Alb, 2.12 gn%, Glob. 4.28 gn’%, Alfa 0.63 gn%, beta 1.65 gmb

gama 2.60 gnh.

17-XI-75 B.D. 7.0 mgh, B.I. 7.5 mg% BT 14.5 mgh.

19-XI-75 B.D. 6.1 mgh, B.I. 6.4 mgh, B.T. 12.5 mgh, T.G.0, 203 u.
T«G.Pe 74, Turb. Timol 16.5 u. Prot. Totl. 9.50 grk.
Alb. 3.0 gr%, Glob. 6.50 gn%h, Alfa 1.20 gr'k, Beta 2.10 grk.

, Gama 3.20 gm%h.

21-XI-75 B.D. 7.0 mgh, BuI. 7.2 mg, B.T. 14.1 mg%. T.6.0, 150 u.
TeBuPe 77 u.

2B-XI-75 B.D. 5.4 mgh, B.I. 8.2 mgh, B.T. 13.6 mgh, T. G. D. 119 u.

TeGeP. 53 u. Turb, timol 12.2 u. Prot. Totl. 6.50 gmk.
Alb. 2.60 gr%, Glob. 3.90 gr%, Alfa 0.45 grk, Beta 0,85 gr’.
Gama 2.60 grk.

10-XII-75 BD 13.3 mgh, B.I. 14.9 mgh, BaTs 32.2 mgfh. T+Be0. 100 u.

TeGsPe 47 u, Turb, Timol 11,4 u. Prot, tot. 7.00 gré.

Alb. 2.28 gr¥, Glob. 4.72 gr¥h, Alfa 1.12 gr¥, beta 1.85 grék
Gama 1.75 gz‘/o.

10-XII-75 B.D. 23.5 mgh, B.I. 14.5 mgh. B.T. 39 mg.
BeDe 12.5 mgh, B.I. 7.0 mgh, B.T. 19.5 mgh.
: 11-XI1I-75 B.D. 16.8 mg, B.I. 15.2 mgh, B.T. 32 mgh.

8.D. 15.1 mgh, B.I. 13.9 mgh, B.T. 29.0 mg.
BuDe 17.9 mgk, B.I. 8.1 mgh, B.T. 26 mgh.
BeD. 9.2 mg%, B.I. 7.0 mgh, B.T. 16.2 mghs
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12-XI1-75
15-X1I-75

18-X1LI-75

29-X11-75
5-1-76

I-11-.76

9-11-76

10-1I-76

ELECTROLITOS:

2-X1I-75
10-XLI-75
10-XI1-75
11-XLI-75
13-X1I-75
15-XI11-75
5-L-76
7-1-76
8-1-76
8-1-76
9-1-76
10-I-76
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B.D. 17.9 mgh, B.I. 14.3 mgh., B.T. 32.2 mgh

B.D. 21.0 mgh, B.I. 12.0 mgh, B.T. 33.0 mgh. T.G.0. 77 u.
TeGePs 36 u, Tim, Turb. 11.6 u.

B.D. 14.5 mgh, B.I, 15.7 mgh, B.T, 31.2 mgh,

TeGeO. 73 u. T.G.P. 106 u. Prot. tot. 6.75 grh, Alb. 3.04 grh
Glob. 3.71 grh, Alfa 0.86 grh, beta 0.89 gr', Gama 1.96 gr%
B.D¢ 17.9 mgh B.I. 11.1 mg%, B.T. 39.0 mgh

B.D. 17.9 mgh, B.I. 16.1 mgh, B.T. 37 mgh.

TeGeO. 230 u. TeGuPs 60 u.

B.D. 3.0 mg%, B.I, 6.6 mgh, B.T. 9.6 mgh, T.6.0, 215 u.
TeGePe 83 u. tim turb. 14,0 u. prot Tot. 6.60 grk,

Alb. 2,20 gr%, Glob. 4.40 grk Alfa 0.80 gri Beta 1.52 gr¥b
Gama 2.08 gr%.

B.0. 5.7 mgh, B.I. 5.3 mg%h, B.T. 11.0 mgh, T.6.0. 160 u.
T.GePe 59 u. Prot. Tot, 5.60 gr, Alb. 1.60 gr¥, Glob. 4.00 gr’
B.D. 14.1 mgh, B. I. 9.4 mgh B.T. 23.5 mgh.

PH 7.35, CO2 13 maeg/l. Sodio 133 mg/l. Potasio 5.0 meg/l.
CO2 12.65 meg/l Sodioc 128 meq/l potasio 4.5 meg/l

G02 17.25 meg/l, Sodio 143 meg/l Potasio 3.53 meq/l

C02 17.65 meg/1 . Sodio 143 meq/l Potasio 5.13 meg/l

CO2 16.7 meg/l, Sodio 136 meg/l Potasioc 3.85 meqg/l

PeHe 7.33, CD2 13.40 meq/l Sodio 124,5 meq/l Potasio 3.6 meg/l
PH. 7.18, CO2 10.81 meq/l Sodio 127 meq/l Potasio 3.6 meg/l
C02 9.20 meq/1, Sodio 139 meg/l Potasio 4.8l meq/l

PH, 7.21 GD2 9,20 meg/l Sodio 131 Meg/1 Potasio 3.2 meg/l
C02 10.12 meq/l Sodio 148 meqg/l Potasio 4.8 meg/1

PH, 7.20 CO2 6,30 meg/l Sodio 137.6 meq/l Potasio 3.6 meg/l
C02 15.64 Sodic 115 meg/l Potasio 4.5 meg/l



OTRDS EXAMENES:

12-XI-75
12-XI-75
12-XI-75
10-XII-75
10-XI1-75
11-XII-75
9-XLI-75
11-XII-75
5-1~76
5-1-76

9-1-76

13-XI-75

CULTIVOS:

11-XI-75
2-X11-75
4-XTI1-75
9-X1I-75
9-XI11-75
10-XII-75
10-XILI-75
11-XII-75
11-XII-75
13-XII-75
15-XI1-75
20-XI1-75
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LATEX (Amibiasis) NEGATIVO

AMIBA POR OBSERVACION DIRECTA NEGATIVO

CELULAS LE NEGATIVO

GLUCEMIA 115 mgh

BLUGEMIA 194 mg%

GLUCEMIA 205 mg’h

FIJACION DE SUPERFICIE Tifico 28%, AGLUTINAGION TUBO NEGATIVO,
Relacidn U/P 24 mgh

Calcio serico 8.8 mgh, Fosforo 3.44 mgh

LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO: Agua de roca, Ligeramente xantocrdmico,
Proteinas 26 gnfh, Glucosa 54 mgk, Leucocitos lmm3.

Urea serica 42.5 mgh, AC. urico 1.40 mg%, Creatinina 1.24 mgk.
Blucemia 68 mgk.

Coproporfirinas 1115 mg Uroporfirinas 714 mg. (IMAN),

HEMOCULTIVO NEGATIVO
COPROCULTIVO NEGATIVO
COPROCULTIVO NEGATIVO
COPROCULTIVO NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO
CULTIVO DE L.C.R, Sin desarrollo de Bacterias.




22-X11-75
22-X11-75
29-X11-75
9-1I-76
10-II-76
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HEMOCULTIVO NEGATIVO
Cultivo de Punta de Cateter: se aisld Pseudomona aeruginosa.
HEMOCULTIVO NEGATIVO
HEMOGULTIVO NEGATIVO
HEMOCULTIVO NEGATIVO

ESTUDIOS DE BGABINETE: Y OTROS PROCEDIMIENTOS DIAGNOSTICOS

8-XL-75

11-XII-75
7-1-76

12-XI-75

13-XI-75

12-XI1.75
12-I1-76

RX: Cardiopulmonar normal. Se confirma la existencia de gran
hepatomegalia.

RX: Hepatoesplenomegalia.

Prominencia de la Trama pulmonar paracardiaca derecha, sin -

evidencia de infiltrado.

ELECTROENCEFALOGRAMA:  Sin premedicacidn did el resultado si-

guiente: Electroencefalograma anormal, con lentitud y bajo = .

voltaje generalizado. Atrofia Cortical.

HEPATOGAMAGRAMA ;

PLANDO ANTERIOR: Higado de forma regular, de temafio muy aumen
tado y situacidn normal., El bazo muestra gran crecimiento, -
La imagen de la captacidn del radiondclido es irregular y —
moteada en todo el parénquima hepdtico.

PLANO LATERAL DEREGCHO: Se aprecia imagen muy moteada e irre-

gular de la captacidn del radiondclido en el parénquima hepéd-

tico en toda su extensidn en esta proyeccidn.

IMPRESION DIAGNOSTICA: LESION PARENRUIMATOSA HEPATICA, DIFU-
A,

RECTOSCOPIA: Mucosa normal,

FLUORESCENGIA HEPATICA POSITIVA GON LA LUZ DE wooD
FLURDESCENCIA POSITIVA EN SANGRE CON LA LUZ DE wOOD,
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PANORAMICA: 1Infiltracién mononuclear acentuade. perivascular, in

tersticial y de los anexos ( G¥idulas Sudoriparas ).
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ACERCAMIENTO: Infiltrado denso linfocitario, sobre la pared
de un vaso y anexos de la piel.
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AUTOPSIA

Los. hallazgos encontrados en el estudio anatomo patolégico tanto -

macroscdpicos, como microscépicos fueron los siguientes:

1.~ Ictericia Generalizada

2.~ Hemorragia Pulmonar

3.~ Asas intestinales dilatadas y congestivas

4,- Intestino delgado con ulceraciones superficiales

5,- Higado de color verde oscuro con peso de 1,450/ kg.

6.- Rifiones con coloracidn amarillo-pdlida de la médula

7.~ Atrofia de corteza cerebral

8.— Intestino delgado con reaccidn inflematoria intensa de la mucose con des—
prendimiento del epitelio superficial.

9.~ Higado con arquitectura conservada y ligera resccidn inflamatoria los hepa
tocitos con degeneracidn acentuada del citoplasma.

10.- Rifiones con proliferacidn endotelial y del mesanquio de los glomérulos. -
Los tdbulos con degeneracidn de las células epiteliales y en la luz de mu-
chos de los tubulos contorneados distales se aprecid cilindros granulosos—
de color café.

11.- Bazo con gran congestidn, con dilatacidn importante de los sinusoides lle-
nos de sangre y el tejido linfoide muy aescaso reduciendose a unas cuantas-
hileras de linfocitos al rededor de las arterias centrales del foliculo.

12.-~ Ganglios Linfdticos con hiperplasia moderada.

13.-~ Corteza Cerebral con atrofia importante y algunas neuronas muy degeneradas,
pudiendose observer con mayor aumento en el citoplasma de algunas de sllas
un fino pigmento.

14,- La Biopsia de Piel con infiltracidn mononuclear acentuada perivascular, -
intersticial y de los anexos (glandulas sudoriparas), ademds un fino pig—

mento color café sucio que abarcaba la capa de queratina.



- 43 -
DIAGNOSTICO DIFERENGIAL

En nuestro caso en particular, el diagndstico diferencial se reali
zd con las Porfirias en general, y con las fotodermatosis, de estas (Gltimas -

esencialmente con la Dermatitis Solar.

El diagndstico diferencial de las Porfirias, podriamos abordarlo -
desde dos puntos de vista: a).- Para determinar de que tipo de Porfiria se -
trata; y b).— Con otras entidades nosoldgicas con las cuales pudiese en deter-

minado momento confundirse.

Respecto al diagndstico diferencial de las Porfirias entre si, —
depende esencialmente del cuadro clinico de cada una de ellas y de los hallaz-

qos de laboratorio especificos (tabla 1).

El diagndstico diferencial con otras entidades, es muy veriado; -
pudiendose inclufr una serie de padecimientos, de los cuales las fotodermato—
sis, las crisis convulsivas tipo gran Mal; la Anemia hemolitica; los padeci- -
mientos neuroldgicos tipo Poliomielitis, Landry Guillain Berré, encefalitis; -
los cuadros ebdominales agudos tipo apendicitis, pancreatitis; el célico renal,
la colelitiasis; e ingestidn de drogas sobre todo barbitdricos deben conside—

rarse.

El diegndstico diferencial con la Dermatitis Solar se establece -
fundamentalmente, debido & que es un padecimiento gue se adquiere a diferencia
de la Hidroa vecuniforme (Bazin 1860) considerada en nuestra clasificacidn —

como Porfiria congénita.

Por dltimo podrfamos mencionar al Xeroderma Pigmentoso, en el —
cual los brotes bulosos iniciales dejan también pigemntacidn y cicatriz, pero-
la sensibilidad a la luz solar es sdlo aparente. No hay eritrodentosis ni Por

firia.
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EVOLUCION DE LAS PRFIRIAS:

La evolucidén de las porfirias adn no estd bien definida, por tra—
tarse de un padecimiento poco frecuente y debido a que adn no hay una clasifi-
cacidn satisfactoria de las mismas, ya que recientemente se han descubierto -

nuevas tipos.

Respecto a la Porfiria Eritropoyética (Porfiria congénita; Uropor-
firia eritropoyética o enfermedad de Guﬁther) aparece en fases tempranas de la
vida, gensralmente en el primero o segundo afios de vida, pero se ha descrito -
dias después del nacimiento. La enfermedad es lentamente progresiva y la muer

te sobreviene por anemia hemolitica o infeccidn intercurrente.

En la Porfiria Aguda intermitente, al igual que en la Porfiria cu-
ténea Tardfa Hereditaria, su ewolucidn depende de la fase del padecimiento; en
la fase latente el padecimiento es clinicamente inaparente; en la fase aguda -
su evolucidn es extreordinariemente varisble, pudiendo haber recurrencias en -

la sintomatologfa o bién pusden morir despuds del primer atague.

La ewolucidn de los otros tipos de porfiria adn no es bién defini-

da, en vista de la falta de experiencia.
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TRATAMIENTO

PORFIRIA ERITROPOYETICA;

En la literatura mundiel se hen reportado mdltiples medicamentos -
en el tratamiento de la Porfiria Eritropoyética; entrs ellos la Crema de Quini
na; Antipalddicos del tipo de las cuatro y ocho aminoguimolinas, hidroxicloro-
quina; Monofosfato de Adenosina; Inosina; Colestiramina; Vitamina E; y Dihidrg
xiacetona tdpica. Sin embargo ectualmente el dnico tratamiento efectivo, es -
el de mostrado por DE LEO V.A. y Cols. en su experiencia de 10 afies con Proto-
porfiria eritropoyética, a base de B-cargteno por via oral, demostrando con el
mismo un aumento significativo al tiempo de estancia a la luz Solar sin efec—-
tos colaterales, con excepcidn de manifestaciones clinicas de carotenemia que-
en un paciente, por motivos estéticos suspendid el tratamiento. La dosis oral
de B-caroteno recomendadas varian de 30 mg a 150 y 200 por dfa. GCuando hay -
signos de destruccidn excesiva de eritrocitos estdé indicada la esplenectomia,-
la cual no solo mejora la anemia hemolitica, sino también disminuye la fotosen

sibilidad y la excresién de Porfirina,

PORFIRIA HEPATICA:

Se prohibird el empleo de toda clase de barbitdricos, ya que se —
ha demostrado que pueden provocar la eparicidn de los ataques agudos. Es por-
esto que el mayor dilema en el tratamiento ocurre cuando se presenta un ataque
agudo de Bran Mal crdnico en un paciente con Porfiria aguda intermitente, ya —
que las drogas que més comunmente se usan son, el Fenobarbital y el Difenilhi-—
dantofnato, ambos sumamente peligrosos en Porfiria hepdtica. Para la sedacidn
puede emplearse Hidrato de Cloral . y Paraldehido, y para el dolor el Demerol y
los Gangliopléjicos como el tetraetilamonio. Se ha sefialado que la Cloropro
macina en grandes dosis, 50 a 100 mg; actla rdpidamente pera combatir los sin-

tomas agudos, aunque sin modificar en lo absoluto el curso de la enfermedad -
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fundemental. Los derivados de la Rawolfia suelen tener cierto valor suplementa
rio en la terapedtica de sostén. La HACT, Los corticosteroides y los agentes
quelantes como el BAL (2,3,- dimercaptopropanol) y el EDTA (tetraacetato de -
etilendiamina disddica) han resultado dtiles en los ataques agudos. Sin .—
embargo debemos sefalar gque la terapdutica con las drogas antes mencionadas es
diffcil valorarlas, en vista de la naturaleza intermitente del padecimiento.-
También se debe sefialar que adn existe poca experiencia respecto a la teraped-
tica de los otros tipos de Porfiria englobaedos en esta clasificacidn, ya que -

son casos aislados y recientes.
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CONCLUSIONES

En vista de los estudios actuales sobre la Porfiria, podemos con——
clufr gue es un padecimiento poco frecuente, en donde no existe adn una clasi-
ficacidn enteramente satisfactoria y en donde los estudios bioquimicos especia
lizados juegan un papel preponderante, ya que coadyuban para poder dicernir a
gue tipo de Porfiria puede pertenecer un caso clinico, o bien, clasificar nue-

vos tipos de Porfiria dependiendo del pigmento que logre identificarse.

De nuestro caso en particular podemos conclufr que se trata de —
una Porfiria Mixta, en vista de heberse encontrado datos clfnicos, patoldgicos
y de laboratorio que no corresponden exclusivamente a un tipo determinado de -
Porfiria., Pensamos en Porfiria Eritropoyética (congénita), basados en la edad
de aparicidn del padecimiento; al tipo de lesiones dérmicas, que por su topo--
graffa y morfologfa corresponde a la variedad Hidroa Vacciniforme de Bazin; -
coadyubando a éste diagndstico la Biopsia de Piel, en la cudl se apreciaron -
los pigmentos porfirfnicos; la fluorescencia positiva con la luz de Wood en -
sangre, y la determinecidn de Uro y Coproporfirinas aumentadas en la orina. -
Sin embargo en este tipo de Porfiria nunca se ha descrito transtornos francos-
del sistema nerviosoc como lo encontramos en nuestro caso clinico, en el cudl -
se refieren crisis convulsivas tipo Gran Mal al rededor de los 3 afios de edad.
Ademds de haberse apreciado en el estudio histopatoldgico degeneracidn neuro——
nal y fino pigmento extrafio al citoplasma de algunas neuronas, que nosotros =
suponemos por la correlacidn con el caso clinico se trate de pigmento porfirfi-
nico, el cudl muy posiblemente no fud positivo a la luz de Wodd por el. formol-
gue se empleo para su fijacidn. Ademdés se considerd como Porfiria Mixta, por-
la importante participacidn vicerel (hepatitis y el haberse hallado fluorescen
cia positiva a la luz de Wood, que nos indica la franca presencia de aumento -
de porfirina en hfgado. En suma por haber tenido manifestaciones clinicas, -
bioquimicas y de laboratorio; aunadas a manifestaciones cutdneas, hepdticas y-

cerebrales, conclufmos que se debe clasificar dentro del grupo de Porfirias -
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Mixtas; sefialando que es el primer caso en que se hace el diagndstico en el

Hospital Infantil de México y en la Repiblica Mexicana en un nifio.
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