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INTRODUCCIÓN: 

Las porfirinas pertenecen al grupo de alteraciones del metabolismo de las 

porfirinas, es raro en México pero frecuente en Europa y Sudamérica. 

Su incidencia es mayor en la infancia aunque hay variedades de porfirias que 

se presentan en la edad adulta y con mayor frecuencia en la mujer.Cursando con: 

fotosensibilidad, alteraciones neurológicas, viscerales (2, 4, 7), cardiovasculares, 

taquicardia e hipertensión (18), asociando ha presencia de cáncer hepatocelular 

(17). 

Por su forma de presentación, se puede cursar con dificultad para su 

diagnóstico, presentandose una mortalidad de un 68% asociada a hipertansión (18). 

Actualmente se encuentran en estudio por Biología Molecular para conocer 

más ampliamente la función y disfunción de las porfirinas (2). 

El objetivo de la revisión de este tema es la de actualizar conceptos en 

relación a las porfirias. 



DEFINICIÓN: 

Las porfirias son un grupo de alteraciones del metabolismo de las porfirinas 

precursoras del Hem, que pueden ser congénitas o adquiridas. Las congénitas son 

heredadas en forma mendeliana autosómica dominante (2). En estas enfermedades 

se encuentran elevadas las porfirinas y sus precursores en sangre, orina y heces (1). 

Lo cual condiciona una fotosensibilidad. 

ETIOLOGÍA: 

Son de causa desconocida y se presentan por formación y excreción 

excesiva de porfirinas. 



CLASIFICACIÓN: 

Desde el punto de vista semiológico se pueden clasificar: 

- Las porfirinas por errores metabólicos, congénitos de etiología desconocida 

que presentan formación y excreción excesiva de porfirinas. Sintomáticas. 

Porfirinurias por causas adquiridas y conocidas en las que hay aumento de 

excreción de las porfirinas. Asintomáticas. 

CLASIFICACIÓN DE LAS PORFIRIAS: 

Portirlas hepáticas. 

A. Porfiria intermitente aguda ( PIA, porfiria genética sueca ) 

B. Porfiria abigarrada ( PA, porfirla genética sudafricana ) 

C. Coproporfiria hereditaria 

D. Porfirias cutáneas ( PC, porfiria cutánea tardía) 

1.- Tipos hereditarios 

2.- Adquiridas ( pero posible predisposición genética asociada con 

alcoholismo, etc.) 

3.- Tóxicas ( inducidas por hexaclorobenceno ) 

Porflrias erltopoyéticas 

A. Protoporfiria eritropoyética 

B. Porfiria eritropoyética congénita 



Se les clasifica en hepáticas y eritropoyéticas, entre las primeras tenemos a 

la P. intermitente aguda, la P. variegata y la más común, la P. cutánea tarda. Entre 

las segundas la P. eritropoyética congénita de Günther y la protoporfiria 

eritrohepática. 

Porfirio congénita. Es éste un trastorno extremadamente raro del 

metabolismo de las porfirinas, caracterizado por la formación de ampollas en áreas 

de la piel expuestas a la luz y por la eliminación de cantidades muy elevadas de 

coproporfirina y uroporfirina. Suele encontrarse anemia hemolltica y eritrodoncia. La 

transmisión es probablemente, autosómica recesiva. 

Protoporfirla erhropoyétka. Es ésta una relativamente rara anomalía del 

metabolismo de las porfirinas, caracterizada por una fotosensibilidad en la niñez, 

anormal eliminación de porfirinas por la orina y eliminación ligeramente aumentada 

de porfirina por las heces. Las alteraciones cutáneas incluyen eritema, edema y 

prurito de las partes expuestas de la piel tras una breve exposición a la luz solar. La 

reacción puede ser precipitada a través de los cristales de la ventana. Es por 

deficiencia de uroporfirinógeno sintetasa III ( urosintetasa ) ( 14, 15 ). La protoporfiria 

predispone a severo daño hepático (16). 

Hldroa estival e hldroa vaccInIforme. Son éstos trastornos de la 

fotosensibilidad asociados en la mayoría de los casos con la protoporfiria 

eritropoyética. La variedad estival consiste en lesiones cutáneas polimorfas; la 

variedad vacciniforme ha sido asociada con la formación de vejigas y lesiones 

cicatrizales. 



Partirlas hepáticas. En ellas distinguimos las formas: 

a) Aguda intermitente o abdominal y neurológica ( normocutánea ) o 

tipo sueco de porfiria 

b) Cutánea tarda 

c) Variegata o mixta 

La primera es la porfiria más común ( 66 -70 % de los casos ); se hereda de modo 

dominante irregular y predomina en el sexo femenino. Por lo general la enfermedad 

se manifiesta en la edad adulta. El cuadro clínico se caracteriza por síntomas: a) 

abdominales ( espasmos de la musculatura intestinal (2)); b) nerviosos ( parálisis 

musculares; a veces muerte por parálisis respiratoria); c) psíquicos ( alucinaciones, 

delirios, estados de confusión, ataques pseudo epilépticos), y d) cardiovasculares: 

taquicardia, hipertensión. Es llamativa la ausencia de lesiones cutáneas. Tiene una 

morbilidad elevada. La muerte suele ocurrir en el curso de un acceso agudo de 

parálisis ascendente polineurítica bulbar tipo Landry con fallo respiratorio. Los 

pacientes que sólo presentan signos abdominales tienen un índice menor de 

mortalidad ( 10-20 % ). No es raro que la muerte ocurra durante la intervención por 

un falso diagnóstico de abdomen agudo. Las crisis pueden ser desencadenadas por 

causas múltiples: estado premenstrual, embarazo, dermatitis, ingesta de 

barbitúricos. Existe un gran aumento en la orina -de color subido- de ALA y 

porfobilinógeno incluso entre los accesos agudos de dolor abdominal o entre las 

crisis neurológicas. Se atribuye ( Tschudy ) a la falta de gen represor de la 

formación de la enzima hepática: la ALA - sintetasa (4, 7). 

La porfiria intermitente aguda se asocia a cáncer hepático, cáncer 

hepatocelular y coiangiocarcinoma (17). 



La pedirla cutánea tarda 	(sinónimos: bullosis traumática y actínica, 

porfiria cutaneohepática, dermatosis porfírica bullosa, porfiria hepática fotosensitiva ) 

Sigue en frecuencia a la aguda intermitente ( 30-40 % de las porfirias hepáticas). La 

enfermedad se manifiesta en general, a partir de los 40 años. Su síntoma más 

característico es la intensa fotosensibilización de la piel, en especial cara y manos, 

con eritemas, hiperpigmentaciones, vesículas ( curan en general con restitutio ad 

integrum o dejan cicatrices muy finas ) e hipertricosis facial, más llamativa en 

mujeres. Con gran frecuencia se descubren signos y síntomas de hepatopatia 

cirrógena; subictericia, hepatomegalia con alteración de las pruebas funcionales, en 

especial enzimáticas, e hipersideremia. 

En la orina teñida de rojo se observa un aumento de uroporfirina no 

acompañado de incremento simultáneo de ALA y porfobilinógeno. En las heces se 

detecta un leve exceso de coproporfirina, pero no de protoporflrina (3). Se asocia 

con aparición de sardo& positiva del virus de hepatitis C ( HCV ) (9). 

La partirla mixta. 	(sinónimos: de tipo africano, hepática cutánea 

hereditaria, protocoproporfiria ) se caracteriza por desarrollar lesiones idénticas a las 

descritas en la porfiria cutánea tarda, pero combinadas con accesos de porfiria 

abdominal aguda Intermitente. En la orina de color rojo ( en los periodos de 

fotosensibilización ) hay aumento de uroporfirina y coproporfirina. Durante la crisis 

también se detectan cifras altas de porfobilinógeno y ALA. En las heces hay una 

notable excreción de proto y coproporfirinas. Se admite un trastorno genético que 

condiciona una excesiva producción hepática de porfirinas eliminadas por vía biliar. 

Cuando por fallo del hígado la secreción biliar mengua, parte de las porfirinas 

refluyen hacia la sangre y provocan la sintomatología cutánea y se eliminan con la 

orina. 

J 	111. •0.111 	.1111' . 
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En las porfirinurias sintomáticas se demuestra en la orina coproporfinina y 

casi nunca uroportirina. Se observan por múltiples causas:a) intoxicaciones: plomo 

(la coproporfirinuria se acompaña de excesiva excreción de ALA y no tan intensa de 

porfobilinógeno ambos precursores de la porfirina), hexaclorobenzol, alcohol (2). h) 

Toma excesiva de fármacos (arsenicales, barbitúricos, sulfonas, suifamidas, 

cloroquina, griseofulvina, ureidos, estrógenos). c) Enfermedades hemáticas 

(anemias perniciosa, hemolítica, aplásica, leucemia). d) Hepáticas (ictericia 

hemolltica, obstructiva, hepatitis, cirrosis) o estados patológicos febriles. e) Procesos 

malignos: tumores hepáticos, Hodgkin, variación rápida de niveles de esteroides en 

sangre, tabaquismo (2),Naproxen (5,6,8). 

Ataques agudos de porfirina pueden ser precipitados en personas 

susceptibles por drogas o factores precipitantes (11,13) : etanol, hormonas, estres, 

Infección (4). El naproxen induce pseudoporfiria ( 5, 6, 8 ), la cual desaparece al 

suspender su administración. 

• .yJ t 	.1* * PA. J 16_1.)1 
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CUADRO CLÍNICO 

Las alteraciones cutáneas son similares y relacionadas con la 

fotosensibilización; las lesiones que se presentan en sitios expuestos son: eritema, 

vesiculación o francas ampollas, descamación, hipertricososis e hiperpigmentación, 

aumento de los plieges peribucales, lesiones urticarianas y papuloides. En algunos 

casos como en la P. de Günther hay graves destrucciones, mutilaciones y cicratices 

hipertróficas que deforman la cara. 

En las formas hepáticas hay síntomas generales, dolores abdominales y 

síntomas neuropsiquiátricos que se presentan en forma repentina e intermitente (20, 

21). Alteraciones psiquiátricas: estupor, catatonia, hipomanía, delirio, alteraciones 

mentales, convulsiones (19, 21). 

Se encuentra hipertensión y enfermedad renal asociada en 56% de los 

pacientes con porfiria intermitente aguda manifiesta y en 16 % de los pacientes con 

porfiria intermitente aguda latente. 

La mortalidad se asocia con hipertensión en un 68% con enfermedad 

manifiesta yen un 21% con enfermedad latente (18). 

Los síntomas clínicos en las formas hepáticas son raros antes de la pubertad. 

Se conocen tres tipos de manifestaciones clínicas: cutáneas , viscerales y 

neurológicas. El comienzo de los síntomas es insidioso; sin embargo, una vez 

aparecidas, las sutiles manifestaciones cutáneas, visceralesy neuropsíquiátricas 

siguen por lo general un curso ondulante durante el resto de la vida del enfermo. 
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Con la exposición a la luz aparecen la exacerbaciones agudas de la lesiones 

dérmicas. Los trastornos viscerales y neurológicos que aparecen casi 

invariablemente juntos, pueden ser desencadenados por la infección, menstruación, 

embarazo, alcohol, barbitúricos. Aunque las lesiones cutáneas resultan molestas y 

pueden desfigurar al paciente, son los problemas viscerales y neurológicos los que 

ponen en peligro su vida. 

Los síntomas habituales son dolor cólico abdominal y toda una variedad de 

manifestaciones neuropsiquiátricas. 

El dolor abdominal cólico es el síntoma inicial de un ataque agudo, por lo 

general en el epigastrio o fosa iliaca derecha. 

La intensidad del dolor varía considerablemente. Tiende a agravarse en una 

forma ondulante a lo largo de un período de días (19, 20, 21). 

El dolor cólico intenso puede persistir durante horas y obliga al enfermo a 

retorcerse o a adoptar posiciones raras en la cama. 

En todos los ataques aparecen poco después vómitos y estreñimiento. Se 

presenta con frecuencia leucocitosis y fiebre; taquicardia e hipertensión, ayudan al 

diagnóstico de porfiria (18). 

En raras ocasiones, el dolor, la debilidad y las parestesias en el dorso y los 

músculos de las extremidades se presentan sin dolor abdominal. En los enfermos 

que padecen ataque viscerales se observan por lo general cambios de la 

personalidad. Estos enfermos se describen como deprimidos, nerviosos, histéricos, 
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afligidos o "peculiares". En un cólico intenso son frecuentes la confusión mental, las 

alucinaciones y la desorientación. 

La orina puede ser al principio incolora, pero existe siempre PBG en elevada 

concentración y tiene un valor diagnóstico. Si el ataque progresa y, sobretodo, si se 

administran barbitúricos, la orina adquiere generalmente un color rojo, se observa un 

incremento de la agitación motora y aparecen pronto manifestaciones neurológicas 

que rara vez existen inicialmente. Estas toman la forma de debilidad o parálisis 

localizada, con disminución o abolición de reflejos tendinosos y dolor y sensibilidad 

en los grupos musculares afectados. Estos signos son atribuibles a la 

desmielinización en placas de los nervios periféricos (19,20,21). La debilidad y la 

parálisis pueden persistir durante meses después de haber remitido otras 

manifestaciones del ataque agudo. La muerte, es generalmente el resultado de una 

cuadriparesia o de una insuficiencia respiratoria. 

En los ataques graves de porfiria existe un profundo trastorno en el equilibrio 

hidroelectrolítico. El suero, con concentraciones reducidas de sodio y cloro. La orina 

es hipertónica, debido en parte a la excesiva pérdida de sodio. Este trastorno se 

atribuye a una secreción inapropiada de hormona antidiurética. 

Puede haber hipocalcemia y hipomagnesemia con y sin tetania. 

Lesiones dérmicas: la exposición a la luz solar, particularmente durante los 

meses de verano, produce vesículas, ampollas y edema en la piel expuesta. También 

se observan máculas, pápulas, placas accematosas y urticaria. Presentan 

eventualmente hipertricosis y la piel de matiz violáceo. 



DIAGNÓSTICO 

Las porfirinas son unas cromoproteínas muy difundidas en los reinos animal y 

vegetal; la clorofila contiene actinoporfirina y la hemoglobina ferroprotoporfirina. Son 

cuerpos cíclicos compuestos de cuatro anillos pirrólicos unidos por puentes 

metinicos. Su biosíntesis se realiza partiendo de elementos muy simples: la glicocola 

y el ácido succínico; una de las etapas intermedias es la formación del ácido 

deltaaminolevulínico (ALA) y porfobilinógeno que sólo se eliminan por la orina en los 

trastornos del metabolismo intermediario de las porfirinas. 

Las porfirinas presentan una intensa fluorescencia roja a la luz polarizada, 

propiead que ha servido de base para uno de los varios métodos usados en su 

estimación cualitativa y cuantitativa. 

Para el diagnóstico de porfinurias y porfirias, es indispensable conocer la 

concentración normal de las porfirinas en orina, heces y hematíes: 

Orina. Coproporfirina ( tipo I y111) 

Técnica de Watson: máximo 120 y /24 horas. 

Técnica de Zieve: 150 y , máximo 300 y /24 horas. 

Uroporfirina ( predominio del tipo I ). 5-30 y por 24 horas. 

Porfobilinógeno ALA: indicios. 

Heces. Porflrinas totales: 31 y (2-132)/g de peso fecal seco. 

Coproporfirina: 7 y (0-36)/g de peso fecal seco. 

Protoporfirina. 24 y (1-13)/g de peso fecal seco. 

Hematíes. Protoporfirina libre: 36 y (24-52) por 100 ml. 

Coproporfirina libre: 0.5 y (0-2)/100 ml. 

1+ 	I 



Se forma de la glicina, con intervención del ciclo del ácido tricarboxílico, y del 

hierro. Esta vía es común a todas las células de mamíferos sintetizando cada célula 

su propio hem para la formación de sus propias hemoproteínas. La fase inicial, la 

formación de ácido 5-aminolevulinico (ALA), se realiza por mediación de la ALA-

sintetasa. Esta enzima mitocondrial es inductible, y su disponibilidad es la que 

modera el ritmo de todo el trastorno. 

Se conocen cuatro isómeros básicos de la porfirina que se designan como 

tipo 1, 11,111 y IV. Los tipos I y III son los únicos isómeros de aparición natural. Las 

hemoproteínas de los mamíferos contienen sólamente isómeros de porfirina tipo III. 

La protoporfirina (PROTO) 9 es un isómero de tipo III. Corno subproductos de la 

síntesis del hem se forman cantidades infinitas de isómeos de tipo I. 

En la porfiria intermitente aguda se produce en el hígado una formación 

excesiva de ALA-sintetasa, que es responsable de las mayores cantidades de ALA y 

porfobilinógeno (PBG) características de esta enfermedad. En todas las porfirinas 

hepáticas hay exceso de ALA-sintetasa; esta anormalidad enzimática se ha 

observado en los hematíes en todos los pacientes con protoporfiria eritropoyética. 

En la porfiria eritropoyética congénita el defecto metabólico fundamental 

consiste en la incapacidad de aproximadamente la mitad de los eritroblastos en 

desarrollo para convertir el PBG en uroporfirínógeno (UROGEN) III. En su lugar, en 

el núcleo de estos eritroblastos defectuosos se acumula URO 1, que luego pasa a la 

circulación, se deposita en varios tejidos, incluyendo dientes y hueso, y se excreta 

por la orina en forma de mezcla de URO 1 y coproporfirina (COPRO) 1, con 

predominio de URO 1. 



En la protoporfiria eritropoyética hay producción excesiva de PROTO 9 que 

en el citoplasma de los eritrocitos, tanto de los medulares como de los circulantes. 

La PROTO 9 se excreta por las heces, pero no por la orina. 

Las porfirinas aparecen normalmente en los excrementos en cantidades muy 

pequeñas: la COPRO y PROTO fecales no deben exceder de 100 nig de heces 

secas al día; la COPRO se excreta por la orina en la proporción de 2.2 irg/kg de 

peso corporal al día. Las infecciones y la eritropoyesis acelerada provocan una 

excreción urinaria de COPRO 2-3 veces superior a la normal; la hepatitis un 

aumento 40 veces mayor de COPRO urinario; y la intoxicación saturnina un 

aumento 10-40 veces mayor de ALA y COPRO en la orina. La porfiria puede 

incrementar 1000 veces la excreción normal de pirrol. En la porfiria adquirida, la 

COPRO excede siempre a la URO en la orina, pero en las formas hereditarias de 

porfiria, la cantidad de URO supera siempre a la de COPRO si ambas existen. Un 

incremento de las porfirinas fecales indica virtualmente alguna forma hereditaria de 

porfiria. 

Relación de las anomalías metabólicas con las manifestaciones 

clínicas. Efectos fotosensibilizantes de las porfirinas. El eritema, el edema y la 

vesiculación de la piel expuesta aparecen cuando las personas con uroporfirinemia 

aumentada son irradiadas por una combinación de fuentes luminosas 

monocromáticas cercanas a los ultravioleta (4000 A) y a los infrarrojos (26000 A). 

La urticaria y las lesiones eccernatoides pueden aparecer después de la exposición 

a la luz ultravioleta en sujetos con cantidades muy aumentadas de PROTO en sus 

hematíes y plasma. 



Mirla hepática tóxica y experimental . En los enfermos con las formas 

hepáticas de porfiria, es evidente que la producción excesiva de ALA por el hígado 

es la causa de la gran acumulación de pirroles en este órgano y en la excreta. La 

hipótesis corriente es que el nivel de ALA-sintetasa esta controlado por genes 

operador y represor. La porfiria hepática es debida a la mutación en el gen operador 

que altera su capacidad de respuesta a la sustancia Inhibidora, la cual puede 

consistir en un apoinhibidor proteínico y el hem corno coinhibidor. Los compuestos 

químicos inductores compiten con el hem, dando como resultado el que se forme 

mas ALA-sintetasa en su presencia. 

Organización intracelular de la biosíntesis del Hemlas fases inicial y final en 

la síntesis de hem tienen lugar dentro de las mitocondrias. ALA se libera en el 

citoplasma. Los metabolitos formados en el citoplasma son los encontrados en el 

plasma y en la orina. La ALA sintetasa es la enzima limitante de la velocidad. 

Solamente son utilizados para la formación del hem los intermediarios de las 

porfirinas completamente reducidos, como el Urogen III y el coproporfirinógeno 

(Coprogen) III. Estas substancias son Incoloras, inestables y no muestran 

fluoescencia. La oxidación estabiliza las moléculas de porfirina y las hace 

fluorescentes. Las porciones del Urogen y Coprogen no utilizadas para la síntesis 

del hem se oxidan a UROs I y COPROs I y II, y es en estas formas que tales 

porfirinas son normalmente detectadas en los tejidos y en las heces. El PBG y el 

ALA son asimismo inoloros y no presentan fluorescencia; se miden por métodos 

químicos. 

La espectofotometria tiene una sensibilidad de 96% y especificidad del 86% 

en la detección del incremento de la excreción urinaria de porfirinas (22). 



Se ha encontrado mutaciones mediante marcadores diagnósticos en la 

porfiria intermirtente aguda (24). 

Una forma simple, rápida y barata de realizar las pruebas a pacientes con 

síndrome de alteraciones cutáneas o con porfiria es la realización de flujometrias de 

plasma (25). 

En pacientes con porfiria cutánea tarda, 13% desarrollan carcinoma hepato 

celular de los cuales 29 % presentan serología positiva para el virus de la hepatitis 

y 18 % para el virus C. 

Por biopsia se encuentran datos de fibrosis o cirrosis hepática (27). 
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DI ANG ()SUCO MITREN CUL: 

La hipertensión, el hipertiroidismo, los procesos ginecológicos dolorosos, el 

"histerismo", la psicósis y todos los procesos quirúrgicos del abdomen. Cuando no 

puedan establecerse con seguridad los diagnósticos de úlcera gastroduodenal, 

colecistitis o apendicitis, debería practicarse por regla general una prueba de 

Schwartz-Watson para la PBG antes de laparotomía exploradora. Un número 

sorprendentemente alto de enfermos porfíricos se tratan erróneamente de 

hipertiroidismo. En la pollina hepática está elevado el yodo unido a proteínas 

séricas, pero no existen alteraciones evidentes del metabolismo de la tiroxina. 

Las formas cutáneas de porfiria deberían incluirse en el diagnóstico 

diferencial de las dematitis fotosensitivas. 

DIAGNÓSTICO DE LABORATORIO 

Examen de orina y de las heces, y también de la sangre. Hay que examinar 

las excreta del enfermo y sus familiares para establecer el tipo de linaje e identificar 

los casos latentes. En las padillas hepáticas pueden variar los patrones de excreción 

del pirrol de acuerdo con los síntomas viscerales si los hay. La excreción de porfirina 

puede estar aumentada hasta mil veces o más por encima de los valores normales. 

El color rojo conferido por el URO a la orina debe distinguirse del producido por los 

uratos, la bilis, la antocianina (de las remolachas), la amelanina, la eosina, la 

hemoglobina o la mioglobina. 

La reacción de Schwartz-Watson para el PBG es casi siempre positiva en los 

ataques viscerales agudos. 



PATOGENIA 

Como patogenia se invoca un déficit congénito de la enzima uroporfirinógeno-

isomerasa. a consecuencia de esta carencia se formaría un exceso de uroporfirina I, 

responsable de fotosensiblidad, eritrodoncia y coloración subida de la orina. 

HISTOLOGÍA 

Enfermedades ampollosas no Inflamatorias: Porfirlas 

Algunos procesos se caracterizan por vesículas y ampollas sin mediación de 

mecanismos inflamatorios. Dos de estos procesos son las partirlas y las 

epidermólisis ampollosas. 

Histológicamente, las lesiones se parecen a las de la protoporfiria eritrocitica 

y consisten en necrosis de la epidermis y de la dermis aydacente con edema 

circundante y un infiltrado inflamatorio perivascular difuso. El prúrigo estival de 

Hutchinson puede ser diferenciado por la existencia de una porfirinas normales. Las 

variaciones en los resultados a la exposición a la luz monocromática sugieren que 

estos pacientes no constituyen un grupo homogéneo. 

Las alteraciones primarias en microscopia óptica son una vesícula 

subepidérmica y un importante engrosamiento de los vasos dérmicos superficiales. 

Todavía no se conoce perfectamente la patogénia de estas alteraciones. 



(IMPLICACIONES 

Evolución a daño renal, hipertensión. 

Evolución a hepatocarcinoma. 

Evolución a cirrosos hepática (28). 

TRATAMIENTO 

El tratamiento consiste en evitar la luz directa del sol y en el empleo 

profiláctico de protectores solares que eliminen todos los rayos ultravioletas 

(benzofenonas y ácido paraminobenzoico). 

Conocimiento de tipo de porfiria aguda o no aguda, si se encuentra latente o 

activa (29). 

Psicofarmacogénesis. 

Análisis multidimensional de genes. 

Prevención de alteraciones psiquiátricas. 

En pacientes con ataques agudos de porfiria se administra terapia con herr' 

arginato tempranamente, la cual es favorable en la respuesta a los ataques de 

neuropatia porfirica (31,32). 

Tratamiento en epilepsia más porfiria aguda intermitente. Con seguridad se 

ha comprobado el clonazepam a pesar de ser porfirogénico; tiene seguridad a bajas 

dosis (33). 



En los ataques leves no suelen observarse alteraciones y se tratará al 

enfermo espectantemente. Cuando existen profundas alteraciones del equilibrio 

hidroelectrolítico, la restricción de agua y la cuidadosa reposición de sodio pueden 

acompañarse de una espectacular mejoría clínica. Puede haber una ventilación 

escasa en pacientes deprimidos y con parálisis respiratoria que obliguen a instaurar 

una asistencia cardiopulmonar. 

El dolor y la agitación pueden combatirse con morfina e hidrato de cloral. En 

algunos casos han dado buenos resultados la cortisona y la cloroprotnacina. El 

consumo calórico y nitrogenado se restablecerá lo más rápido posible. 

Un tratamiento a largo plazo efectivo requiere un control cuidadoso de las 

infecciones y de la evitación absoluta de alcohol y fartnacos. Surte efectos 

beneficiosos la administración de una dieta adecuada en nitrógeno y rica en hidratos 

de carbono. En algunas mujeres los ataques están claramente relacionados con el 

ciclo menstrual; estos casos han sido tratados con supresores anovulatorios, 

andrógenos e incluso la ovariectomía, con resultados aparentemente beneficiosos. 

Las lesiones cutáneas se tratan a menudo satisfactoriamente evitando la 

exposición excesiva a la luz solar. Cuando esto no sea suficiente, la aplicación de 

petrolaturn veterinario rojo a la piel puede ser beneficiosa. También se ha utilizado 

la administración de beta-caroteno y la realización de plasmaféresis y hemodiálisis. 
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