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Sindrome de secrecion inadecuada de
hormona antidiurética y porfiria

A. Lépez Montes, I. Lorenzo y ). Pérez Martinez
Servicio de Nefrologfa. Hospital General Universitario de Albacete, Albacete.

RESUMEN

Describimos el caso de una mujer de 37 afios que ingresa en el Servicio de
Cirugia General por un cuadro de dolor abdominal y niveles hidroaéreos en la
radiografia simple de abdomen con el diagnéstico de Suboclusion Intestinal. La
paciente era madre de dos hijos y no tenia antecedentes de interés personales ni
familiares. Siete dias previos al ingreso habia sido sometida a una intervencién
via laparoscopica por una Endometriosis ovarica izquierda. Al ingreso la pacien-
te referia dolor abdominal intenso y continuo acompafado de orinas rosadas, sin
sindrome miccional y con cierta tendencia al suefio. Analiticamente destacaba
una hiponatremia de 114 mEqg/l con osmolalidad plasmatica de 243 mOsm/kg,
sodio en orina de 146 mEq/l, osmolalidad urinaria de 457 mOsm/kg con funcién
renal y sedimento urinario normal. En el examen fisico la paciente estaba nor-
mohidratada con buen estado general y sin signos de irritacion peritoneal, con
ruidos hidroaéreos disminuidos. Se diagnostica de Sindrome de secrecién inade-
cuada de hormona antidiurética (SIADH) por lo que se trata con restriccion hi-
drica, suero salino hipertonico y furosemida. Con la presencia de un SIADH y
ante el cuadro que presentaba la paciente se sospecha una porfiria aguda, sien-
do los niveles de uroporfirinogeno, acido delta amino-levulinico y coproporfiri-
nas en orinas altos, compatible con Porfiria Variegata o Coproporfiria hereditaria.

Palabras clave: SIADH. Porfiria. Dolor abdominal. Hiponatremia. Variegata.
Coproporfiria.

PORPHYRIA AND INAPPROPRIATE ANTIDIURETIC HORMONE SYNDROME
SUMMARY

We report the case of a 37-years-old woman with inappropriate antidiuretic hor-
mone syndrome due to an attack of acute porphyria. The patient was admitted to
our hospital for abdominal pain, sleepiness and pink urine.

Family and personal history were normal. Seven days before the admission the
patient had a laparoscopy operation for endometriosis in her left ovary. The pa-
tient had had two normal pregnancies.

The physical examination was normal, the skin turgor was good and no edema
was present, the blood pressure was 140/90 mmHg. Her serum sodium was 114
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mEqg/L, serum osmolality 243 mOsm/kg, urine sodium 146 mEq/L and urine os-
molality 457 mOsm/kg. Values from laboratory examination revealed a normal pe-
ripheral haematogram, a normal kidney function, normal liver, adrenal and thy-
roid function. The urine tested for amino-levulinic acid, coproporphyrin and
uroporphyrin was strongly positive. This findings are compatible with Porphyria
Variegata or Coproporphyria Hereditary. A diagnosis of Porphyria acute with
SIADH was made, and water fluid restriction, i.v. hypertonic saline infusion and
furosemida to correct the hyponatremia was begun.

In 1966, lesions of the median eminence of the hypothalamus and both hy-
pothalamic —hypophyseal tracts were described in a patient with Porphyria acute
intermittent and SIADH. It was suggested that SIADH occurred because of dama-

ge to these areas of the brain from excessive exposure to porphyrins.

Key words: SIADH. Porphyria. Hyponatremia. Variegata. Coproporphyria.

INTRODUCCION

El sindrome de secrecién inadecuada de hormo-
na antidiurética (SIADH) es un cuadro relativamen-
te frecuente en nuestro medio y de facil diagnosti-
co, presentando en la mayoria de los casos buena
respuesta al tratamiento médico.

La gran variedad de patologias que pueden cur-
sar con un SIADH (tabla I) hace en ocasiones com-
plicado conocer el porqué se esta produciendo esta
alteracion en el organismo, teniendo que recurrir en
ocasiones a exploraciones complejas para llegar al
diagndstico etiolégico.

CASO CLINICO

Describimos a una paciente de 37 afos sin aler-
gia a farmacos conocidas, sin antecedentes familia-
res ni personales de interés conocidos, madre de dos
ninos, sin problemas en los embarazos, que acude
al Servicio de Urgencias de nuestro hospital por
dolor abdominal. La paciente habia sido sometida a
una intervencién por via laparoscopia 7 dias previos
al ingreso por una Endometriosis ovarica izquierda.
Referia un dolor abdominal desde entonces que
habia aumentado de intensidad en los dltimos dias
y que se acompanaba de orina rosacea, con cierta
tendencia al suefo. A la exploracién fisica presen-
taba una tension arterial de 140/90 mmHg, con
buena coloracién de piel y mucosas sin signos de
deshidratacion ni de sobrehidratacién, con auscul-
tacion cardiopulmonar normal, abdomen normal a
la palpacién con ruidos hidroaéreos disminuidos y
sin edemas en extremidades inferiores. En las ex-
ploraciones complementarias destacaba sodio plas-
matico de 114 mEq/l, con osmolalidad plasmatica
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de 243 mOsm/kg, sodio urinario de 146 mEqg/l con
osmolalidad urinaria de 457 mOsm/kg, potasio 4
mEq/l, acido drico 2,7 mg/dl y cloro 82 mEg/l, con
funcion tiroidea, hepatica, adrenal y renal normal,
con sedimento urinario normal.

En las pruebas de imagen destacaba una radio-
grafia simple de abdomen con dilatacién de asas in-
testinales y niveles hidroaéreos. Con el cuadro de
Suboclusién intestinal ingresa en el Servicio de Ci-
rugia General, mejorando del cuadro abdominal los
dias sucesivos al ingreso. Dada la hiponatremia mo-
derada severa que presenta con volumen extracelu-
lar normal con elevada osmolaridad urinaria y per-
dida importante de sodio en orina se diagnostica de
SIADH vy se instaura tratamiento con salino hiperté-
nico asociado a furosemida, con restriccion hidrica.

Ante la presencia de un SIADH asociado a un
cuadro de dolor abdominal junto con la presencia
de orinas rosadas se sospecha un SIADH secunda-
rio a una crisis de porfiria aguda intermitente, en-
contrandose los niveles de porfirinas totales en
orina elevados, 1.221 mcg/24 h, con niveles altos
de porfobilinégeno (PBG) 38 mcg/24 (niveles nor-

Tabla 1. Diagnéstico diferencial de SIADH

1. Trastornos pulmonares: neumonia, abscesos, TBC, derrame
pleural, neumotérax, asma, fibrosis quistica...

2. Trastornos del SNC: meningitis, Encefalitis, ACV, atrofia cere-
bral, hipoxia neonatal, hidrocefalia, Shy-Drager, encefalopatia
y deprivacién alcohélica, Psicosis aguda, Esclerosis Mdltiple,
porfiria, neuropatia periférica, S. De Guillain-Barré, ventilado-
res con presion positiva...

3. Neoplasias.

4. Otras: SIDA, postoperatorio, drogas (vincristina, morfina, car-
bamazepina, barbitiricos, bromocriptina, ciclofosfamida, ha-
loperidol, etc.)




SINDROME DE SECRECION INADECUADA DE HORMONA ANTIDIURETICA Y PORFIRIA

Acido & aminolevulinico -

2. Ac. 8 aminolevulinico sintetasa
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A
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-
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> Protoporfirinégeno 1X

Fig. 1.—Via metabdlica del hemo.

males 0,7-2), coproporfirina 580 mcg/24 h (niveles
normales 0,2-160), acido-delta-aminolevulinico (D-
ALA) 40 mcg/24 h (niveles normales 1-7) y uro-
porfirina 641 mcg/24 h (niveles normales 0,4-60),
cuadro compatible con porfiria variegata o copro-
porfiria hereditaria.

DISCUSION

Las porfirias son un grupo de trastornos causados
por un déficit enzimatico en la via biosintética del
hemo (fig. 1), en la cual aumentan los niveles de
porfirinas o sus precursores, acumulandose en los te-
jidos y excretandose por orina y heces. El hemo es
un pigmento que contiene hierro y es el componente
funcional no proteico de las hemoproteinas, las cua-
les se encuentran en todos los tejidos. Cada tipo de
porfiria hereditaria se asocia con la deficiencia de
una enzima concreta de las ocho que intervienen en
la via del hemo! (tabla Il). Los ataques agudos a me-
nudo se precipitan por exposicion a ciertas drogas,
ingesta de alcohol, alteraciones nutricionales, infec-
ciones, etc. Los esteroides endégenos son importan-
tes determinantes en la actividad de la enfermedad
como indica la mayor prevalencia en mujeres, la
rara aparicion antes de la pubertad y después de la
mediana edad, y la frecuente aparicion de crisis de
porfiria en el periodo premenstrual?:

Tanto la porfiria Variegata (PV) como la Copro-
porfiria hereditaria (CH) son cuadros extremada-
mente raros en nuestro medio, éstas porfirias hepa-
ticas agudas con patrén autosémico dominante
tienen un cuadro clinico similar a la porfiria aguda
intermitente (PAl) que es mucho mas frecuente. A di-
ferencia de la PAIl estas porfirias pueden ocasionar
fotosensibilidad. La coincidencia de episodios agu-
dos y lesiones cutaneas sugiere una CH o una PV,
pero la ausencia de sintomas cutaneos impide esta-
blecer una clara distincion entre la PAI, la copro-
porfiria y la porfiria variegata?.

Los farmacos, esteroides y factores nutricionales
con efectos adversos en la porfiria aguda intermi-
tente, también exacerban la porfiria variegata y la
coproporfiria hereditaria. El ALA, el PBG vy la uro-

Tabla II. Déficit enzimatico, herencia y enfermedad

ALA sintetasa Ligado a X Anemia sideroblastica (lig. X)
ALA deshidratasa HAR Porfiria aguda de Doss

PBG desaminasa HAD Porfiria aguda intermitente
Uroporfirinégeno sintetasa HAR Porfiria eritropeyética
Uroporfirinégeno decarboxilasa ~ HAD Porfiria cuténea tarda
Coproporfirinégeno oxidasa HAD Coproporfiria hereditaria
Protoporfirindgeno oxidasa HAD Porfiria variegata
Ferroquelatasa HAD Porfiria eritropoyética

ALA: 4cido 8-aminolevulinico. PBG: porfobilindgeno.
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porfirina urinaria aumentan mucho durante los ata-
ques agudos. La coproporfirina urinaria aumenta
mucho, tanto en la CH como en la PV. Un aumen-
to importante y aislado de la coproporfirina fecal es
distintivo de la CH. El espectro de fluorescencia de
las porfirinas plasmaticas es caracteristico y muy (til
para distinguir la PV de las otras porfirias'.

El SIADH es un cuadro infrecuente en los ataques
de porfiria aguda; sobre todo se ha descrito su re-
lacién con la porfiria aguda intermitente, probable-
mente reflejando la mayor prevalencia de ésta con
respecto a otros tipos de porfiria. En muy raras oca-
siones se ha asociado con la porfiria variegata*, con
la deficiencia de ALA deshidratasa®y con la copro-
porfiria hereditaria®. En la patogenia de la hipona-
tremia se ha involucrado pérdidas gastrointestinales
de sodio, una lesion renal incipiente con hipovole-
mia que estimularia la secrecién de ADH, y un efec-
to téxico directo de las porfirinas sobre el nicleo
supradptico que ocasionaria una liberacién masiva
de ADH al torrente circulatorio, observandose va-
cuolizacién neuronal en dicho ndcleo”. En varias
ocasiones se han descrito lesiones en la eminencia
media del hipotdlamo y en el tracto hipotalamo-hi-
pofisario en pacientes con SIADH y PAI®*'°, |o cual
sugeria que el SIADH se debia a un dafo en dichas
zonas del cerebro por excesiva exposicion a las por-
firinas.
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