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CASOS CLINICOS

Hiponatremia en la porfiria aguda
intermitente. Un problema diagnostico en
urgencias
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RESUMEN

Se describen tres casos de porfiria aguda intermitente que ingresan en el hos -
pital por urgencias con motivo de dolor abdominal. En los tres casos el diagnds -
tico inicial fue errdneo. La presencia de una hiponatremia, atribuida a un sin -
drome de secrecion inadecuada de ADH, ayudd a hacer el diagndstico certero.
La hiponatremia en un caso de dolor abdominal sin peritonismo debe hacer pen -
sar en una porfiria aguda intermitente.
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HYPONATREMIA AND ACUTE INTERMITTENT PORPHYRIA: A DIAGNOSTIC
PROBLEM IN THE EMERGENCY WARD

SUMMARY

Three patients with acute intermittent porphyria are deserched. They came to
the hospital because of abdominal pain and dark-red urine. The initial diagnosis
was renal colic. Hyponatremia, due to inappropriate secretion of ADH led to the
diagnosis of acute intermittent porphyria.

The finding of hyponatremia in a patient with abdominal pain, without perito -
nitis, can be a clue in the diagnosis of a acute intermittent porphyria.
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INTRODUCCION

El dolor abdominal es un sintoma frecuente en las
urgencias hospitalarias y a veces presenta dificulta-
des diagnésticas. En el contexto del cuadro clinico,
la valoracién de un trastorno electrolitico, con fre-
cuencia realizada por el nefrélogo, puede orientar
hacia el diagnéstico, como en los casos que aqui se
presentan. Se trata de tres pacientes con porfiria
aguda intermitente que acudieron a la urgencia hos-
pitalaria con dolor abdominal y en los que la exis-
tencia de una hiponatremia ayudd a llegar al diag-
nostico.

CASOS CLINICOS

Caso 1

Varén de 25 afios de edad, sin antecedentes, que
acude al hospital en tres ocasiones a lo largo de dos
dias por dolor en fosas renales e hipogastrio con vo6-
mitos y orinas subidas de color. La pufiopercusién
renal derecha es algo dolorosa, asi como la palpa-
cion periumbilical. El abdomen es blando vy sin sig-
nos de peritonismo. El diagnéstico inicial de urgen-
cias fue de cdlico nefritico y se inicié tratamiento
con analgésicos y espasmoliticos. Ante la persisten-
cia del cuadro clinico se realizan nuevos anlisis y
exploraciones con los siguientes resultados. Sangre:
citologia normal; BUN 15 mg/dl; creatinina 1 mg/
dl; sodio 120 mEg/l; potasio 3,3 mEq/l; orina: sedi-
mento inexpresivo. Ecografia y radiografia simple de
abdomen: dilatacién de asas intestinales. Durante su
estancia en observacién el paciente presenta confu-
sién, desorientacién y refiere debilidad en miembros
inferiores. El sodio en orina es de 30 mEq/l, y el po-
tasio 9 mEq/l. La observacion directa de la orina per-
mite ver que tiene un color rojo caracteristico. La
prueba de Hoesch es positiva, demostrando la exis-
tencia de porfobilinégeno en orina.

Caso 2

Mujer de 28 afios de edad, con antecedente de
una crisis de dolor abdominal a los 20 anos que se

HIPONATREMIA'Y PORFIRIA

atribuyé a un quiste ovérico. Acude a urgencias por-
que, coincidiendo con la menstruacién, presenta
dolor de tipo célico en hemiabdomen inferior, orinas
oscuras, disuria y tenesmo. Sélo le encuentran una
discreta leucocituria y es dada de alta con espasmo-
liticos y antibidticos. Cuatro dias después reingresa
con intenso dolor abdominal. El abdomen era blan-
do y sin peritonismo. La presién arterial 160/100
mmHg, y el estudio radiografico de abdomen mos-
traba ligera dilatacién de asas intestinales. Los andli-
sis mostraron los siguientes resultados: leucocitos,
13.000/mm3; BUN 16, y creatinina 1,2 mg/dl; Na
127, y K 3,6 mEg/l. Orina: sedimento 10 leucocitos
y 5 hematies/campo, Na 106 mEg/l. Consultado el
nefr6logo se obtiene una nueva muestra de orina que
es de color rojizo y en la que el test de Hoesch es
positivo. La cuantificacién de porfirinas en orina en-
cuentra porfobilinégeno y dcido aminolevulinico ele-
vados (41 y 22 mg/24 h, respectivamente).

Caso 3

Mujer de 32 afios diagnosticada anteriormente, tras
biopsia renal, de glomerulonefritis membranoproli-
ferativa tipo Il, con hipertensién y funcién renal nor-
mal. Acude a urgencias por dolor lumbar y en he-
miabdomen derechos acompafnado de vémitos. La
exploracién clinica fue inexpresiva y fue dada de alta
con el diagnéstico de colico nefritico. Reingresa 48
horas depués por persistencia del cuadro clinico. El
abdomen era blando, no doloroso, y la presién arte-
rial era 140/100. La enferma es remitida a Nefrolo-
gia, donde persiste el cuadro clinico y en unas horas
desarrolla dolor e impotencia funcional en miembros
inferiores, acompanados de inquietud, confusién y
trastornos del caracter. El laboratorio mostré: leuco-
citos 13.000/mm3; creatinina 0,6, y BUN 17 mg/dl;
Na 123 y K 3,5 mEg/l. Orina: proteinas 1,2 g/I; mi-
crohematuria; Na 37 mEg/l; K 34 mEg/l. La orina
tenia un color rojo caracteristico. El test de Hoesch
fue positivo y se encontraron cifras elevadas de por-
fobilinégeno y acido aminolevulinico en orina.

DISCUSION

Los tres casos aqui referidos suscitan algunos co-
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mentarios. Los pacientes acudieron a la urgencia
hospitalaria con dolor abdominal como sintoma
predominante. Las caracteristicas del dolor, con
irradiacién a fosa renal en algin caso, las orinas
oscuras (referidas por los pacientes) y la ausencia
de peritonismo debieron inducir a los médicos de
urgencia a un primer diagnéstico de célico nefriti-
co. El hallazgo de una hiponatremia con un sodio
urinario mayor de 20 mEqg/l en pacientes con diu-
resis conservada y con escasa ingesta de sodio, de-
bido a las nduseas y vémitos en las dltimas 24-48
horas, hacia muy verosimil, en ausencia de otras
causas, el diagndéstico de sindrome de secrecién
inadecuada de hormona antidiurética (ADH).
Unido esto al resto de la sintomatologia, la sospe-
cha de porfiria aguda intermitente se confirmé en
el laboratorio.

La hiponatremia, por secrecion inadecuada de
ADH, es un hecho conocido en las porfirias. Aun-
que practicamente privativo de la porfiria aguda
intermitente’4, se ha descrito alglin caso en otras
formas, como la porfiria aguda de Doss’.

La porfiria aguda intermitente es una de las lla-
madas porfirias hepaticas y obedece a una hipo-
actividad de la enzima uroporfirinégeno-I-sintetasa
que interviene en el paso de porfobilingeno a
preuroporfirindgeno. A veces es de diagndstico di-
ficil, no siendo infrecuentes las laparotomias ex-
ploradoras que no encuentran ninguna patologia
intraabdominal® 7. El cuadro clinico se caracteriza
por crisis de dolor abdominal frecuentemente
acompanadas de sintomas neurolégicos y psiquia-
tricos. La orina puede ser de color rojo/rojo oscu-
ro durante la crisis aguda, por la eliminacién uri-
naria de pigmentos, para recuperar posteriormente
su color habitual. Las crisis suelen venir precedi-
das de la toma de algin medicamento, habitual-
mente barbittricos, anticonvulsivantes, estrégenos
u otros menos frecuentes. También la menstruacién
parece poder desencadenar la crisis, como ocurria
en uno de nuestros pacientes. En los otros dos
casos no se encontré ningin firmaco desencade-
nente.

La porfiria aguda intermitente se clasifica dentro
de los trastornos neuropsiquidtricos que aumentan la
produccién hipotaldmica de ADH, dando lugar a un
sindrome de secrecion inadecuada de esta hormo-
na. En la bdsqueda de algin factor estimulador, el
acido aminolevulinico y el porfobilinégeno, eleva-
dos en plasma por la inactividad enzimatica, se han
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mostrado, en experiencias en perros, incapaces de
estimular la liberacién o secrecion de ADH, asi
como de tener alguna accién sobre la excrecion
renal de agua y sodio®.

El hallazgo de una hiponatremia y su estudio fue
definitivo en el diagnéstico de estos pacientes. La
automatizacién del laboratorio en nuestros hospita-
les y su aplicacién rutinaria a los pacientes permite
recoger datos, como el sodio sérico, que, en casos
como los presentados, pueden ser de gran ayuda.
Ante un dolor abdominal sin signos peritoniticos,
una hiponatremia debe alertar al médico de la po-
sibilidad de que se trate de una crisis de una porfi-
ria aguda intermitente.

Finalmente, una de nuestras pacientes padecia
una glomerulonefritis membranoproliferativa diag-
nosticada mediante biopsia renal. No tenemos co-
nocimiento de que su asociaciéon con porfiria
aguda intermitente haya sido comunicada ante-
riormente y no creemos que exista relacién entre
las dos enfermedades, sino que ha sido el azar el
que las ha hecho cocincidir en la misma pacien-
te.
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