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PORFIRIA INTERMITENTE AGUDA 
HOSPITAL UNIVERSITARIO SAN VICENTE DE PAUL (1974-1987) 

G. LATORRE, A. MUÑOZ. 

Se revisan 37 pacientes con porfiria intermi-
tente aguda, atendidos en el Hospital Universi-
tario San Vicente de Paúl -Universidad de An-
tioquia (Medellín)- entre enero de 1974 y di-
ciembre de 1987. El 62% fueron mujeres y 38% 
hombres; 92% estaban en el grupo etario de 10 
a 30 años. Se describen las manifestaciones clí-
nicas y los principales hallazgos de laborato-
rio. La confirmación diagnóstica se basó en la 
elevación del ácido delta-aminolevulínico y/o del 
porfobilinógeno en orina de 24 horas. El factor 
desencadenante de las crisis no se logró deter-
minar en el 60% de los pacientes. El manejo se 
realizó con aporte de carbohidratos, farmaco-
lógicamente según los síntomas y con soporte 
ventilatorio. Las complicaciones más frecuen-
tes fueron infecciosas (respiratorias y cutáneas). 
La mortalidad fue de 33%, 75% de ellas en 
pacientes con soporte ventilatorio. El prome-
dio días-estancia fue de 29. Se recomienda bus-
car esta infrecuente enfermedad en pacientes 
con manifestaciones neurológicas, psiquiátricas 
y/o abdominales atípicas. 

El término porfiria (del griego púrpura), fue 
introducido en 1932 (1-3) e incluye un grupo de 
enfermedades causadas por alteraciones en el 
metabolismo del HEME (1). Se subdivide en tres 
grupos: hepáticas, eritropoyéticas y mixtas. Son 
heredadas con un patrón autosómico dominante, 
excepto la cutánea tarda (del grupo de las hepáti-
cas) que puede ser esporádica y la eritropoyética 
congénita que es recesiva (4). Se caracterizan por 
una exagerada producción y excreción de porfiri-
nas formadas y de sus precursores, dependiendo 
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de las deficiencias enzimáticas que existan en la 
vía metabólica ácido delta-amino-levulínico-
heme (4, 5). La porfiria intermitente aguda (PIA) 
posee manifestaciones clínicas variadas, abdomi-
nales, urinarias, neurosiquiátricas, cardiovascula-
res y dermatológicas; se entiende entonces por qué 
se le ha denominado "la pequeña imitadora" (1). 

Con excepción de algunas anotaciones sobre la 
presencia de la porfiria en la familia real inglesa 
durante cuatro siglos (6), esta entidad sólo fue re-
conocida en la literatura médica mundial en 1884 
cuando se describió la porfiria eritropoyética con-
génita como Pemphigus Leprosas (2). En 1889 se 
describió el primer caso de PIA en una mujer que 
excretaba orinas oscuras y que murió de parálisis 
respiratoria luego de la ingestión de sulfonmetane, 
droga introducida en 1888 como hipnótico (3, 7). 
En Colombia se publicó por primera vez un caso 
de porfiria en 1944 (8) y desde entonces sólo hay 
publicadas dos series y algunos casos aislados (2, 
9-15). 

MATERIAL Y METODOS 
Se revisaron 37 historias clínicas de pacientes 

con diagnótico de PIA hospitalizados en el Hospi-
tal Universitario San Vicente de Paúl (HUSVP), 
Universidad de Antioquia, en el período de enero 
de 1974 a diciembre de 1987. A todos los pacien-
tes se les diligenció un formulario que incluía iden-
tificación, antecedentes personales, antecedentes 
familiares, manifestaciones clínicas, datos de la-
boratorio, terapéutica y evolución. Entre agosto 
de 1984 y diciembre de 1987 los pacientes fueron 
buscados más activamente y evaluados por algu-
no de los autores. Se planteó como propósito ge-
neral conocer el comportamiento de la PIA en el 
HUSVP, para establecer comparaciones con otros 
estudios locales y mundiales. Particularmente se 
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quería conocer la frecuencia, distribución por se-
xos y etaria, antecedentes personales y familiares, 
manifestaciones clínicas y de laboratorio, desen-
cadenantes de las crisis, complicaciones, causas 
de muerte y duración de la hospitalización. 

RESULTADOS 
El número de casos por año puede observarse 

en la Figura 1 y la distribución por edades en la 
Tabla 1. El 92% de los pacientes se localizan en el 
grupo 10 a 30 años, no hubo pacientes menores de 
10 ni mayores de 50 años. 

Sólo dos pacientes, hermanos, tenían antece-
dentes personales de episodios clínicos previos de 
PIA. Cuatro los tenían de hipertensión arterial, 
cinco de tratamiento psiquiátrico, seis de cirugías 
abdominales exploratorias no diagnósticas (un 
paciente con dos de estos procedimientos) y dos 

de laparoscopias exploratorias no diagnósticas. Los 
síntomas más frecuentes fueron dolor abdominal, 
déficit motor periférico, vómito, constipación y 
retención vesical (Tabla 2). 

Los signos más frecuentes fueron taquicardia, 
orinas oscuras, disminución de la fuerza muscu-
lar, hiporreflexia osteotendinosa e hipertensión 
arterial. Los pares craneanos comprometidos fue-
ron: I (dos pacientes), I I I - IV-V-VI (cuatro pa-
cientes), VII (25 pacientes), X (14 pacientes), XI 
(tres pacientes) y XII (un paciente). (Tabla 3). 

Los resultados de la dosificación del ácido 
delta-amino-levulínico (ALA), porfobilinógeno 
(PBG), coproporfirinógeno y uroporfirinógeno se 
pueden observar en la Tabla 4. Otras alteracines 
de laboratorio fueron elevación de las transamina-
sas, hiponatremia, alcalosis respiratoria, en ausen-
cia de soporte ventilatorio, e hipokalemia. Fue no-
toria la disociación albúmino-citológica en el lí-
quido cefalorraquídeo (LCR); de 21 pacientes 
investigados 14 tuvieron más de 45 mg/dl de pro-
teínas (rango de 50 a 410 mg/dl) y en seis la eleva-
ción no se acompañó de incremento de la celulari-
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dad. Merece resaltarse también la leucocitosis en 
ausencia de infección y la elevación de la creati-
nofosfokinasa (Tabla 5). 

Se realizó electromiografía y velocidad de con-
ducción nerviosa sólo en tres pacientes siendo 
anormal en los tres por presencia de patrón neuro-
pático axonal. El electroencefalograma realizado 
en seis pacientes, mostró en todos descargas difu-
sas y lentifícación del ritmo de base. Los hallaz-

gos electrocardiográficos en diez pacientes fue-
ron taquicardia sinusal en nueve e isquemia late-
ral, bloqueo de rama derecha y trastornos inespe-
cíficos de repolarización ventricular en tres. 

Al investigar factores desencadenantes sólo tres 
pacientes venían recibiendo drogas al inicio de los 
síntomas (uno prednisona, otro trimetropim-sulfa 
y la tercera anovulatories orales secuenciales); 
además, una paciente tuvo una recaída de sus sín-
tomas con elevación del ALA, al administrarle 
ácido pipemídico para una infección urinaria. En 
dos pacientes los síntomas se relacionaron con bajo 
aporte calórico y en cuatro con la ingesta de alco-
hol etílico (dos de ellos fueron los mismos de bajo 
aporte calórico). En 11 pacientes se encontraron 
infecciones concomitantes con el inicio de los sín-
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tomas, cinco con infecciones urinarias, dos con 
tuberculosis pulmonar activa, dos con neumonías 
bacterianas, dos con síndrome gripal y erisipela, 
absceso de tejidos blandos, amigdalofaringitis 
bacteriana y lúes latente cada una en un paciente. 
Tres de estos once pacientes tuvieron más de un 
foco infeccioso. Una paciente estaba en el segun-
do trimestre del embarazo cuando se manifestó la 
enfermedad. En 22 pacientes no se logró determi-
nar el factor desencadenante. 

El diagnóstico al ingreso se puede subdividir 
en dos grupos: a) Patología del sistema nervioso: 
PIA en ocho pacientes, síndrome de Guillain Ba-
rré en nueve, polineuropatía en tres, meningoen-
cefalitis en dos y tubercolosis meníngea, encefalo-
patía y lesión expansiva cerebral con un paciente 
para cada diagnóstico, b) Patología abdominal: li-
tiasis ureteral en cuatro pacientes, pancreatitis en 
dos y anexitis, infección urinaria, colitis, fiebre 
tifoidea, obstrucción intestinal y gastroduodenitis 
con un caso para cada diagnóstico. 

El tratamiento suministrado se basó en aporte 
calórico y en terapéutica sintomática, incluyendo 
soporte ventilatorio. No se utilizó la hematina. (Ta-
bla 6). 

Las complicaciones fueron principalmente in-
fecciosas; neumonías bacterianas en ocho pacien-
tes e infecciones de la traqueostomía y de la piel 
circundante en otros ocho pacientes; tres tuvieron 

septicemia. Hubo un caso de cada uno de síndro-
me de secreción inadecuada de hormona antidiu-
rética, hemorragia del tracto digestivo superior, 
insuficiencia renal aguda y amenaza de parto pre-
maturo (paciente en embarazo manejada con so-
porte ventilatorio y betamiméticos). 

La mortalidad fue de 33% (12 casos), todas 
ocurridas durante los episodios agudos; de éstas, 
9 (75%) se presentaron en pacientes con soporte 
ventilatorio. Se realizó necropsia a cuatro pacien-
tes (sólo se encontró registro de tres), hallándose 
bronconeumonía y edema alveolar pulmonar en 
los tres, edema cerebral en dos; desmielinización 
de las raíces de la médula lumbar con pequeñas 
hemorragias en las astas anteriores y obstrucción 
de la tráquea y grandes bronquios por tapones 
muco-hemáticos en un caso cada uno. Dos de los 
tres pacientes estaban conectados a ventilador y el 
tercero tenía traqueostomía. 

El promedio de estancia fue de 29 días (rango 
3-135 días). El tiempo trascurrido entre el ingreso 
y la confirmación diagnóstica fue de 14.5 días 
(rango 0-60 días). 

DISCUSION 
La PIA es una entidad clínica cuyo trastorno 

metabólico es la deficiencia de la enzima uropor-
firinógeno-I-sintetasa o porfobilinógeno-deami-
nasa (4, 5) de la vía metabólica del ácido delta-
amino-levulínico-heme, principalmente en el he-
patocito pero también en células de sangre peri-
férica, fibroblastos y células de líquido amniotico 
(4,16). Lo anterior conduce a una acumulación de 
ALA, PBG y en menor cantidad de uroporfirinó-
geno, con aumento en la excreción urinaria pero 
no fecal de estas sustancias (1). Aunque se han 
planteado múltiples explicaciones patogénicas, las 
teorías más aceptadas sostienen que durante las 
crisis de la enfermedad hay deficiencia de heme 
en las neuronas y/o neurotoxicidad por ALA y/o 
PBG (1-17). 

La verdadera frecuencia de la PIA no se cono-
ce pero se ha estimado entre 1 y 10 por 100.000 
habitantes en poblaciones normales y entre 30 y 
370 por 100.000 pacientes psiquiátricos (1, 18). 
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En Colombia hay informados hasta la fecha 61 
pacientes en 43 años (2,9-15), pero esto no permi-
te hacer ninguna inferencia poblacional. La distri-
bución por sexos en la literatura muestra predomi-
nio de mujeres, con una relación de 1.4 a 8: 1 (3), 
lo que es concordante con nuestra serie. 

La relación que existe entre el sexo y la edad se 
ha explicado por el afecto de los estrógenos sobre 
la vía metabólica del heme, en presencia de un 
déficit de la enzima uroporfirinógeno-I-sintetasa 
(19, 20). En la distribución por edades de la pri-
mera manifestación de la enfermedad se ha encon-
trado que es más frecuente entre los 20 y 30 años 
(16), hallazgo similar al nuestro. 

El compromiso del sistema nervioso se ha divi-
dido en a) neuropatía periférica de predominio 
motor asociado a dolor muscular con patrón neu-
ropático axonal principalmente (1, 7). b) com-
promiso bulbar, especialmente de los pares cra-
neanos VII y X (7, 21). c) epilepsia (22). d) com-
promiso autonómico que es responsable de los 
síntomas gastrointestinales (23) y de otros como 
hipertensión o hipotensión arteriales, taquicardia, 
retención o incontinencia urinarias, diaforesis, fie-
bre de etiología no conocida y espasmo arterial 
retiniano (3). e) manifestaciones psíquicas con 
predominio de un síndrome mental orgánico con 
agitación, desorientación y alucinaciones pero tam-
bién con cuadros psicóticos, neuróticos y trastor-
nos del comportamiento (16,23). Se ha postulado 
que estas manifestaciones se deben a disturbios 
en el metabolismo de la glicina y de la serina, 
aumentando el paso de serina a glicina para la for-
mación de pirroles incrementándose la producción 
de grupos metílicos que lleva a una alternación en 
la metilación de las catecolaminas (24). 

Al comparar la literatura mundial con nuestros 
pacientes se encontró en éstos un ligero mayor 
porcentaje de neuropatía periférica motora y sen-
sitiva y un más frecuente compromiso bulbar y 
autonómico. Lo anterior podría ser explicado por-
que nuestros pacientes estaban hospitalizados por 
su compromiso neurológico y por lo tanto someti-
dos a mayor vigilancia médica. Postulamos que la 
presencia de taquipnea puede deberse a compro-
miso bulbar, insuficiencia respiratoria por neuro-

patía periférica, trastornos ácido-básicos o a pro-
cesos infecciosos asociados. 

La presencia de orinas oscuras ocurrió también 
un poco más frecuentemente en nuestra serie. Es 
importante mencionar la presencia de disuria, sólo 
observada en algunas publicaciones nacionales; 
creemos que si se excluyen las causas infecciosas 
y traumáticas (por sondas vesicales), este síntoma 
podría ser parte del compromiso autonómico (ve-
jiga autonómica espástica). 

Ante un cuadro sugestivo de PIA, la confirma-
ción se basa en la demostración de la excreción 
urinaria elevada del ALA y/o el PBG (18,25). La 
dosificación de la enzima uroporfirinógeno-I-sin-
tetasa eritrocítica se utiliza preferencialmente en 
estudios de población (5,26). Hay series que mues-
tran hasta un 9% de pacientes con niveles enzimá-
ticos anormales y con criterios clínicos y de excre-
ción de porfirinas urinarias que son diagnósticos 
para PIA (18); se ha propuesto que en ellas se cuan-
tifiquen los niveles enzimáticos en los hepatoci-
tos (18). 

La falta de elevación del PBG en 29% de nues-
tros pacientes puede explicarse por el patrón inter-
mitente de excreción de porfirinas urinarias, por 
la no búsqueda seriada de ellas en algunos pacien-
tes, o porque solamente una tercera parte de las 
personas con actividad disminuida de la enzima 
tienen aumento urinario del PBG en presencia de 
síntomas (PIA manifiesta) (1). En Colombia to-
dos los pacientes informados han tenido como cri-
terio de confirmación diagnóstica la elevación uri-
naria del PBG. 

La elevación del coproporfirinógeno en seis 
pacientes investigados, obliga a pensar en otras 
tres porfirias hepáticas: porfiria cutánea tarda, 
coproporfiria hereditaria y porfiria variagata. La 
primera cursa con fotosensibilidad pero usual-
mente no eleva el ALA y menos el PBG (1, 27). 
Las otras dos también se caracterizan por la pre-
sencia de fotosensibilidad (27) y aunque esto no 
se presentó en ninguno de nuestros pacientes, dos 
de los seis que tuvieron elevación del coproporfi-
rinógeno presentaron erupción no fotosensible. 
Creemos no obstante que es improbable que fue-
sen casos de estas porfirias que pueden tener "rash" 
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como manifestación dermatológica porque la va-
riagata es muy rara fuera de Suráfrica (16, 27) y 
en la coproporfiria hereditaria se ha encontrado 
que, aunque la fotosensiblidad con bulas ocurre 
en sólo una tercera parte de los pacientes, el "rash" 
como manifestación dermatológica aislada no se 
presenta (16). 

En la PIA se han descrito alteraciones en otras 
pruebas de laboratorio; en nuestra serie merece 
resaltarse la mayor frecuencia de hiponatremia, 
hipokalemia, hipocalcemia e hipomagnesemia. La 
hiponatremia se ha explicado por la presencia de 
un síndrome de secreción inadecuada de hormona 
antidiurética causada por lesión hipotalámica o por 
pérdidas gastrointestinales o renales primarias 
(alteraciones tubulares) (23,28). La hipokalemia 
parece deberse a la presencia de alcalosis respira-
toria (21), lo que es concordante con nuestros ha-
llazgos aunque también pueden contribuir las pér-
didas gastrointestinales y/o urinarias inducidas por 
cargas de glucosa, la dilución por líquidos paren-
terales o un déficit de aporte. La alta frecuencia de 
hipocalcemia e hipomagnesemia en nuestros pa-
cientes puede tener relación con la mayor vigi-
lancia que se tiene con pacientes hospitalizados, 
con déficit de aporte o con un aumento de las pér-
didas gastrointestinales (ej. hipomagnesemia por 
enemas) y/o renales (ej. hipomagnesemia por 
competencia en la reabsorción tubular de cationes 
divalentes o diuresis de calcio inducida por secre-
ción inadecuada de hormona antidiurética) (28). 
En las publicaciones colombianas no se informan 
alteraciones electrolíticas ni ácido-básicas. 

La presencia de anemia, que se ha postulado se 
debe a inhibición de la eritropoyesis (21), y la leu-
cocitosis se encontraron en nuestra serie con una 
frecuencia mayor que en otras. Esto plantea algu-
nas interrogantes como son la existencia de défi-
cits nutricionales previos, y/o de estados infeccio-
sos crónicos (aunque sólo hubo dos pacientes con 
tuberculosis pulmonar activa). También podría ser 
que esos hallazgos fueran índices de actividad y/o 
gravedad de la enfermedad. La presencia de leu-
copenia en nuestros estudios está dentro del rango 
informado en la literatura. 

Las pruebas hepáticas, aunque sólo se realiza-

ron en la mitad de los pacientes, se encontraron 
alteradas más frecuentemente que lo informado 
por otros (21). No se encontró uso de hepatotóxi-
cos ni hubo elementos clínicos para definir hepa-
topatías crónicas que explicaron estos hallazgos; 
dentro de las agudas sólo la sepsis podría ser la 
responsable en algunos casos. Por tener todos los 
pacientes elevación de la bilirrubina directa es 
improbable que se trate de casos de síndrome de 
Gilbert o de estados hemolíticos. En Colombia las 
dos series que informan mayor número de pacien-
tes también relatan hiperbilirrubinemia (2,14) pero 
no se ha informado elevación de las fosfatasas al-
calinas. 

Respecto a otras alteraciones bioquímicas des-
critas como la hipercolesterolemia secundaria a la 
elevación de las lipoproteínas de baja densidad (29, 
30), la hiperglicemia, la elevación del nitrógeno 
ureico y la proteinuria, consideramos que no tene-
mos elementos de juicio suficientes para estable-
cer comparaciones porque fueron investigadas en 
pocos pacientes o no se conocen los rangos de 
normalidad tenidos en cuenta por otros autores. 
Pero queremos llamar la atención sobre la eleva-
ción de la creatinofosfokinasa en tres de siete pa-
cientes investigados, alteración que no hemos 
encontrado descrita y que podría deberse a mioli-
sis por estasis. 

Los estudios de LCR en la PIA son escasos, no 
obstante se acepta que usualmente son normales o 
presentan un ligero aumento de proteínas (no 
mayor de 100 mg/dl), con un recuento celular nor-
mal o marginalmente elevado (hasta siete células/ 
mm 3 ) (7,21); frente a lo anterior resaltan nuestros 
hallazgos. Sería interesante investigar la relación 
de las alteraciones del LCR con el patrón neuropá-
tico que presenten los pacientes, para tratar de de-
finir si la disociación entre células y proteínas se 
encuentra en presencia de neuropatía desmielini-
zante como ocurre en el síndrome de Guillain Ba-
rré y no en las formas axonales que son más fre-
cuentes en la PIA (31). En nuestra serie se realizó 
electromiografía y velocidad de conducción ner-
viosa concomitante con estudios de LCR a dos 
pacientes y ambos tuvieron elevación acelular de 
proteínas pero con un patrón de neuropatía axonal. 
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Obviamente el número de pacientes no permite 
obtener ninguna conclusión. 

Como factores desencadenantes de las crisis de 
PIA se han descrito drogas (especialmente las que 
son oxidadas por las hemoproteínas de la citocro-
mo P-450) (1, 32), el alcohol etílico (33, 34), las 
infecciones (3) y el ayuno (35, 36); sin embargo 
en 25% de los pacientes no se logra determinar 
(37). En este aspecto es notoria la inversión de 
dichos factores en nuesto estudio, probablemente 
en relación con un menor énfasis en la investiga-
ción de estos eventos que tienen importancia en el 
proceso preventivo y educativo de los pacientes. 

En el tratamiento de la PIA deben observarse 
tres aspectos: preventivo, manejo de la fase aguda 
y el de las secuelas (1 ,2 ,23) . Primordialmente se 
deben evitar los factores exógenos farmacológi-
cos, tóxicos, infecciosos y dietarios que puedan 
iniciar o exacerbar el cuadro clínico (1, 23). El 
tratamiento de la fase aguda se basa en el aporte 
oral o parenteral de 300 a 500 gramos de carbohi-
dratos al día, debido al efecto inhibidor que la glu-
cosa ejerce sobre la ALA-sintetasa (35, 38). Este 
efecto es variable, desde respuestas espectacula-
res hasta ninguno (3). Luego del uso de los carbo-
hidratos la droga de elección es la hematina 
(hidróxido de heme; 9 protoporfirina férrica), ob-
tenida de glóbulos rojos empacados (15,16). Esta 
sustancia al ser captada por el hígado inhibe la 
producción del ALA; debe siempre administrarse 
con los carbohidratos y no tiene efecto sobre for-
mas neurológicas motoras (3, 39). Al administrar-
la deben conocerse cinco efectos secundarios gra-
ves como son la tromboflebitis, el efecto anticoa-
gulante, falla renal, oligúrica no permanente, 
vasculitis y pérdida transitoria de la conciencia (si 
no se filtra antes de administrarla) (16, 39). 

La hipertensión arterial y la taquicardia se con-
trolan con propranolol, droga que en dosis altas y 
por vía parenteral inhibe la ALA-sintetasa en las 
porfirias experimentales (1, 40). La clorpromazi-
na y otras fenotiazinas son efectivas en el manejo 
del dolor, la ansiedad y la agitación, posiblemente 
por un efecto inhibitorio a nivel ganglionar auto-
nómico (3). El propoxifeno y la meperidina son 
útiles en caso de dolor intenso (3,23). Las convul-

siones se manejan con diazepan o bromuros, ya 
que el clonazepan y el valproato tienen el riesgo 
de agravar las crisis al inducir la citocromo P-450 
(1). En caso de dolor muscular se ha usado el zinc 
ya que al disminuir este elemento necesario para 
la activación de la deshidrogenasa láctica, se acu-
mula ácido láctico en el músculo causando dolor 
(41, 42). Por último se debe vigilar el compromi-
so de los músculos respiratorios y suministrar so-
porte ventilatorio si se requiere (23). En las fases 
aguda y de convalecencia debe utilizarse la tera-
pia física para prevenir y revertir las secuelas de la 
neuropatía motora (23). En el HUSVP el manejo 
no difiere del mencionado, excepto por carecer de 
hematina. 

Respecto a las complicaciones debe resaltarse 
que las más frecuentes (infecciones pulmonares y 
cutáneas), siempre se relacionaron con el uso del 
soporte ventilatorio. Por otro lado es llamativa la 
aparente seguridad del uso de los betamiméticos 
para el manejo de la amenaza de parto prematuro 
en mujeres con PIA manifiesta y la recaída que 
tuvo un paciente cuando se inició el manejo de 
una infección urinaria con ácido pipemídico. Es-
tos hallazgos requieren confirmación. 

El pronóstico de la PIA ha mejorado notoria-
mente. Antes la mortalidad fluctuaba entre 18 y 
35% (1); actualmente hay series con mortalidad 
de 9% en pacientes hospitalizados con formas 
severas de la enfermedad y aun sin la utilización 
de hematina (21). Entre los pacientes sintomáti-
cos 59% no tienen recaídas, 13% tienen nuevos 
ataques, 17% se pierden de control y 2% están 
continuamente sintomáticos (21). Nuestra morta-
lidad fue de 33%, siendo notorio el mal pronósti-
co de los pacientes con soporte ventilatorio, tal 
vez debido a la mayor gravedad de la crisis y/o a 
las complicaciones asociados a esta terapia. En Co-
lombia la mortalidad informada es de 27%. Cree-
mos que el promedio días-estancia debe observar-
se como un índice del costo médico, económico y 
social de la enfermedad; en nuestra serie fue bas-
tante alto. 

De todo lo anterior puede concluirse que se debe 
buscar la PIA en pacientes con manifestaciones 
neurológicas, psiquiátricas y abdominales atípi-
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cas; con mayor razón si son mujeres en la segunda 
o tercera décadas de la vida. Es recomendable no 
descartar la PIA (por su carácter intermintente), 
hasta tener determinaciones seriadas del ALA y 
PBG negativas; asimismo tener siempre la certe-
za de no estar ante casos de porfirismos tóxicos 
(especialmente por plomo). Finalmente en pacien-
tes con el diagnóstico de síndrome de Guillain 
Barré, ante la presencia de un LCR con elevación 
de proteínas sin el concomitante aumento de célu-
las, debe descartarse PIA. 

SUMMARY 
Thirty seven patients with Acute Intermitent 

Porphyria (AIP) seen at the Hospital Universitario 
San Vicente de Paul (Medellin - Colombia) be-
tween January, 1974 and December, 1987 are re-
viewed and reported. Most of the patients (92%) 
were in the 10 to 30 years of age range; 62% were 
women and 38% men. The diagnosis was made 
based on the elevation of delta-amino-levulinc acid 
and/or porphobilinogen in urine. The triggering 
event of the crises was not established in 60% of 
the cases. Management included high carbohydrate 
feeding, symptomatic medications and ventilatory 
support when indicated. The most frecuent com-
plications were respiratory and cutaneous infec-
tions. 

Mortality was 33%; however, 75% of deaths 
occured in patients with ventilatory support. Mean 
hospital stay was 29 days. The authors emphasise 
the need for routine screening for AIP in patients 
with unusual neurological, psychiatric and/or ab-
dominal symptoms. 
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