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Resumen

El objetivo de nuestro trabajo es revisar las caracteristicas clinicas de las porfirias, su clasificacién y los
aspectos mds relevantes que deben ser tenidos en cuenta durante el periodo perioperatorio. Para ello,
realizamos una revisiéon bibliogrifica de la base de datos PubMed utilizando como palabras clave
“anesthesia” y “porphyria”, restringiendo la biisqueda de articulos publicados en los dltimos 10 afios,
obteniendo un total de 29 articulos, la mayoria de ellos descripciones de casos clinicos.
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Figura 1. Via metabdlica de la biosintesis de hierro. ALA: dcido delta aminolevulinico. PBG: porfobilinégeno. (Imagen
modificada de: Miller Ronald D, et al. Anestesia. 89 ed. Espafia: Elsevier; 2016° )

Las porfirias son un grupo de enfermedades son clasificados como hepaticos o
hereditarias o adquiridas con una eritropoyéticos, en funcion del sitio
prevalencia mundial muy variable (entre primario de produccion excesiva |y

1/500 a 1/50.000)', cuya etiologia es debida
a defectos en la via metabolica del grupo
hemo de la hemoglobina®. Estos trastornos

acumulacion del precursor de porfirina,
distinguiendo hasta siete tipos diferentes de
porfiria.(Ver figural).
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El objetivo de nuestro trabajo es revisar las
caracteristicas clinicas de las porfirias, su
clasificacion y los aspectos mas relevantes
que deben ser tenidos en cuenta durante el
periodo  perioperatorio. Para  ello,
realizamos una revision bibliografica de la
base de datos PubMed utilizando como
palabras clave “anesthesia” y “porphyria”,
restringiendo la busqueda de articulos
publicados en los ultimos 10 afios,
obteniendo un total de 29 articulos, la
mayoria de ellos descripciones de casos
clinicos.

CASO CLINICO

Nuestra paciente se trataba de una mujer de
45 anos, 70 kg de peso, con diagnoéstico de
Enfermedad Inflamatoria Pélvica (EPI)
grado 3, en tratamiento antibidtico,
ingresada e intervenida de urgencia por
empeoramiento del cuadro clinico a pesar
del tratamiento conservador. Entre sus
antecedentes figuraba ser fumadora de 20
cigarrillos/dia, portadora de Virus de
Hepatitis B, porfiria cutdnea tarda en
tratamiento con sangrias periddicas (Ver
figura 2) y alérgica a penicilinas,
cefalosporinas y grupo PARA.
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Figura 2. Evolucion de los niveles de ferritina,
hemoglobina y transaminasas de paciente con hepatitis B
crénica 'y porfiria cutdnea tarda en tratamiento con
sangrias.

Para el manejo anestésico y analgésico
postquirurgico de la paciente, realizamos

una raquianestesia con 15 mg Bupivacaina
0°5% isobara, tratando de evitar el uso de
relajantes neuromusculares y anestésicos
generales. En vista de las dificultades
técnicas de la cirugia abdominal, se realizd
una anestesia general, mediante induccion
anestésica con 180 mg de Propofol y
bloqueo neuromuscular con 20 mg de
Rocuronio. La profilaxis antibidtica se
realiz6 con Teicoplanina 400 mg via
intravenosa. La via aérea se manejé con
mascarilla laringea AuraGain™ 4 y el
mantenimiento de la anestesia se realizd
con Sevoflurano a una CAM de 2%. La
cirugia dur6 2 horas, tras las cuales se
revirtié el bloqueo neuromuscular con 200
mg de Sugammadex. La extubacion y
despertar ocurrid6 sin incidencias, la
paciente pas6é 2 horas en la URPA en las
cuales recuper6 totalmente la funcion
motora y no surgieron complicaciones.
Pudo darse de alta a domicilio a las 72
horas, hemodindmicamente estable, con una
SatO, 100% a FiO, de 0’21, una EVA en
reposo de 0 y movimiento de 2; bloqueo
motor de 0 en la Escala de Bromage, sin
manifestaciones cutaneas adicionales y
manteniéndose afebril en postoperatorio
inmediato.

DISCUSION

Las porfirias pueden tener manifestaciones
cutdneas o extracutdneas. Entre las
manifestaciones cutdneas mas relevantes
destacan la fotosensibilidad (por ello eran
conocidas como la “enfermedad de los
vampiros”) que produce la aparicion de
ampollas en zonas fotoexpuestas, asi como
cicatrices, quistes millium, hipertricosis
malar e hiperpigmentaciéon cutdnea. El
prototipo de clinica extracutdnea es el
ataque agudo de porfiria®, que se caracteriza
por manifestaciones neuroldgicas y
psiquiatricas, a las que se afiaden sintomas
digestivos como dolor abdominal tipo
colico, nauseas, vomitos, estrefiimiento
grave, orinas oscuras (Ver Tabla 1).
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TIPO DE PORFIRIA

CLINICA

Porfiria cutanea tarda

CUTANEA [Protoporfiria eritropoyética

Porfiria eritropoyética de Giinter

Fotosensibilidad, ampollas en zonas
fotoexpuestas, cicatrices, quistes milium,
hipertricosis malar, hiperpigmentaciéon

Porfiria aguda intermitente

VISCERAL
Déficit ALA sintetasa

Ataque agudo de porfiria

Coproporfiria

MIXTA

Porfiria variegata

Sintomas cutdneos y sistémicos

Tabla 1. Clasificacion de las porfirias segun sus manifestaciones clinicas

La porfiria aguda intermitente (PAI) es la
mas frecuente de las formas agudas y
aparece con mas frecuencia en mujeres
(5:1). Las manifestaciones consisten en
dolor abdominal colico, vOmitos,
estreflimiento y neuropatia, que se
desencadenan por infecciones, estrogenos,
anticonceptivos orales, ayuno,
menstruacion, glucocorticoides, consumo
de cigarrillos y numerosos medicamentos,
entre los que destacan los barbitiricos’.
Entre las porfirias no agudas, la mas comun
es la porfiria cutanea tarda, que afecta a 2-4
de cada 100.000. Se caracteriza por
fotosensibilidad cutanea y hepatopatia. La
fotosensibilidad produce hiperpigmenta-
cion, fragilidad cutanea, eritema y lesiones
vesiculares y ulcerosas, sobre todo en cara,
frente y antebrazos (Ver figura 3). Entre los
factores que contribuyen estan un exceso de
alcohol, hierro y estrégenos, por ello se
logra un control de la enfermedad con
flebotomias  repetidas o con la
administracion  prolongada de  dosis

minimas de cloroquina, que es un
. TN
antipaladico

Figura 3. Fotografia de la fotodermatosis en areas expuestas
a la luz solar en pacientes con porfiria (del autor)

La provocacion de una crisis de porfiria
durante la anestesia se debe prevenir con un
correcto tratamiento de la hipovolemia y
trastornos hidroelectroliticos, ademas de
evitar el ayuno, aportando 2000 calorias/dia

por via enteral o con dextrosa al 10% a altas
dosis (300-500 g/dia) por via intravenosa’.
El equipo clinico, incluso las luces de
quiréfano, pueden generar cambios
cutaneos, por lo que es necesario un
especial cuidado para evitar las quemaduras
en los pacientes que  presentan
fotosensibilidad".

Respecto a los farmacos anestésicos,
aquellos que pueden ser utilizados han de
administrarse con cautela y con atencion a
una posible presentacion aguda de signos y
sintomas compatibles con una crisis de
porfiria. No hay datos firmes que avalen la
seguridad de los anestésicos volatiles®,
aunque se han reportado casos en los que la
utilizaciéon de sevoflurano e isoflurano no
ha generado problemas’. El propofol parece
ser un farmaco hipnédtico seguro en la

porfiria®.
Los farmacos tradicionalmente contrain-
dicados probados o potencialmente

“porfirinogénicos” (es decir, capaces de
provocar el mecanismo inductor de la crisis,
aunque no en todos los tipos de porfiria)
son barbituricos, meprobamato,
clordiacepoxido, glutetimida, diacepam,
hidroxidiona, fenitoina, imipramina,
pentazocina, anticonceptivos orales,
sulfonamidas, griseofulvina y ergotamina.

Se considera segura la utilizacion de
neostigmina, atropina, galamina,
succinilcolina, D-tubocurarina, pancuronio,
oxido  nitroso,  procaina,  propofol,
propanidida, etomidato, meperidina,
fentanilo, morfina, droperidol, promacina,
prometacina y clorpromacina (Ver Tabla 2).
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Farmacos contraindicados en pacientes con porfiria Farmacos seguros en pacientes con porfiria
BARBITURICOS IMIPRAMINA NEOSTIGMINA PROCAINA
TIOPENTAL PENTAZOCINA ATROPINA PROPOFOL
MEPROBAMATO GRISEOFULVINA GALAMINA PROPANIDIDA
CLORDIACEPOXIDO ERGOTAMINA SUCCINILCOLINA ETOMIDATO
GLUTETIMIDA D-TUBOCURARINA MEPERIDINA
DIACEPAM PANCURONIO FENTANILO
HIDROXIDIONA OXIDO NITROSO MORFINA
SULFONAMIDAS DROPERIDOL PROMACINA
FENITOINA PROMETACINA CLORPROMACINA

Tabla 2. Férmacos contraindicados y seguros en porfiria. (del autor)

En el caso que presentamos, ademas de las
precauciones referidas a la porfiria cutdnea
tarda, existia el riesgo anestésico
sobreafiadido impuesto por la forma crénica
de hepatitis B. Se sabe que las hepatitis
virales estan asociadas con un espectro de
manifestaciones extrahepaticas’, y el virus

de la hepatitis B ha sido reconocido como
causante de wuna gran variedad de
manifestaciones que incluyen erupcion
cutanea, artritis, artralgias, glomerulone-
fritis, poliarteritis nodosa y acrodermatitis
papular (Ver Figuras 4, 5 'y 6).

Figura 4. Erupcién por VHB.

La magnitud del riesgo anestésico o
quirargico en las formas crénicas de
hepatitis se relaciona sobre todo con la
gravedad de la disfuncion sintetizadora
hepatica asociada. Es necesario llevar a
cabo un cribado exhaustivo en los pacientes
asintomaticos con cualquier forma de
hepatitis cronica en busca de signos de
disfuncion hepéatica antes de una cirugia
electiva mediante el algoritmo que se
muestra en la Figura 7. El INR es el
indicador mas sensible de la gravedad del
dafio hepatocelular’. Cuando no pueda
evitarse la cirugia se deberan realizar todos
los esfuerzos posibles para corregir

Figura 5. Poliarteritis nodosa.

Figura 6. Acrodermatitispapular.

alteraciones como las coagulopatias, la
ascitis no controlada, los trastornos del
volumen  corporal y  desequilibrios
electroliticos, la funcién renal y el estado
nutricional.

Durante la anestesia es esencial mantener la
perfusién hepatica y evitar factores que
puedan  precipitar una insuficiencia
hepatica, como son la hipotension arterial,
la  hemorragia, los vasopresores, la
hiperventilacion, la posicion del paciente o
la ventilacidon con presion positiva.
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Figura 7. Estrategia en pacientes asintomdticos con resultados andmalos de las pruebas funcionales hepdticas.

Con nuestra experiencia podemos concluir
que el uso de Propofol, Rocuronio,
Bupivacaina, Sevoflurano, Teicoplanina y
Sugammadex son seguros en la porfiria
cutanea tarda, si bien todos ellos fueron
utilizados con precaucion, diluidos y a un
ritmo de infusiébn lento para detectar
precozmente cualquier complicacion'’.
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