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Introduccion

Las porfirias son trastornos genéticos raros,
causados por la deficiencia enzimatica en la
biosintesis del grupo  hemo.  Sus
manifestaciones clinicas son variadas y son
una causa infrecuente de neuropatia conocida
como neuropatia porfirica (NP). Dadas sus
similitudes con el sindrome de Guillain-Barré
(SGB) pueden ser un reto diagnostico y
terapéutico.

Se expone el caso de un paciente con dolor
abdominal agudo, asociado a debilidad
progresiva en las cuatro extremidades y
evidencia de polineuropatia en el estudio de
electrodiagnéstico.

Caso clinico

Un hombre de 30 afios se presento al servicio
de urgencias con dolor abdominal y
constipacion, sin un desencadenante claro. Se
le realiz6 una tomografia abdominal y
colonoscopia, sin hallazgos de obstruccion
intestinal, por lo que fue tratado como un
sindrome de intestino irritable.
Dos semanas después, durante la
hospitalizacion, presenté cifras de tension
arterial elevada, taquicardia, parestesias
distales y debilidad en miembros superiores
que progresé a los miembros inferiores.
Al examen fisico, la fuerza proximal se
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encontraba en 1/5 y la distal en 2/5 de
acuerdo con la escala Medical Research
Council . Ademas, se asocio6 a hiporreflexia en
las cuatro extremidades, por lo que se
consider6 como  primera  posibilidad
diagnostica el SGB.

El paciente fue remitido a un centro de alta
complejidad donde se realizaron estudios de
liquido cefalorraquideo (LCR), pruebas
infecciosas, PCR mudltiple y resonancia del
neuroeje. Se descartd infeccion del sistema
nervioso central y no se evidenciaron otras
alteraciones en el LCR ni en la neuroimagen.
En el estudio de electrodiagnostico, se

documento6 una polineuropatia
sensitivomotora axonal, recibiendo
tratamiento con inmunoglobulina

intravenosa sin presentar mejoria clinica.

Durante el curso de la enfermedad también
se encontr6 hiponatremia y coluria, lo que
condujo a la sospecha de porfiria hepatica. Se
realiz6 el estudio de porfobilindgeno en orina
encontrando un resultado positivo. Recibié
tratamiento con glucosa y posteriormente
con hematina, sin embargo, tampoco hubo
cambios favorables.

Discusion

Existe una gran variedad de causas de
polineuropatia, entre las cuales existen
similitudes que generan un reto diagnoéstico a
la hora de abordar al paciente con
cuadriparesia aguda.
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Aqui se reporta el caso de un paciente adulto que
desarrolld  polineuropatia  sensitivomotora
acompanada de disautonomia, después de un
episodio de dolor abdominal.

Teniendo en cuenta estas caracteristicas y en base
a los datos epidemiologicos, se consideré como
primera posibilidad un SGB. Este se presenta con
una incidencia de 7.63 casos por 100.000
habitantes en Colombia (1), en comparacién con
la incidencia de porfiria intermitente aguda de
0.13 casos por millon de habitantes (2).

Las similitudes entre el SGB y la NP incluyen la
evolucion aguda, la afectacion sensitivo-motora,
la presencia de disautonomia e incluso la
presencia de hiponatremia (3). Multiples reportes
de caso han advertido sobre la importancia de
hacer diagnostico diferencial entre SGB y NP (4-
8), ya que puede hacerse un diagnostico
equivocado de SGB en pacientes que cursan con
polineuropatia sensitivo-motora.

Algunas caracteristicas pueden ayudar a
diferenciar estas patologias. El SGB afecta
principalmente a hombres, mientras que la NP es
mas frecuente en mujeres. El desencadenante en
el SGB suele ser una infeccion, y en menor
frecuencia cirugia o vacunacién. En NP el
desencadenante se asocia a medicamentos o a la
fase latea.

La distribucion de la debilidad afecta primero las
extremidades superiores y las zonas proximales
en NP, por otro lado, el SGB se caracteriza por una
progresion ascendente y de inicio distal.

Los hallazgos neurofisiologicos tipicos del SGB en
el mundo son de tipo desmielinizante, sin
embargo existen variantes de lesién axonal que se
asemejan al patron de la NP. La disociacion
albumino-citolégica es un hallazgo clasico del
SGB, que no suele estar presente en NP.

Los sintomas disautonémicos se presentan
después del inicio de la polineuropatia en el SGB
y antes en la NP, ademas en NP predomina la
disautonomia parasimpatica (3).

La cuadriparesia se puede presentar tanto en el
SGB como en la NP y ambas neuropatias
pueden afectar la musculatura respiratoria.

Conclusion

La NP es una causa rara de polineuropatia cuyo
principal diagnoéstico diferencial es el SGB. Las
numerosas similitudes entre estas condiciones
generan un reto diagnoéstico para el clinico, sin
embargo, existen algunas diferencias entre las
caracteristicas de estas que pueden orientar el
diagnostico.

Mdltiples reportes de caso describen la
importancia de la deteccion de NP en casos
inicialmente diagnosticados como SGB. Se
requiere un alto indice de sospecha para el
diagnostico de la NP y el conocimiento de sus
caracteristicas permitira la realizacion de un
diagnostico temprano y un tratamiento
oportuno.
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