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PORFIRIA AGUDA INTERMITENTE. VALOR DO TESTE DE WATSON
SCHWARTZ PARA O DIAGNOSTICO

JOSE LAMARTINE DE ASSIS *

Em que pese o fato das Porfirias constituirem objeto de estudos fre-
qilentes desde ha varios anos, sao doencas desconhecidas ou pouco conhe-
cidas da maioria dos médicos praticos. Estes fatos e mais o método de
diagnédstico de laboratério utilizado pela primeira vez no nosso meio para
identificacdo da Porfiria aguda, justificam o registro do caso, as considera-
coes feitas a propdsito do mesmo e a descricio detalhada da técnica de
Watson e Schwartz.

Nestes ultimos anos diversos pesquisadores tém voltado sua atencdo para a Por-
firia. Do ponto de vista estatistico destacam-se, dentre os trabalhos mais antigos, os
de Waldenstrom citados por varios autores$,4,5¢!7e Chandler e cols.’: o primeiro reu-
niu 143 casos enquanto os ultimos, revendo a literatura, encontraram 250 casos publi-
cados. Dentre os trabalhos mais recentes salientam-se o de Brusting e cols.? que estu-
daram 17 casos de Porfiria com manifestacdes cutaneas, e o de Martin e Heck? que
inclui 81 pacientes registrados na Mayo Clinic de 1935 até 1953; a éste grupo os au-
tores acrescentaram mais 6 casos proprios. Os conhecimentos bésicos sobre a Porfiria
devem-se a Waldenstréom, Giinther e Fischer, citados por diferentes autores s, 4, 5¢ 17
Schwartz e Watsoné¢ e Watson e cols.7, 8 e 17 especialmente no que diz respeito aos
estudos bioquimicos e ao diagnostico de laboratério. Os aspectos clinicos e tera-
péuticos foram estudados com mais freqiiéncia pelos autores franceses 11a17 .,

Inumeras classificacbes foram propostas para as Porfirias. Entretanto, po-
dem se considerar dois grupos principais: congénita e adquirida. A Porfiria con-
génita ou eritropoiética aparece logo ap6s o nascimento e/ou na infancia, caracte-
riza-se por extraordiniria sensibilidade da pele, ossos e esmalte dos dentes a luz
ultra-violeta com formacdo de eritemas, vesiculas e ulceracbes cutdneas, pigmen-
tacdo dos ossos e eritrodontia; nas criancas mais velhas surge hepatosplenomega-
lia; nas fezes e urinas sdo encontradas a uroporfirina tipo I e a coproporfirina ti-
po I, ndo sendo encontrado o porfobilinogénio.

As Porfirias adquiridas ou hepaticas compreendem duas formas clinicas prin-
cipais: a aguda intermitente e as coproporfirinirias secundarias.

A Porfiria aguda intermitente ou idiopatica ou téxica afeta adultos entre
20 e 40 anos de idade, mais o sexo feminino e evolue por surtos; a luz nao exerce
influéncia como na forma congénita, e seu quadro clinico se caracteriza por co6-

Trabalho da Clinica Neurolégica da Fac. Med. da Univ. de Sdo Paulo (FPror.
A. Tolosa), apresentado ao Devartamento de Neuro-Psiquiatria da Associag¢dao Pau-
lista de Medicina em 5 de abril de 1956; * Livre-docente.
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licas abdominais e distarbios neurolégicos e mentais; o0s nervos periféricos soem
ser 0os mais freqlientes e extensamente lesados, e tal fato é traduzido, clinicamente,
pela sindrome do neurdnio motor periférico acompanhada de desordens da sensi-
bilidade. Pode haver lesdoes encefalicas e dos pares cranianos. Hipertensao arte-
rial, hirsutismo nas mulhéres, espasmos dos vasos retinianos, melanose difusa, leu-
cocitose, etc.,, sdo outras manifestacbes que podem aparecer nesta forma clinica.
As alteracdes psiquicas sdo as mais variadas e dependeriam do tipo da persona-
lidade prémorbida. A wuroporfirina, a coproporfirina tipo III e o porfobilinogénio
sd0o encontrados na urina nas fases agudas.

As coproporfirinurias secundarias sao porfirias sintomaticas observadas no de-
curso de certas infeccdes agudas febris, hepatite infecciosa, ictericia obstrutiva,
anemia perniciosa, ictericia hemolitica, leucemia, anemia aplastica, cirrose portal,
doenca de Hodgkin e envenenamentos por metais pesados. Estas Porfirias se ca-
racterizam pela eliminacio de quantidades anormais de coproporfirinas tipo I e
III pela urina, ndo sendo encontradas uroporfirinas nem porfobilinogénio.

Martin e Heck® admitem, ainda, as Porfirias cronicas ou mistas, caracteriza-
das por sintomas conjugados das formas congénita e aguda: afetam individuos
apos o0os 40 anos, apresentam lesbes cutaneas discretas (melanose difusa ou der-
matite ezcematéide crénica), insuficiéncia hepatica, diabete, hipertricose acentua-
da, fotosensibilizac¢do, dores tipo colicas e distarbios neurolégicos. Na urina en-
contram-se a uro e coproporfirina tipo III, sendo que o porfobilinogénio nem sem-
pre é encontrado.

A patogenia das Porfirias é obscura. O metabolismo das porfirinas é pouco
conhecido. A importancia do porfobilinogénio nas Porfirias foi demonstrada pelos
estudos de Waldenstrom. Este autor concluiu que os pacientes portadores de Por-
firias adquiridas eliminam o porfobilinogénio e ndo a uroporfirina, através da uri-
na; a uroporfirina urindria se formaria secundariamente e consoante o0 pH e a
temperatura da urina, pela condensacdo de duas moléculas de porfobilinogénio.
Apenas em casos excepcionais, como em certas hepatopatias e casos de tumores
malignos, poderia ocorrer a porfobilinoginiria s.

Segundo 0 consenso unianime dos autoresi)s,wﬁ as Porfirias sdo doencas de
carater heredo-familial. Foram descritos casos de Porfiria aguda e congénita em
membros de uma mesma familia 3.

As lesbes andtomo-patolégicas encontradas nos casos de Porfirias nao sao espe-
cificas: trata-se de lesbGes degenerativas muitas vézes discrelas e nem sem-
pre difusas. As alteracdes histopatologicas sdo essencialmente celulares, pouco ex-
tensas, sendo raros os focos de dismielinizacdao. As alteracbes celulares podem ser
agudas ou croénicas (cromatdlise, proliferacdo glial e depdsitos de pigmentos),
afetam de preferéncia as células das pontas anteriores da medula, mas podem
atingir as células do encéfalo (corticais, dos ganglios basais, motoras do tronco
do encéfalo e as de Purkinge). A dismielinizacdo atinge de preferéncia os nervos
periféricos e se apresenta sob a forma de placas disseminadas ao longo do nervo.
O figado pode ser sede de hepatomegalia, tumefacfdo, degeneracdo gordurosa, de-
pésito de pigmento, e até areas de necrose. Nos rins podem ser encontradas tu-
mefacdo e areas de necrose dos tubulos, além de depdsilo de pigmentos.

O prognoéstico é muito reservado nas formas agudas. As formas cronicas evo-
luem durante meses ou muitos anos. A mortalidade é alta na fase aguda (80
a 909%) e se verifica em conseqiéncia de paralisia bulbar e/ou insuficiéncia hepa-
tica ou renal descompensada.

© diagnéstico é comprovado pela presenca de copro e uroporfirinas nas urinas
e fezes, e/ou do porfobilinogénio (forma aguda intermitente).

O tratamento €é exclusivamente sintoméatico. Alguns autores! assinalam o
efeito favoravel do regime rico em hidratos de carbono. Muller ¥ obteve bom re-
sultado num caso de Porfiria aguda muito grave com o emprégo da hibernacao.
Pamboukis e cols.’® tiveram resultados bons usando extratos de cortex supra-renal.
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Finalmente, o0 ACTH também foi utilizado com bom resultado em um caso por
Budolfsen e cols.».

OBSERVACAO — A. C. G, com 20 anos de idade, sexo femininc, branca, brasi-
leira (reg. HC 412698). Examinada pela primeira vez em 6-8-55. Os primeiros
sintomas da doenca atual ter-se-iam iniciado ha cérca de cinco anos com dores
difusas no abdome adotando o tipo de coélicas periddicas; dez meses antes do apa-
recimento das manifestacdes neurolégicas as coélicas abdominais reapareceram com
grande intensidade, e foram acompanhadas da emissdo de urinas escuras. Dois
meses e meio antes da internacdo as dores reapareceram e conduziram & uma la-
parotomia exploradora infra-umbilical. Logo apdés éste ato cirdargico surgiram os
distirbios neuroldgicos, que progrediram de modo rapido constituindo uma tetra-
plegia flacida. E de notar que nas vésperas da internacdo um exame de liquido
cefalorraquidiano, colhido por via lombar, mostrou dissociacdo albumino-citolégica.

Antecedentes pessoais — A paciente teria sido sempre sadia até o inicio da ado-
iescéncia, quando comecou a apresentar colicas abdominais periédicas por vézes
acompanhadas de diarréia. Menstruac¢des normais. Antecedentes familiares — Pais

e cinco irmdos vivos ¢ sadios. Nenhum dos parentes consanguineos préximos ti-
vera coélicas abdominais semelhante as referidas pela enférma, e nem teria emitido
urinas escuras.

Exame clinico — Precario estado geral e de nutricdo. Mucosas visiveis co-
radas. Lesdes cutaneas do tipo da pitiriase versicolor com acromia parasitaria; estas
lesdes se localizam de preferéncia na face anterior do térax e abdome (fig. 1).
Pressdao arterial 110 x 70 (Man. Tycos). Pulso 96/min., caracteristicas normais.
Temperatura axilar 36,5°C. Bulhas cardiacas normais. Figado e baco normais.
Dores difusas & palpacio do abdome que se mostra escavado. Exame psfquico —
Observam-se modificacbes do humor com depressdo, choro facil e acentuada irri-
tabilidade, em contraste com periodos de apatia e de completa indiferenca. Em
nenhum momento foram evidenciados confusdo, idéias delirantes e/ou desordens

de percepcéao.

Exame neuroldgico — A paciente €é encontrada sempre em decUbito dorsal,
impossibilitada de mudar de posicdo por seus proprios recursos. Pesquisa do equi-
librio -prejudicada. Paralisia flacida completa de todos os segmentos distais dos
membros inferiores e acentuada paresia das coxas; paresia intensa de todos os
segmentos dos membros superiores, tanto distais como proximais; movimentos ati-
vos do tronco possiveis mas limitados, e sdOmente a custa de muito esférco; movi-
mentos voluntarios da cabeca e pescoco normais. Pesquisa de coordenacdo pre-
judicada. N&ao ha tremores, hipercinesias nem contracdes fasciculares ou fibri-
lares. A mimica denota ora apatia e indiferenca, ora irritabilidade e ansiedade.
Hipotonia muscular generalizada. Reflexos profundos abolidos nos quatro mem-
bros, e bem assim os axiais do tronco; reflexos axiais da face normais; reflexos
cutineo-abdominais e cutaneoplantares abolidos; reflexos do faringe, do véu do
paladar e corneano normais; reflexos foto-motor, consensual e de acomodacido nor-
mais. Nervos cranianos normais, inclusive os nervos faciais € os bulbares. In-
continéncia de fezes; esfincter vesical normal. Acentuadas amiotrofias nas coxas,
pernas e pequenos musculos das méos, especialmente na eminéncia ténar; nao se
notam amiotrofias no tronco, pescoco e lingua e nem desordens tréficas para o
lado dos faneros (fig. 1). Anestesia superficial térmico-tactil-dolorosa nas pernas
e pés e acentuada hipostesia nas coxas (fig. 2); hipopalestesia até a altura das
espinhas iliacas anteriores e superiores e, na coluna vertebral, até as apéfises
espinhosas de L2 e L3; sensibilidade artrestésica abolida no grande dedo dos pés;
intensa dor & pressdo das massas musculares nos quatro membros.

Exames complementares — Exame de wurina (24-10-55): densidade 1020; rea-
cdo 4cida; urobilinogénio positivo até a diluicdo 1:200; pigmentos biliares ausen-
tes; proteinas ausentes; substancias redutoras ausentes; sedimento com 8 leuco-
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citos por campo, isolados e degenerados e duas hemdcias por campo (430x). Pre-
senca de coproporfirina ma wurina (7-11-55). Urina (9-12-55): presenca de menos
de 1 g de glicose por litro; sedimento mais ou menos idéntico aos do exame an-
terior. Hemograma (7-12-55): eritrécitos 4.100.000 por mms3; leucdcitos 14.500
por mm?®; hemoglobina 10,4 g/100 ml (65%); valor globular 0,8; neutréfilos 67%
(bastonetes 9%, segmentados 58%); eosinéfilos 10%; linfécitos 14%; mondcitos
9%; em conclusdo o exame hematolégico revelou ieucocitose, desvio & esquerda,

1

Fig. 1 — Caso A. C. G. Fotografias da paciente
cérca de trés meses apos a internacdo, quando
as melhoras eram sensiveis. Véem-se 0s pés cai-
dos e as amiotrofias predominando nos pequenos
musculos das maos e nas pernas, mas visiveis
também nos antebracos e bracos. No abdome
véem-se as lesdes cutdneas do tipo da pitiriase
versicolor que nada tém a ver com a Porfiria.

neutréfilos com granulagdes téxicas e eosinofilia. Hemossedimentacdo (tubo de
Wintrobe, 8-8-55): 20 mm 1# hora (o normal, no caso, seria 12 mm); novo exame
(27-12-55) com resultado normal. Dosagem de glicose no sangue (27-12-55): 101
mg/100 ml (método de Folin-Wu com leitura espectrofotométrica). Dosagem da
nréia mo sangue (9-12-53): 49 mg/100 ml (método de Gentzkow-hidrélise pela
urease, com leitura espectrofotométrica). Depuracdo wuréica (2-1-56): taxa de
uréia no sangue 43 mg/100 ml; taxa de uréia na urina 1¢ periodo 6,5 g/100 ml;
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taxa de uréia na urina 2¢ periodo 2,6 g/100 ml; volume de urina 1¢ periodo 1,6 ml
por minuto; volume de urina 2¢ periodo 4,8 ml por minuto; depuracdo padrado (1°
periodo) 33%; depuracdo maxima (2¢ periodo) 379%; média das depuracdes 35%;
variacio em relacio a média 4 69 (Técnica e calculo de Van Slyke e coi.) e
dosagem da uréia pelo método de Gentzkow (hidrélise pela urease) com leitura
espectrofotométrica. Pielografia intravenosa normal. Provas de funcdo hepdtica:
reacdo da turvacdo do timol no séro, 1,8 unidades de turvacdo MacLagan (méto-

Fig. 2 — Caso A. C. G. Esquema docs disturbios da
sensibilidade objetiva apresentados pela enférma na
ocasido do exame feito em 6-8-55: em negro, anes-
tesia superficial térmico-tactil-dolorosa; em tracos
paralelos, hipostesia superficial.

do de MacLagan modificado); reacio de Hanger no soOro, positiva (+) (técnica de
Hanger modificada por Neefe-Reinhold com leitura apdés 24 horas); reacdo do for-
mol-gel no soéro, negativa (método de Gates-Papacostas); prova do vermelho-congo
com 179% de absorcdo; pesquisa de células L. E. negativa. Exame parasitolégico
de fezes: ovos de ascaris e ancilostomideos. Dosagem de proteinas totais no séro:
7,5 g de proteinas por 100 ml de séro (método de Gornall-Bardawill-David com
leitura espectrofotométrica). Exame de liquido cefalorraquidiano: puncdo lombar
em decubito lateral (L4-L5); pressdo inicial 8 em de &agua (Man. Claude); liguor
limpido e incolor; células 0; proteinas totais 20 mg/100 ml; cloretos 700 mg/100;
glicose 58 mg/100 ml; reacdo do benjoim 00000.22000.00000.0; reacdo de Takata-Ara
negativa; reacdes de Pandy e Nonne negativas; reactoes de fixacdo de complemento
e de floculacdo negativas; provas manométricas de Stookey normais. Eletrocar-
diograma normal. Eletrencefalograma (26-12-55): anormalidade paroxistica difu-
sa; nao foram evidenciados focos. Este exame foi repetido em 3-4-56, ndo havendo
diferenca em comparacdo com o anterior (fig. 3). Eletrodiagndéstico: no lado es-
querdo, hipoexcitabilidade nos pontos neuro-motores do radial, mediano e cubital
(16 mA); os musculos extensor comum dos dedos, flexor comum dos dedos e grande
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palmar respondem com 12 mA, apresentando contracdo pouco enérgica; o adutor
do polegar reage com 6 mA, em contraciio pouco enérgica; os interésseos, abdutor
do minimo e oponente apresentam hipoexcitabilidade (16 mA) e respondem com
contracdo lenta (RD parcial); no lado direito os nervos cidtico popliteo externo
e interno e os territérios musculares correspondentes nado respondem ao excitante
galvanico (R. D. cadavérica). Eletromiograma *: no membro superior direito os
musculos extensor comum dos dedos, flexor comum dos dedos e adutor do polegar
despertam potenciais de acdo de média amplitude e boa duracdo durante o esfor-
¢O; no repouso nao apresentam atividade elétrica; o oponente do polegar e abdu-
tor do minimo despertain ondas do tipo fasciculacdo tanto no repouso como na
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Fig. 3 — Caso A. C. G. tracado eletrencefalografice. O tracado de repouso

mostra numerosos surtos de ondas 7-9 c/s, de amplitude relativamente elevada

difusas e simétricas. A hiperpnéia intensificou as anormalidades. No inter-

valo dos surtos a atividade elétrica €é constituida por ondas 10-11 c/ de
menor voltagem.

tentativa de movimentacdo voluntaria. Cistometria: praticamente dentro dos Ili-
mites de normalidade, notando-se, apenas, diminuicio discreta da sensibilidade.
Cistoscopia: mucosa hiperemiada especialmente ao nivel do trigono. Exame der-
matolégico: lesdes cutaneas do tipo da pitiriase versicolor com acromia parasitéd-
ria residual; ndo héd qualquer relacdo entre o processo dermatolégico e a porfiria.
Exame andtomo-patoldgico de biopsia muscular: atrofia de musculo estriado. Ele-
troforese. Perfil eletroforético dus proteinas do séro e do liquido cefalorraquidiano
(3-5-56): eletroforese em papel, em aparelho A. H. Thomas, 24 horas apés a co-
lheita, para o séro, e 48 horas para o liquido cefalorraquidiano (LCR); concen-
tracao prévia do LCR por didlise contra a solucdo de polivinilpirrolidona a 30%

* O eletromiograma foi feito pelo Dr. Carlos Virgilio Savoy.
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Fracéo Soro % LCR %
Albumina 45,0 44,0
Globulinas

al 6,2 2,7

@2 11,0 10,3

B 14,3 27,0

v 23,5 16,0
Relacao A/G 0,81 0,78
Quadro 1 — Caso A. C. G. — Eletroforese

do séro sanguineo e do liquido cefalorraqui-

diano. Aumento percentual de globulinas com

queda da relacdo albumina-globulina mo séro
sanguineo e no liquido cefalorraquidiano.

(24 horas): proteinemia total 7,5 g por 100 ml (biureto); proteinorraquia total
20 mg/100 ml (Nissl); para os resultados percentuais vide quadro 1. Em relacio
aos valores aceitos como normais, verifica-se aumento do percentual de globuli-
nas, com queda da reiacldo albumina-globulina (A/G) a niveis correspondentes no
séro e no LCR. O aumento das globulinas, em ambos, é devido especialmen-
te a elevacdo dos percentuais das globulinas alfa-2 e gama. Pesquisa do porfo-
bilinogénio * positiva (técnica de Watson e Schwartz). E de notar que foi encon-
trado o porfobilinogénio nas urinas do pai e de quatro irmfos da paciente.

Evolu¢do — A enférma teve lenta mas progressiva melhora, tanto do estado
geral como do quadro neurolégico e das colicas que remitiram. Por ocasido da
alta a paciente andava de modo satisfatoério.

COMENTARIOS

O caso é de Porfiria aguda intermitente incidindo em paciente do sexo
feminino com 20 anos de idade. Os primeiros sintomas da enfermidade ini-
ciaram-se na adolescéncia (aos 15 anos de idade), e foram caracterizados por
colicas abdominais periddicas, acompanhadas, ulteriormente, da emissdo de
usinas escuras. As dores localizadas no abdome conduziram a um diagnhds-
tico erréneo, tanto que a paciente foi laparotomizada; éste ato cirirgico teria
agido como um stress desencadeante das complicacées neurolégicas. Com
efeito, poucos dias depois de operada, a enférma apresentou tetraplegia fla-
cida sensitivo-motora, com alteracdes sensitivas de tipo periférico e disso-

* A pesquisa do porfobilinogénio foi feita no Departamento de Quimica Bio-
l6gica da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo, por gentileza do
Prof. Névio Pimenta.
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ciacdo albumino-citolégica no liquor lombar, o que induziu a se pensar, no
inicio, na sindrome de Guillain-Barré. Este diagnostico foi excluido mais
tarde quando reapareceram e se intensificaram as célicas abdominais e as
urinas tornaram-se muito escuras; nestas condicdes surgiu a hipdotese de Por-
firia, comprovada. a seguir, pela presenca de grande quantidade de copro-
porfirinas e de porfobilinogénio na urina.

Do ponto de vista clinico chamavam a atencao o precario estado geral
da paciente, a auséncia de lesdes cutineas proprias das formas congénita e/ou
mista da Porfiria, a falta de fotosensibilizacdo e a normalidade dos diversos
orgidos e parelhos, inclusive figado e rins.

Do ponto de vista neurologico havia sinais e sintomas de lesdo do sistema
nervoso periférico, porém com evidente predominio da sindrome do neurénio
motor periférico caracterizada por uma tetraplegia flacida com amiotrofias
acentuadas (fig. 1) e graves alteracdes elétricas qualitativas e quantitati-
vas; €& de notar que os nervos cranianos foram poupados. Do ponto de vista
psiquico foram observadas alteragbes variaveis ora com fases de depressado
¢ irritabilidade, ora com fases de apatia e completa indiferengca, sem que se
tivesse estabelecido um quadro psicotico france.

Dos exames complementares é preciso ressaltar a presenca de glicosuria
discreta e transitoria, leucocitose, e normalidade das provas funcionais hepa-
ticas e renais. O exame de liquido cefalorraquidiano feito antes da inter-
nacao teria revelado dissocia¢do albumino-citolégica, enquanto que o exame
feito durante a internacdo resultou normal. Dois eletrencefalogramas com
intervalo de trés meses foram anormais, mostrando ambos anormalidade pa-
roxistica difusa, mesmo aquéle feito quando a doenca estava em periodo de
remissdo (fig. 3); é de notar que nao se encontrou na histéria pregressa da
paciente qualquer referéncia & epilepsia ou crises convulsivas. O eletro-
diagnéstico mostrou graves alteracbes qualitativas e quantitativas em quase
todos os territorios dos nervos espinais procedentes dos plexos braquial, lom-
bar e lombo-sacro; pelo eletromiograma, em alguns musculos das maos, fo-
ram observadas ondas do tipo fasciculagdo tanto no repouso como na mo-
vimentagdo voluntaria. Os resultados percentuais e as fragbes albumina
e globulinas no séro sanguineo e liquido céfalorraquidiano mostraram aumen-
to percentual de globulina com queda da relagao albumina-globulina no séro
e no liquor.

Um dos pontos de maior interésse na discussao do presente caso é o re-
ferente ao diagnéstico de laboratério. Pode-se comprovar a Porfiria através
de um teste muito simples de laboratério, com base na reacdao de Ehrlich. Gra-
cas aos estudos de Waldentrom ficou demonstrado que a urina dos pacientes
portadores de Porfirias adquiridas, especialmente a forma aguda intermitente,
contém um pigmento cromoégeno, diferente do urobilinogénio, e que é o por-
fobilinogénio; segundo Waldenstréom éste pigmento é muito menos soluvel
nos solventes organicos que o urobilinogénio. Watson e Schwartz 17 ideali-
zaram um teste muito simples e que permite o diagnéstico da Porfiria pela

demonstracdo da presenca do porfobilinogénio na urina. A reacido é a se-
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guinte: junta-se & urina igual volume de reativo de Ehrlich e, em seguida,
solugao saturada de acetato de s6dio em volume igual & soma dos volumes
anteriores; junta-se cloroféormio em quantidade suficiente para formar uma
camada de 3 a 4 ml e agita-se; se houver porfobilinogénio forma-se uma ca-
mada superior de cér vermelho-arroxeada e outra inferior, incolor: a primei-
ra é dada pelos pigmentos formados pela interacdo do porfobilinogénio com
o reativo de Ehrlich; éstes pigmentos nao sdo sollveis no cloroférmio; a se-
gunda é dada pela camada cloroférmica. Foi esta a reacdo obtida com a
urina do caso em estudo. Se se tratar de urina normal, formar-se-& uma
camada cloroférmica contendo os pigmentos de urobilinogénio soluveis.

Apos acidificar com acido cloridrico e aquecer até a ebulicdo por meia
hora a urina da enférma, verificou-se que os pigmentos formados nao se
dissolviam no éter; éstes pigmentos sdo constituidos por uroporfirina a qual
ndo é soluvel no éter ’8; ao exame espectrofotométrico verificou-se que a
faixa de absorcdo coincidia com a da uroporfirina 18.

Em conclusao, mediante o emprégo do reativo de Ehrlich utilizado segun-
do a técnica de Watson e Schwartz, demonstrou-se a presenca de porfobili-
nogénio na urina e, apés acidificacao e aquecimento da mesma, pode-se veri-
ficar a transformacdo daquéle pigmento em uroporfirina que se mostrou in-
solivel no éter. Trata-se, pois, de téchnica simples e que permite a confir-
macéo, pelo laboratério, do diagnéstico de Porfiria aguda.

RESUMO

E apresentado um caso de Porfiria aguda intermitente em uma jovem
de 20 anos do sexo feminino. Os primeiros sintomas — colicas abdominais
periédicas — surgiram aos 15 anos de idade. As complicagées neurologicas
apareceram logo apés um stress cirirgico condicionado por uma laparotomia,
Nao havia casos de Porfiria com manifestacdes clinicas entre os familiares,
porém o pai e quatro irmaos eram portadores de porfobilinogénio na urina.

Ao exame clinico chamava a atencdo o precario estado geral da enférma,
estando normais os diversos o6rgados e aparelhos. A paciente apresentava
alteracdes do humor com depressdao, chéro e irritabilidade, e fases de comple-
ta apatia. O exame neurolégico mostrou tetraplegia flacida sensitivo-motora
com desordens esfincterianas. Os exames subsidiarios excluiram alteracoes
funcionais hepaticas e renais, mostraram uma leucocitose sem causa infeccio-
sa aparente e uma glicosliria muito discreta e transitoria. Dois eletrence-
falogramas feitos com intervalo de trés meses e coincidindo com fases de
piora e de remissdo da doenca, mostraram disrritmia paroxistica difusa; é
de notar que a paciente jamais tivera epilepsia ou eqiiivalentes. O eletro-
diagnéstico e a eletromiografia mostraram grave comprometimento do neu-
ronio motor periférico em quase todos os territérios musculares dos mem-
bros. O exame dermatolégico revelou lesGes cutaneas sem qualquer relacdo
com a Porfiria. O exame anatomo-patolégico de peca muscular retirada por
biopsia revelou atrofia de musculo estriado. A eletroforese mostrou, em re-
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lacio aos valores aceitos como normais, aumento percentual de globulinas
com queda da relacdo albumina-globulina no séro sanguineo e no ligiiido ce-
falorraquidiano; em ambos, o aumento das globulinas era devido a elevacao
dos percentuais das globulinas o, e v Foi demonstrada a presenca das co-
proporfirinas em grande quantidade na urina, e do porfobilinogénio também
na urina (técnica de Watson e Schwartz).

SUMMARY
Intermittent acute porphyria. Te value of the Watson and Schwartz’s test

A case report of intermittent acute porphyria in a 20 years old female
patient. First symptoms appeared at 15 years of age, and were represented
by periodical abdominal pains. Neurological disturbances appeared soon after
a surgical stress due to abdominal operation (laparotomy). There are no
cases of porphyria with clinical signs in the family, but the father and four
brothers present porphobilinogen in the urine.

At clinical examination the patient’s precarious general condition was
noticed, although all organs and systems were normal. The patient presented
changes of mood with irritability, alternating with stages of complete apathy.
The neurological examination shower flacid sesitivo-motor tetraplegia with
sphincter disorders. Other examinations excluded functional disturbances of
liver and kidneys, but revealed the existence of a leucocitosis without any
apparent infectious cause and a discrete and transitory glycosuria. Two
electroencephalograms were carried cut at an interval of three months: both
showed a diffuse paroxystic dysrhythmia; it must be mentioned that the
patient never suffered of epilepsy or any similar iliness. Electrodiagnosis,
including electromyography, showed signs of serious affection of the peri-
pheral motor neuron in almost all muscular territories of the limbs. Der-
matological examination revealed cutaneous lesions which had no relation to
porphyria. The anatomo-pathological examination of a muscular biopsy
showed atrophy of the striated muscle. Electrophoresis showed a relative
increase of globuline and decrease of albumino-globuline relation in blood
serum and cerebro-spinal fluid; in both the increased value of globulines
was due to a percentual augmentation of o, and Y globulines. Copropor-
phyrin and porphobilinogen was found in the urine (Watson and Schwartz’s
technique).
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