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Em que pese o fato das Porfirias constituírem objeto de estudos fre
qüentes desde há vários anos, são doenças desconhecidas ou pouco conhe
cidas da maioria dos médicos práticos. Estes fatos e mais o método de 
diagnóstico de laboratório utilizado pela primeira vez no nosso meio para 
identificação da Porfiria aguda, justificam o registro do caso, as considera
ções feitas a propósito do mesmo e a descrição detalhada da técnica de 
Watson e Schwartz. 

Nestes ú l t imos anos diversos pesquisadores t ê m v o l t a d o sua a tenção para a P o r 
f i r ia . Do ponto de vis ta estat íst ico destacam-se, dentre os t rabalhos mais ant igos , os 
de Wa ldens t rom citados por vá r ios autores V , 5 e 1 7 e Chandler e c o l s . ] : o p r imei ro reu
niu 143 casos enquanto os úl t imos, r evendo a l i teratura, encon t ra ram 250 casos publi
cados. Dent re os t rabalhos mais recentes sal ientam-se o de Brust ing e cols. 2 que estu
d a r a m 17 casos de Po r f i r i a com manifestações cutâneas, e o de Mar t i n e H e c k 3 que 
inclui 81 pacientes regis t rados na M a y o Clinic de 1935 a té 1953; a este grupo os au
tores acrescentaram mais 6 casos próprios. Os conhecimentos básicos sobre a Por f i r i a 
devem-se a Waldens t rom, Günther e Fischer, ci tados por diferentes autores s, *, 5 e * 7 

Schwar tz e W a t s o n 6 e Wat son e co l s . ? , 8 e » especia lmente no que diz respeito aos 
estudos bioquímicos e ao d iagnóst ico de labora tór io . Os aspectos cl ínicos e tera
pêuticos fo r am estudados com mais f reqüência pelos autores franceses " a i » » 

Inúmeras classificações fo r am propostas para as Por f i r i as . Ent re tanto , po
dem se considerar dois grupos pr incipais : congêni ta e adquir ida. A Po r f i r i a con
gêni ta ou er i t ropoié t ica aparece l o g o após o nascimento e /ou na infância, carac te
r iza-se por ex t raord inár ia sensibilidade da pele, ossos e esmal te dos dentes à luz 
u l t r a -v io le ta com fo rmação de er i temas, vesículas e ulcerações cutâneas, p igmen-
tação dos ossos e er i t rodont ia ; nas crianças mais ve lhas surge hepa tosp lenomega-
lia; nas fezes e urinas são encontradas a uroporf i r ina t ipo I e a coproporf i r ina t i 
po I , não sendo encontrado o por fob i l inogênio . 

A s Por f i r i a s adquiridas ou hepát icas compreendem duas fo rmas cl ínicas prin
cipais : a aguda in te rmi ten te e as coproporf i r inúr ias secundárias. 

A Por f i r i a aguda in te rmi ten te ou id iopát ica ou tóx ica afe ta adultos entre 
20 e 40 anos de idade, mais o sexo feminino e evo lue por surtos; a luz não exerce 
inf luência como na fo rma congêni ta , e seu quadro c l ín ico se carac ter iza por có-
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l ieas abdominais e distúrbios neurológicos e mentais ; os nervos per i fér icos soem 
ser os mais freqüentes e ex tensamente lesados, e tal fa to é t raduzido, c l in icamente , 
pela s índrome do neurônio moto r per i fér ico acompanhada de desordens da sensi
bil idade. Pode have r lesões encefál icas e dos pares cranianos. Hiper tensão ar te
rial, hirsut ismo nas mulheres, espasmos dos vasos retinianos, melanose difusa, leu-
cocitose, e t c , são outras manifestações que podem aparecer nesta fo rma clinica. 
A s a l te rações psíquicas são as mais var iadas e dependeriam do t ipo da persona
l idade prémórbida. A uroporfir ina, a coproporf i r ina t ipo I I I e o por fobi l inogênio 
são encontrados na urina nas fases agudas . 

A s coproporf i r inúr ias secundárias são porf i r ias s intomáticas observadas no de
curso de certas infecções agudas febris, hepat i te infecciosa, icterícia obstrut iva, 
anemia perniciosa, ic ter íc ia hemol i t ica , leucemia, anemia aplástica, cirrose portal , 
doença de H o d g k i n e envenenamentos por metais pesados. Estas Por f i r i as se ca
rac te r izam pela e l iminação de quantidades anormais de coproporf i r inas t ipo I e 
I I I pela urina, não sendo encontradas uroporf i r inas nem por fobi l inogênio . 

Mar t in e Heck '•' admi tem, ainda, as Por f i r i a s crônicas ou mistas, caracter iza

das por s intomas conjugados das formas congêni ta e aguda : a fe t am indivíduos 

após os 40 anos, apresentam lesões cutâneas discretas (melanose difusa ou der-

mat i t e ezcemató ide c r ô n i c a ) , insuficiência hepática, diabete, hipertr icose acentua

da, fotosensibi l ização, dores t ipo eólicas e distúrbios neurológicos . N a urina en

contram-se a uro e coproporf i r ina t ipo I I I , sendo que o por fob i l inogênio nem sem

pre é encontrado. 

A patogenia das Por f i r i a s é obscura. O metabol i smo das porfirinas é pouco 

conhecido. A impor tância do por fob i l inogênio nas Por f i r i as foi demonstrada pelos 

estudos de Waldens t rom. Este autor concluiu que os pacientes portadores de P o r 

firias adquir idas e l iminam o por fob i l inogênio e não a uroporfir ina, a t ravés da uri

na; a uroporf i r ina urinaria se formar ia secundar iamente e consoante o p H e a 

tempera tura da urina, pela condensação de duas moléculas de porfobi l inogênio . 

Apenas em casos excepcionais , como em certas hepatopat ias e casos de tumores 

mal ignos , poderia ocorrer a po r fob i l i nog inú r i a 8 . 

Segundo o consenso unânime dos autores * s, 4 e s as Por f i r i as são doenças de 

cará ter heredo- fami l ia l . F o r a m descritos casos de Por f i r ia aguda e congêni ta em 

membros de uma mesma famí l ia ·". 

A s lesões aná tomo-pa to lóg icas encontradas nos casos de Porf i r ias não são espe

cíf icas : trata-se de lesões degenera t ivas muitas vezes discretas e nem sem

pre difusas. A s a l te rações h is topato lógicas são essencialmente celulares, pouco ex

tensas, sendo raros os focos de d ismiel in ização. A s a l terações celulares podem ser 

agudas ou crônicas (c romató l i se , p ro l i fe ração g l i a l e depósitos de p i g m e n t o s ) , 

a fe t am de preferência as células das pontas anter iores da medula, mas podem 

a t ing i r as células do encéfa lo (cor t ica is , dos gâng l ios basais, motoras do t ronco 

do encéfa lo e as de P u r k i n g e ) . A dismie l in ização a t inge de preferência os nervos 

perifér icos e se apresenta sob a forma de placas disseminadas ao l o n g o do nervo . 

O f ígado pode ser sede de hepa tomega l ia , tumefação, degeneração gordurosa, de

pósito de p igmento , e a té áreas de necrose. Nos rins podem ser encontradas tu

mefação e áreas de necrose dos túbulos, a l ém de depósito de p igmentos . 

O prognóst ico é mui to reservado nas formas agudas. A s formas crônicas e v o 

luem durante meses ou muitos anos. A mor ta l idade é a l ta na fase aguda (80 

a 9 0 % ) e se ve r i f i ca em conseqüência de paralisia bulbar e /ou insuficiência hepá

tica ou renal descompensada. 

O diagnóst ico é comprovado pela presença de copro e uroporfir inas nas urinas 

e fezes, e /ou do por fobi l inogênio ( f o r m a aguda i n t e rmi t en t e ) . 

O t ra tamento é exc lus ivamente s in tomát ico . A l g u n s a u t o r e s 1 1 assinalam o 

efe i to f a v o r á v e l do r e g i m e rico em hidratos de carbono. M u l l e r 1 5 ob t eve bom re

sultado num caso de Por f i r i a aguda mui to g r a v e com o emprego da hibernação. 

Pamboukis e cols . 1 0 t i v e r a m resultados bons usando ex t ra tos de cor tex supra-renal. 



Fina lmente , o A C T H t a m b é m foi u t i l izado com bom resultado e m um caso por 

Budolfsen e cols . 1 0 . 

OBSERVAÇÃO — A . C. G., com 20 anos de idade, sexo feminino, branca, brasi
leira ( r e g . H C 412698). E x a m i n a d a pela pr imei ra v e z em 6-8-55. Os pr imeiros 
s intomas da doença atual ter-se- iam iniciado há cerca de cinco anos com dores 
difusas no abdome adotando o t ipo de eól icas periódicas; dez meses antes do apa
rec imento das manifestações neurológicas as eól icas abdominais r eaparece ram com 
grande intensidade, e f o r am acompanhadas da emissão de urinas escuras. Dois 
meses e meio antes da in ternação as dores reapareceram e conduzi ram ã uma la-
paro tomia exp loradora infra-umbi l ica l . L o g o após este a to c i rúrg ico surg i ram os 
distúrbios neurológicos, que p rogred i ram de modo rápido consti tuindo uma tetra
p leg ia f lácida. É de notar que nas vésperas da in ternação um e x a m e de l íquido 
cefa lorraquidiano, colhido por v i a lombar , mostrou dissociação a lbumino-c i to lóg ica . 
Antecedentes pessoais —• A paciente ter ia sido sempre sadia a té o início da ado
lescência, quando começou a apresentar eól icas abdominais periódicas por vezes 
acompanhadas de diarréia. Menstruações normais . Antecedentes familiares — Pa is 
e cinco i rmãos v i v o s e sadios. N e n h u m dos parentes consanguíneos p róx imos t i
ve ra eól icas abdominais semelhante às referidas pela enferma, e nem teria emi t ido 
urinas escuras. 

Exame clínico — Precá r io estado gera l e de nutr ição. Mucosas v is íve is co-
radas. Lesões cutâneas do t ipo da pit ir iase vers ico lor com ac romia parasi tár ia ; estas 
lesões se loca l i zam de preferência na face anter ior do tó rax e abdome ( f i g . 1 ) . 
Pressão ar ter ia l 110 χ 70 ( M a n . T y c o s ) . Pulso 96/min., caracter ís t icas normais . 
Tempera tu r a ax i l a r 36,5«C. Bulhas cardíacas normais . F í g a d o e baço normais . 
Dores difusas à palpação do abdome que se mostra escavado. Exame psíquico — 
Observam-se modif icações do humor com depressão, choro fáci l e acentuada irri-
tabi l idade, em contraste com períodos rie apat ia e de comple ta indiferença. E m 
nenhum momento fo ram evidenciados confusão, idéias del i rantes e /ou desordens 
de percepção. 

Exame neurológico — A paciente é encontrada sempre em decúbito dorsal, 
impossibi l i tada de mudar de posição por seus próprios recursos. Pesquisa do equi
l íbr io prejudicada. Para l i s ia f lácida comple ta 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 prox imais ; mov imen tos at i
vos do t ronco possíveis mas l imitados, e somente à custa de mui to esforço; m o v i 
mentos vo lun tá r ios da cabeça e pescoço normais . Pesquisa de coordenação pre
judicada. N ã o há t remores, hipercinesias nem contrações fasciculares ou f ibri-
lares. A mímica denota ora apat ia e indiferença, ora i r r i tab i l idade e ansiedade. 
Hipoton ia muscular genera l izada . R e f l e x o s profundos abolidos nos qua t ro m e m 
bros, e bem assim os axia is do t ronco; ref lexos ax ia i s da face normais ; re f lexos 
cutâneo-abdominais e cutâneoplantares abol idos; ref lexos do fa r inge , do véu do 
pa ladar e corneano normais ; re f lexos fo to-motor , consensual e de acomodação nor
mais. N e r v o s cranianos normais, inclus ive os nervos faciais é os bulbares. In -
cont inência de fezes; esfíncter vesical normal . Acentuadas amio t rof ias nas coxas, 
pernas e pequenos músculos das mãos, especia lmente na eminência tênar; não se 
no tam amiot rof ias no tronco, pescoço e l íngua e nem desordens t róf icas para o 
lado dos fâneros ( f i g . 1 ) . Anestes ia superficial té rmico- tác t i l -dolorosa nas pernas 
e pés e acentuada hipostesia nas coxas ( f i g . 2 ) ; hipopalestesia a té a a l tura das 
espinhas i l íacas anter iores e superiores e, na coluna ver tebra l , a té as apófises 
espinhosas de L 2 e L 3 ; sensibilidade artrestésica abol ida no g rande dedo dos pés; 
intensa dor à pressão das massas musculares nos quatro membros . 

Exames complementares — Exame de urina (24-10-55) : densidade 1020; rea
ção ácida; urobi l inogênio pos i t ivo a té a d i lu ição 1:200; p igmentos bil iares ausen
tes; proteínas ausentes; substâncias redutoras ausentes; sedimento com 8 leucó-



citos por campo, isolados e degenerados e duas hemácias por campo ( 4 3 0 x ) . Pre
sença de coproporfirina na urina (7-11-55) . Urina (9 -12-55) : presença de menos 
de 1 g de gl icose por l i t ro ; sedimento mais ou menos idênt ico aos do e x a m e an
ter ior . Hemograma (7 -12-55) : er i t róci tos 4.100.000 por m m 3 ; leucóci tos 14.500 
por m m 3 ; hemog lob ina 10,4 g /100 ml ( 6 5 % ) ; v a l o r g lobu la r 0,8; neutróf i los 67% 
(bastonetes 9%, segmentados 5 8 % ) ; eosinófi los 10%; l infóci tos 14%; monóci tos 
9%; e m conclusão o e x a m e h e m a t o l ó g i c o r eve lou ieucocitose, desvio à esquerda, 

neutróf i los com granulações tóxicas e eosinofi l ia . Hemossedimentação ( tubo de 
Win t robe , 8-8-55): 20 m m 1* hora ( o normal , no caso, seria 12 m m ) ; n o v o e x a m e 
(27-12-55) com resul tado normal . Dosagem de glicose no sangue (27-12-55): 101 
m g / 1 0 0 ml ( m é t o d o de F o l i n - W u com lei tura e spec t ro fo tomé t r i ca ) . Dosagem da 
uréia no sangue (9 -12-55) : 49 m g / 1 0 0 ml ( m é t o d o de Gentzkow-hidró l i se pela 
urease, com le i tura e spec t ro fo tomé t r i ca ) . Depuração urêica ( 2 - 1 - 5 6 ) : t axa de 
uréia no sangue 43 m g / 1 0 0 ml ; t axa de uréia na urina 1« per íodo 6,5 g /100 m l ; 



t axa de uréia na urina 2<> per íodo 2,6 g /100 m l ; v o l u m e de urina 1» per íodo 1,6 m l 
por minuto ; v o l u m e de urina 2"? per íodo 4,8 ml por minuto ; depuração padrão (1« 
pe r íodo) 3 3 % ; depuração m á x i m a (2<? pe r íodo ) 37%; média das depurações 35%; 
v a r i a ç ã o e m re lação ã média + 6% ( T é c n i c a e cá lculo de V a n Slyke e c o í . ) e 
dosagem da uréia pelo mé todo de Gen t zkow (hidról ise pela urease) com lei tura 
espect rofotométr ica . Pielografia intravenosa normal. Provas de função hepática: 
reação da t u rvação do t imol no soro, 1,8 unidades de tu rvação M a c L a g a n ( m é t o -

do de M a c L a g a n m o d i f i c a d o ) ; reação de H a n g e r no soro, posi t iva ( + ) ( técnica de 
H a n g e r modif icada por Nee fe -Re inho ld com lei tura após 24 h o r a s ) ; reação do for-
m o l - g e l no soro, n e g a t i v a ( m é t o d o de Ga tes -Papacos tas ) ; p rova do v e r m e l h o - c o n g o 
com 17% de absorção; pesquisa de células L . E., nega t iva . Exame parasitológico 
de fezes: ovos de áscaris e anci los tomideos. Dosagem de proteínas totais no soro: 
7,5 g de proteínas por 100 ml de soro ( m é t o d o de G o r n a l l - B a r d a w i l l - D a v i d com 
lei tura e spec t ro fo tomé t r i ca ) . Exame de líquido cefalorraquidiano: punção lombar 
em decúbi to la te ra l ( L 4 - L 5 ) ; pressão inicial 8 cm de água ( M a n . C l â u d e ) ; l iquor 
l ímpido e incolor ; células 0; proteínas totais 20 m g / 1 0 0 ml ; c lore tos 700 mg/100 ; 
gl icose 58 mg /100 ml ; reação do benjoim 00000.22000.00000.0; reação de T a k a t a - A r a 
n e g a t i v a ; reações de Pandy e N o n n e nega t ivas ; reações de f i xação de complemento 
e de f loculação nega t ivas ; p rovas manomét r icas de S tookey normais . E le t rocar -
d iog rama normal . E le t r ence fa log rama (26-12-55) : anormal idade paroxís t ica difu
sa; não fo ram evidenciados focos. Este e x a m e foi repet ido e m 3-4-56, não havendo 
diferença e m comparação com o anter ior ( f i g . 3 ) . Eletrodiagnóstico: no lado es
querdo, h ipoexci tab i l idade nos pontos neuro-motores do radial , mediano e cubital 
(16 m A ) ; os músculos extensor c o m u m dos dedos, f l exo r c o m u m dos dedos e grande 



pa lmar respondem com 12 m A , apresentando cont ração pouco enérg ica ; o adutor 
do po lega r r eage com 6 m A , e m cont ração pouco enérg ica ; os interósseos, abdutor 
do m í n i m o e oponente apresentam h ipoexc i tab i l idade (16 m A ) e respondem com 
contração lenta ( R D p a r c i a l ) ; no lado di re i to os nervos c iá t ico popl i teo ex te rno 
e interno e os ter r i tór ios musculares correspondentes não respondem ao exc i t an te 
g a l v â n i c o ( R . D . c a d a v é r i c a ) . Eletromiograma*: no m e m b r o superior di re i to os 
músculos extensor c o m u m dos dedos, f l exo r comum dos dedos e adutor do po lega r 
despertam potenciais de ação de média ampl i tude e boa duração durante o esfor
ço ; no repouso não apresentam a t iv idade e lé t r ica ; o oponente do po legar e abdu
tor do m í n i m o desper tam ondas do t ipo fasciculação tanto no repouso como na 

t en ta t iva de m o v i m e n t a ç ã o voluntár ia . Cistometria: p ra t icamente dentro dos l i 
mi tes de normal idade , notando-se, apenas, d iminuição discreta da sensibilidade. 
Cistoscopia: mucosa h iperemiada especia lmente ao n íve l do t r i g o n e Exame der
matológico: lesões cutâneas do t ipo da pi t i r íase vers ico lor com acromia parasi tá
ria residual; não há qualquer re lação entre o processo de rma to lóg i co e a porf ir ia . 
Exame anâtomo-patológico de biopsia muscular: a t rof ia de músculo estr iado. Ele-
troforese. Perfil eletroforético das proteínas do soro e do líquido cefalorraquidiano 
( 3 - 5 - 5 6 ) : e le t roforese e m papel , e m apare lho A . H . Thomas , 24 horas após a co 
lheita, para o soro, e 48 horas para o l íquido cefa lor raquid iano ( L C R ) ; concen
t r ação p r év i a do L C R por diálise contra a solução de po l iv in i lp i r ro l idona a 30% 

* O e l e t r o m i o g r a m a fo i fe i to pelo Dr. Car los V i r g í l i o S a v o y . 



(24 h o r a s ) : prote inemia total 7,5 g por 100 ml ( b i u r e t o ) ; pro te inorraquia to ta l 
20 mg /100 ml ( N i s s l ) ; para os resultados percentuais v ide quadro 1. E m re lação 
aos va lo res acei tos como normais , ver i f ica-se aumento do percentual de g lobu l i 
nas, com queda da re iação a lbumina-g lobul ina ( A / G ) a n íveis correspondentes no 
soro e no L C R . O aumento das globul inas , em ambos, é dev ido especialmen
te à e l evação dos percentuais das g lobul inas a l fa-2 e gama . Pesquisa do porfo-
bilinogênio * posi t iva ( técnica de W a t s o n e S c h w a r t z ) . É de notar que foi encon
t rado o por fobi l inogênio nas urinas do pai e de quat ro i rmãos da paciente. 

Evolução — A enferma t eve lenta mas progress iva melhora , tan to do estado 
gera l como do quadro neuro lógico e das eól icas que remi t i ram. P o r ocasião da 
a l ta a paciente andava de modo sat isfatór io. 

C O M E N T Á R I O S 

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 adolescência (aos 15 anos de idade), e foram caracterizados por 
eólicas abdominais periódicas, acompanhadas, ulteriormente, da emissão de 
usinas escuras. As dores localizadas no abdome conduziram a um diagnós
tico errôneo, tanto que a paciente foi laparotomizada; êste ato cirúrgico teria 
agido como um stress desencadeante das complicações neurológicas. Com 
efeito, poucos dias depois de operada, a enferma apresentou tetraplegia flá-
cida sensitivo-motora, com alterações sensitivas de tipo periférico e disso¬ 

* A pesquisa do porfobi l inogênio foi fe i ta no Depa r t amen to de Química B i o 
lóg ica da Facu ldade de Medic ina da Univers idade de São Pau lo , por gen t i l eza do 
Prof . N é v i o P imen ta . 



ciação albumino-citológica no liquor lombar, o que induziu a se pensar, no 
início, na síndrome de Guillain-Barré. Êste diagnóstico foi excluído mais 
tarde quando reapareceram e se intensificaram as eólicas abdominais e as 
urinas tornaram-se muito escuras; nestas condições surgiu a hipótese de Por
firia, comprovada, a seguir, pela presença de grande quantidade de copro¬ 
porfirinas e de porfobilinogênio na urina. 

Do ponto de vista clínico chamavam a atenção o precário estado geral 
da paciente, a ausência de lesões cutâneas próprias das formas congênita e/ou 
mista da Porfiria, a falta de fotosensibilização e a normalidade dos diversos 
órgãos e parelhos, inclusive fígado e rins. 

Do ponto de vista neurológico havia sinais e sintomas de lesão do sistema 
nervoso periférico, porém com evidente predomínio da síndrome do neurônio 
motor periférico caracterizada por uma tetraplegia flácida com amiotrofias 
acentuadas (fig. 1) e graves alterações elétricas qualitativas e quantitati
vas; é de notar que os nervos cranianos foram poupados. Do ponto de vista 
psíquico foram observadas alterações variáveis ora com fases de depressão 
e irritabilidade, ora com fases de apatia e completa indiferença, sem que se 
tivesse estabelecido um quadro psicótico franco. 

Dos exames complementares é preciso ressaltar a presença de glicosúria 
discreta e transitória, leucocitose, e normalidade das provas funcionais hepá¬ 
ticas e renais. O exame de líquido cefalorraquidiano feito antes da inter
nação teria revelado dissociação albumino-citológica, enquanto que o exame 
feito durante a internação resultou normal. Dois eletrencefalogramas com 
intervalo de três meses foram anormais, mostrando ambos anormalidade pa¬ 
roxística difusa, mesmo aquele feito quando a doença estava em período de 
remissão (fig. 3 ) ; é de notar que não se encontrou na história pregressa da 
paciente qualquer referência à epilepsia ou crises convulsivas. O eletro-
diagnóstico mostrou graves alterações qualitativas e quantitativas em quase 
todos os territórios dos nervos espinais procedentes dos plexos braquial, lom
bar e lombo-sacro; pelo eletromiograma, em alguns músculos das mãos, fo
ram observadas ondas do tipo fasciculação tanto no repouso como na mo
vimentação voluntária. Os resultados percentuais e as frações albumina 
e globulinas no sôro sanguíneo e líquido cefalorraquidiano mostraram aumen
to percentual de globulina com queda da relação albumina-globulina no sôro 
e no líquor. 

Um dos pontos de maior interêsse na discussão do presente caso é o re
ferente ao diagnóstico de laboratório. Pôde-se comprovar a Porfiria através 
de um teste muito simples de laboratório, com base na reação de Ehrlich. Gra
ças aos estudos de Waldentröm ficou demonstrado que a urina dos pacientes 
portadores de Porfirias adquiridas, especialmente a forma aguda intermitente, 
contém um pigmento cromógeno, diferente do urobilinogênio, e que é o por
fobilinogênio; segundo Waldenström este pigmento é muito menos solúvel 
nos solventes orgânicos que o urobilinogênio. Watson e Schwartz 1 7 ideali
zaram um teste muito simples e que permite o diagnóstico da Porfiria pela 
demonstração da presença do porfobilinogênio na urina. A reação é a se¬ 



guinte: junta-se à urina igual volume de reativo de Ehrlich e, em seguida, 
solução saturada de acetato de sódio em volume igual à soma dos volumes 
anteriores; junta-se clorofórmio em quantidade suficiente para formar uma 
camada de 3 a 4 ml e agita-se; se houver porfobilinogênio forma-se uma ca
mada superior de côr vermelho-arroxeada e outra inferior, incolor: a primei
ra é dada pelos pigmentos formados pela interação do porfobilinogênio com 
o reativo de Ehrlich; estes pigmentos não são solúveis no clorofórmio; a se
gunda é dada pela camada clorofórmica. Foi esta a reação obtida com a 
urina do caso em estudo. Se se tratar de urina normal, formar-se-á uma 
camada clorofórmica contendo os pigmentos de urobilinogênio solúveis. 

Após acidificar com ácido clorídrico e aquecer até a ebulição por meia 
hora a urina da enferma, verificou-se que os pigmentos formados não se 
dissolviam no éter; êstes pigmentos são constituídos por uroporfirina a qual 
não é solúvel no é ter 1 8 ; ao exame espectrofotométrico verificou-se que a 
faixa de absorção coincidia com a da uroporfirina1 8. 

Em conclusão, mediante o emprego do reativo de Ehrlich utilizado segun
do a técnica de Watson e Schwartz, demonstrou-se a presença de porfobili
nogênio na urina e, após acidificação e aquecimento da mesma, pôde-se veri
ficar a transformação daquêle pigmento em uroporfirina que se mostrou in-
solúvel no éter. Trata-se, pois, de téchnica simples e que permite a confir
mação, pelo laboratório, do diagnóstico de Porfiria aguda. 

R E S U M O 

É apresentado um caso de Porfiria aguda intermitente em uma jovem 
de 20 anos do sexo feminino. Os primeiros sintomas — cólicas abdominais 
periódicas — surgiram aos 15 anos de idade. As complicações neurológicas 
apareceram logo após um stress cirúrgico condicionado por uma laparotomia. 
Não havia casos de Porfiria com manifestações clínicas entre os familiares, 
porém o pai e quatro irmãos eram portadores de porfobilinogênio na urina. 

Ao exame clínico chamava a atenção o precário estado geral da enfêrma, 
estando normais os diversos órgãos e aparelhos. A paciente apresentava 
alterações do humor com depressão, chôro e irritabilidade, e fases de comple
ta apatia. O exame neurológico mostrou tetraplegia flácida sensitivo-motora 
com desordens esfineterianas. Os exames subsidiários excluíram alterações 
funcionais hepáticas e renais, mostraram uma leucocitose sem causa infeccio
sa aparente e uma glicosúria muito discreta e transitória. Dois eletrence¬ 
falogramas feitos com intervalo de três meses e coincidindo com fases de 
piora e de remissão da doença, mostraram disrritmia paroxística difusa; é 
de notar que a paciente jamais tivera epilepsia ou eqüivalentes. O eletro-
diagnóstico e a eletromiografia mostraram grave comprometimento do neu
rônio motor periférico em quase todos os territórios musculares dos mem
bros. O exame dermatológico revelou lesões cutâneas sem qualquer relação 
com a Porfiria. O exame anátomo-patológico de peça muscular retirada por 
biopsia revelou atrofia de músculo esfriado. A eletroforese mostrou, em re¬ 



lação aos valores aceitos como normais, aumento percentual de globulinas 
com queda da relação albumina-globulina no soro sangüíneo e no liqüido cè¬ 
falorraquidiano; em ambos, o aumento das globulinas era devido à elevação 
dos percentuais das globulinas α2 e γ. Foi demonstrada a presença das co 
proporfirinas em grande quantidade na urina, e do porfobilinogênio também 
na urina (técnica de Watson e Schwartz). 

S U M M A R Y 

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 illness. 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 α2 and γ globulines. Copropor¬ 
phyrin and porphobilinogen was found in the urine (Watson and Schwartz's 
technique). 
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