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RESUMEN

La porfiria es un desorden metabdlico que afecta la biosintesis
del grupo hemo que tiene como consecuencias diferentes
manifestaciones clinicas. Suele presentarse por herencia de una
mutacién en los genes que codifican esas enzimas, su patrén
de herencia es autosémico dominante con baja penetrancia, de
lo cual se derivan diferentes tipos de porfiria: porfiria aguda
intermitente, coproporfiria hereditaria, porfiria variegata,
porfiria cutanea tarda familiar. La variedad mas frecuente es
la porfiria aguda intermitente. Esta enfermedad es responsable
de una variedad amplia de sintomas, pero todos secundarios
a afeccion del sistema nervioso. Entre los sintomas que mas
afectan a las personas con porfiria se encuentra el dolor. El dolor
que se presenta en la porfiria es de predominio neuropatico, por
lo que el manejo debe estar enfocado hacia este tipo de dolor.
En este articulo se propone el reporte de un caso clinico para
revision de la literatura. Se trata de femenino de 27 anos de
edad con diagnéstico de porfiria aguda intermitente, 50 kg de
peso, sin otros antecedentes médicos de importancia, quien
ingresa al Servicio de Urgencias por presentar crisis de dolor
abdominal con intensidad 10/10 en escala numérica analoga
para la evaluacién del dolor, irruptivo de tipo neuropatico.
La paciente ha sido tratada en crisis previas con oxicodona y
morfina sin adecuada respuesta al tratamiento, por lo que en
esta ocasién se decidié utilizar lidocaina simple en infusion
para tres horas, calculando la dosis a 1.5 mg/kg. Se utiliz6 un
bolo de 1 mg/kg para 10 minutos y posteriormente una infusion
calculada a 1.5 mg/kg. A las 1.5 horas de haber iniciado la

ABSTRACT

Porphyria is a metabolic disorder that affects the biosynthesis of
the heme group, resulting in different clinical manifestations.
It usually occurs by inheritance of a mutation in the genes that
encode these enzymes, its inheritance pattern is autosomal
dominant with low penetrance, from which different types of
porphyria are derived: acute intermittent porphyria, hereditary
coproporphyria, variegate porphyria, porphyria cutanea tarda.
The most common variety is acute intermittent porphyria.
This disease is responsible for a wide variety of symptoms,
all secondary to nervous system affection. Amongst the most
common symptoms affecting people with porphyria, we have
pain. The pain presented in porphyria is predominantly
neuropathic so pain management should be focused on this.
In this article we propose a case report for literature review. In
this case it’s about a 27-year-old female with acute intermittent
porphyria with no other significant medical history, who was
admitted to the emergency department due to an abdominal
irruptive pain crisis, with intensity 10/10 in numerical analogue
scale for pain evaluation. The patient was treated in previous
crisis with oxycodone and morphine without adequate response
to treatment, in this occasion we decided to use simple lidocaine
in a 3-hour duration infusion, calculating the dose at 1.5 mg/
kg. Prior to infusion we administered a 1 mg/kg bolus for ten
minutes and then the infusion calculated dose for 1.5 mg/kg.
After 1.5 hours of lidocaine infusion treatment the patient
reports an improvement in pain of more than 50% concerning
her initial pain reporting 6/10 intensity in numerical analogue
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infusion la paciente refiere mejoria de mas de 50% con respecto
a su dolor inicial y en la escala numérica analoga lo refiere
como 6/10. Al término de la infusién la paciente refiere una
mejoria practicamente de 100% y lo refiere como 1/10 en escala
numérica analoga para la evaluacién del dolor. La paciente fue
egresada del Servicio de Urgencias sin incidentes.

Palabras clave: Porfiria, dolor agudo, lidocaina.

INTRODUCCION

La porfiria es una enfermedad metabdlica rara que
es secundaria a una alteracién genética hereditaria
del grupo hemo. Las porfirias agudas se caracterizan
por presentar ataques agudos de dolor abdominal
acompanados de sintomas neuropsiquiatricos.! Afor-
tunadamente, las crisis de dolor sé6lo se presentan en
menos de 10% de los pacientes con este tipo de por-
firia y se han encontrado diferentes factores precipi-
tantes de las crisis como la ingesta de medicamentos
no seguros en porfiria, cambios en el peso, alteracio-
nes hormonales.!

Los ataques de dolor en la porfiria aguda se ca-
racterizan principalmente por afectar el abdomen,
la espalda baja y la parte superior de extremidades
pélvicas. Los ataques de dolor pueden ir acompana-
dos de ansiedad, depresion, irritabilidad emocional,
fluctuaciones en el estado de 4nimo y neuropatia.?
Para entender mas acerca del dolor en la porfiria es
importante comprender el dolor de manera general.
La International Association for the Study of Pain
(IASP) en su ultima correccién define al dolor como
una experiencia subjetiva, sensorial y emocional des-
agradable asociada con dano actual o potencial de
los tejidos. Dicha experiencia puede ser influenciada
por factores sociales, biolégicos y psicoemocionales.?
Ademas, es importante aclarar que si una persona
reporta una experiencia como dolorosa, debemos to-
mar esa aseveracién como verdadera, ya que como
mencionamos con anterioridad, es una experiencia
subjetiva y el hecho de que no pueda expresarlo de
manera verbal no lo exime de tener dolor.?

El dolor es muy variable en cuanto a caracteristi-
cas, duracion, intensidad, etcétera, por lo que puede
ser clasificado de diferentes maneras. De acuerdo con
su etiologia se puede clasificar como oncolégico y no
oncolégico. Segiin su fisiopatologia puede ser noci-
ceptivo (es una respuesta fisiolégica normal ante el
dano de un tejido, con respuesta inflamatoria y acti-
vacion de nociceptores), que a su vez se subdivide en
somatico (dolor musculoesquelético) y visceral (dolor
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scale for pain evaluation. At the end of the treatment, she reports
almost a 100% improvement in pain reporting 1/10 in numerical
analogue scale for pain evaluation. Patient was discharged from
the emergency department without incidents.

Keywords: Porphyria, acute pain, lidocaine.

de érganos internos), neuropético (lesién del sistema
somatosensorial periférico o central, que tiene como
resultado una actividad neuronal anormal) que se
divide en central o periférico dependiendo dénde se
encuentre la lesién nerviosa, y por dltimo con sensi-
bilizacién central o dolor nocipléstico, el cual se defi-
ne como la nocicepcién alterada a pesar de no tener
evidencia de lesién en el tejido, que causa activaciéon
de los nociceptores periféricos, lo cual genera dolor.*

El manejo de las crisis de dolor en porfiria se ha
manejado histéricamente a base de opioides, en algu-
nos casos con buena respuesta al tratamiento, pero
en otros casos con respuesta parcial o nula. Esto se
debe a que el dolor debe ser manejado de manera
multimodal y transdisciplinaria, de preferencia entre
un algélogo y un neuropsiquiatra.®

Existen diferentes alternativas para el manejo del
dolor como lo es la lidocaina; ésta es un anestésico
local y antiarritmico IB que se ha utilizado como ad-
yuvante en el manejo del dolor con técnicas neuroa-
xiales o de bloqueo de nervios periféricos, asi como
antiarritmico en arritmias ventriculares. Otro de sus
usos ha sido como analgésico en el manejo del dolor
agudo, de predominio postoperatorio y en algunos ca-
sos de dolor crénico.b

Los efectos nociceptivos se deben al bloqueo de
canales de sodio, bloqueando de esta manera la pro-
pagacion del estimulo por la fibra nerviosa, asi como
también bloqueando los receptores presinapticos,
muscarinicos y dopaminérgicos.® La dosis analgésica
recomendada de lidocaina es de 1.5 mg/kg para dosis
de impregnacién y de 1.5 mg/kg/h para infusién de
24 horas. No se recomienda su uso por més de 72
horas continuas debido a que tiene el fenémeno de
taquifilaxia.” Esta se define como la disminucién gra-
dual del efecto de un farmaco por la administracién
continua o repetida.®

Al tomar en cuenta lo anterior, la porfiria se ca-
racteriza por presentar dos tipos de dolor previamen-
te descritos: neuropatico periférico y nocipléstico, ya
que las manifestaciones neuropsiquiatricas de la por-
firia, como son ansiedad, irritabilidad y depresi6n,
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afectan la percepcion a nivel central, lo cual propicia
la presencia de dolor nocipléstico.’

Parte del manejo de las crisis en porfiria consisten
en evitar aquellos factores desencadenantes; sin em-
bargo, hay veces que eso no es posible. Las crisis de
dolor en general se manejan con opioides como oxi-
codona, hidromorfina, morfina y fentanil (ya que son
los que se consideran seguros para uso en porfiria).
No se recomienda el uso de AINE (antiinflamatorio
no esteroideo), debido a que en ocasiones puede no
ser seguro y precipitar las crisis de porfiria. El para-
cetamol es seguro para el manejo de crisis leves.?

De acuerdo con la base de datos farmacolégicos
que son seguros para el uso en la porfiria, la lidocaina
se clasifica como seguro, por lo que es una buena alter-
nativa para el manejo de las crisis agudas del dolor.”

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de femenino de 27 afnos con diagnéstico de
porfiria aguda intermitente, con antecedentes he-
redofamiliares de importancia: madre con porfiria
y padre aparentemente sano; la paciente no cuenta
con otros antecedentes médicos de importancia. La
paciente, quien era previamente conocida, llegé al
Servicio de Urgencias (no se solicitaron estudios de
gabinete ni de laboratorio) tras presentar crisis de
dolor abdominal, irruptivo, intensidad 10/10 en la es-
cala analoga numérica para la evaluacién del dolor
con sensaciéon de «quemadura y ardor» coincidiendo
con caracteristicas neuropaticas del dolor. En crisis
previas habia sido tratada a base de opioides sin ha-
ber tenido resultados favorables en el manejo del do-
lor, por lo que se decidi6 manejo con lidocaina simple.

Una vez ingresada, la paciente se monitoriz6 con
electrocardiograma continuo, asi como oximetro de
pulso y baumanémetro para la toma de presién ar-
terial. Se calcul6 un bolo de 1 mg/kg para 10 minutos
para valorar la tolerancia al medicamento. Después de
la valoracion del estado hemodindmico de la paciente,
se inici6 una infusién de lidocaina simple a 1.5 mg/
kg para administrarse en tres horas. Posterior a 1.5
horas de la administracion, la paciente refirié mejoria
parcial con respecto al dolor previamente referido con
una intensidad de 6/10 en escala analoga numérica
para la evaluacién del dolor. Al terminar la infusién,
a las tres horas la paciente refiri6 una mejoria de casi
100% con respecto al dolor por el cual habia ingresado
al Servicio de Urgencias, con una intensidad de 1/10
en la escala andloga numérica para la evaluacion del
dolor. Posterior al término de la infusién la paciente
se egres6 del Servicio de Urgencias sin incidentes.

En este caso se logr6 un control del dolor adecua-
do con una reduccién de cuatro puntos en la escala
numérica analoga para la evaluacion del dolor en la
primera mitad de la administracién de la infusién de
lidocaina y un control casi 6ptimo a su egreso con
una disminucién de nueve puntos en la escala numé-
rica anéloga para la evaluacion del dolor.

Si nos mantenemos dentro del rango de seguridad
de las dosis de lidocaina, es una buena alternativa
para el manejo de las crisis de dolor agudo en porfi-
ria, debido a las caracteristicas del dolor, asi como las
del medicamento.

DISCUSION

La porfiria aguda intermitente es la presentacién
mas comun de una enfermedad rara. Una de las ma-
nifestaciones clinicas que mas afectan la calidad de
vida de estos pacientes es el dolor de tipo neuropatico
que presentan y el complejo manejo del mismo.?

Debido al tipo de dolor y a la limitacién que a ve-
ces se presenta en el manejo de la porfiria por la se-
guridad de los medicamentos en dicha enfermedad,
la lidocaina result6 en este caso ser una alternativa
viable para el manejo de la crisis aguda. Podria uti-
lizarse como adyuvante en el manejo de la porfiria
aguda intermitente siempre y cuando no se utilicen
dosis que no sean seguras y que se haga siempre bajo
monitorizacién hemodindmica.'?

La lidocaina se ha utilizado como adyuvante de
manera segura en anestesias para cirugias de pacien-
tes con porfiria; sin embargo, su uso como analgésico
aan no ha sido estudiado a profundidad, por lo que se
requieren mas casos para poder valorar si la lidocai-
na es realmente eficaz o no en el manejo del dolor en
crisis agudas de porfiria aguda intermitente.!!

En este caso el uso de la lidocaina resulté ser
una excelente opcién; no obstante, hace falta rea-
lizar més estudios y casos para validar su uso como
analgésico en el manejo de la crisis de porfiria aguda
intermitente.

CONCLUSIONES

Debido a su mecanismo de accién y al tipo de dolor
que se manifiesta en la porfiria, la lidocaina es una
alternativa segura para el manejo de las crisis de do-
lor en pacientes que llegan al Servicio de Urgencias
por dicha causa.

Es importante también mencionar que aunque
los opioides se utilizan como medicamentos de pri-
mera linea en el manejo de las crisis de dolor, se abre
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la posibilidad de tener un manejo mas multimodal y
seguro en los pacientes que presentan porfiria aguda
intermitente, reduciendo asi el consumo de opioides
como el riesgo de adiccion a los mismos.
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