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PRUEBAS ESPECÍFICAS

ORINA DE 24H MCG/24H MCG/24h

COPROPORFIRINAS 215 0-60

UROPORFIRINAS 34480 0-22

PENTACARBOXIL 
PORF.

158 0-3

HEXACARBOXIL PORF. 102 0-4

HEPTACARBOXIL 
PORF.

264 0-9

PORFOBILINÓGENO 7.5 mg 0-2 mg

ÁCIDO 
AMINOLEVULÍNICO

172 mg 0-5mg

HECES MCG/G MCG/G

COPROPORFIRINA 1.3 0-5

UROPORFIRINAS 1.8 0-1.2

PROTOPORFIRINAS 2.8 0-8

HEPTACARBOXIL 
PORF.

<0.5 0-0.5



ESTUDIO ENZIMÁTICO Y GENÉTICO



ÁRBOL GENEALÓGICO



Diagnostico rápido en urgencias

• Test de Hoersh: 1-2 gotas de reactivo de Erlich 
con muestra de orina. Positivo coloración rosa 
instantanea.
▫ Su negatividad descarta crisis porfirica
▫ En pacientes con eiminacion cronica de PBG alta 
no ayuda para decición terapútica salvo si 
negativo.
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Interacciones medicamentosas

• Las crisis agudas a veces son desencadenadas 
por alcohol y determinados medicamentos.

• Listado de medicamentos contraindicados:
▫ www.porphyria-europe.com
▫ www.drugs-porphyria.org





FÁRMACOS QUE DESENCADENAN ATAQUES 
DE PAI

• http://www.porphyria-europe.com/



Medidas terapeúticas inmediatas

• Tratamiento sintomático
▫ Buscar y eliminar causa desencadenante
▫ Eliminar el dolor: morfinico o derivado.
▫ Eliminar ansiedad:clorpromacina 50-100 mg
▫ Eliminar vomitos: Ondansetron 1mg/8h
▫ Aporte glucidico 200-400 mg/24 h

• Tratamiento etiopatogénico
▫ Hemoarginato 3-4 mg/kg /24 h 4 dias
Reservar para crisis confirmadas o clínica severa ( 
ALA*10 PBG *50)
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