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O acometimento do sistema nervoso,
que determina a gravidade e prognéstico da
porfiria aguda intermitente (PAI), se traduz
por parestesias, desordens motoras com
atrofias distais intensas e precoces e, rara-
mente alteragdes objetivas da sensibilidade
superficial, além de crises convulsivas toni-
co-cldnicas generalizadas com certa freqiién-
cia e desordens autonémicas importantes (1,
3, 5). O comprometimento freqiiente dos cen-
tros bulbares com graves alteracdes cardio-
respiratdrias nos ataques agudos limita a so-
brevivéncia dos pacientes (3, 7).

Sao também referidos os disturbios of-
talmoldgicos em pacientes que sofrem de va-
rios tipos de porfiria (2, 4, 7, 9, 10). Amauro-
ses transitérias e eventualmente permanen-
tes e oftalmoplegias completas, tém sido re-
latadas (2, 6, 9 ,10). Foram registrados casos
de perda definitiva da visao subseqiiente a
lesbes das estruturas externas do olho e do
nervo Optico (2. 9, 10). A cegueira de origem
cerebral foi também registrada na PAI (6).

A raridade da amaurose transitdria na
PAI e a dificuldade diagndstica, principal-
mente quando a desordem visual precede os
sintomas e sinais cldssicos da doenga, justi-
ficam o presente registro.

OBSERVACAO

N.M.Z.,, RG 2075894-H, 27 anos de idade,
branca, brasileira, internada na Divisdo de
Neurologia em 25/10/78. Inicio clinico hd se-
te dias com dores abdominais em cdlicas lo-
calizadas no epigastrio, diarréias, vOmitos,
parestesias e eliminag¢ao de urina avermelha-
da. Apés melhora do quadro digestivo teve
uma crise convulsiva ténico-cldnica generali-
zada e, no periodo pés-crise, queixou-se de
perda subita da visao. Antecedentes pessoais
— Nega diabetes e hipertensao arterial. Re-
fere cirurgia cardiaca pregressa. Anteceden-
tes hereditdrios. — Nao hd quadro semelhan-
te na familia. E a primeira de uma prole
de cinco filhos. Os pais nao sao consangiii-

neos. Exame fisico — Bom estado geral; so-
noléncia; pele e mucosas normais exceto ci-
catriz de esternotomia; bem hidratada; pres-
sao arterial de 140/100 mmHg; pulso com
freqiiéncia de 80 batimentos por minuto; fre-
qiiéncia respiratdéria de 28 movimentos por
minuto; temperatura axilar de 37,8°C; pleu-
ra, pulmodes e coragao semiologicamente nor-
mais. Exame neurolégico — Paciente cons-
ciente e orientada. Nao ha déficits motores.
Fala, linguagem e praxia, normais. Reflexos
profundos globalmente diminuidos. Amauro-
se bilateral com reflexos fotomotor e da aco-
modagao normais; pupilas isocéricas e de
contornos regulares. Motricidade ocular ex-
trinseca normal. Fundoscopia ocular normal
em ambos os olhos. Sensibilidade objetiva
normal. Parestesias nos membros inferiores.
Esfincter e troficidade normais. Exames
complementares — Hemograma; hemoglobi-
na de 150 g%; leucdcitos de 9.400/mms3. Do-
sagens de uréia e creatinina. normais. Ele-
trélitos no soro, normais. Eletroencefalogra-
ma: darea irritativa temporal esquerda. Cra-
niograma, normal. Teste de Watson e Sch-
wartz positivo.

Evolucao — A paciente foi medicada com clo-
nazepan (dois comprimidos por dia), melho-
rando progressivamente das crises convulsi-
vas e recuperando a visao. Apds a remis-
sao do surto, os exames eletroencefalografi-
cos e campimétricos foram normais.

DISCUSSAO

As agressdes oculares nas porfirias sao
variadas e raras. Naquelas em que existem
lesbes tegumentares estas também podem
ser encontradas nos anexos dos olhos, como
perda da elasticidade de pele, lesdes bolho-
sas e conjuntivites acompanhadas de blefa-
rospasmos. Na esclera e cérnea as maldcias
podem aparecer, as vezes, com perfuragoes
leucomas e outras cicatrizes corneanas sao
também coexistentes. Alteragdes de refracao
podem ocorrer em conseqiiéncia de compro-
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metimento em nivel de iris e cristalino (2,
9). Sao referidos, ainda, edema de papila,
neurite retrobulbar e, eventualmente e dis-
cutivel, neurite 6ptica (10). A pesquisa por
imunofluorescéncia de porfirinas oculares
sao positivas em todas as formas clinicas.

Em nossa casuistica de 22 pacientes com
porfiria hepdtica hereditdaria a amaurose
transitéria foi observada em apenas um ca-
so. Nenhum outro disturbio ocular foi evi-
denciado. As alteragdes de fundo de olho que
podem existir na PAI e que poderiam deter-
minar a amaurose, sao alteragdes locais re-
presentadas por espasmos arteriolares e/ou
hemorragias retinianas; pode haver, ainda,
paralisias dos nervos oculomotores (2, 6, 10).
A amaurose cortical se da por lesées no cor-
tex occipital ou nas vias Opticas retrogenicu-
ladas determinadas pela doenga e por trom-
boses vasculares (4, 6).

As alteragdes andtomo-patolégicas do sis-
tema nervoso central na PAI referidas sao
despopulacao neuronal na camada piramidal,
desmielinizagao com infiltrado inflamatdrio
linfoplasmocitario perivascular e trombose
de pequenos vasos do cortex cerebral (3). Fo-
ram descritas também, dareas de amolecimen-
tos occipitais (6). No caso em discussao nao
teriam ocorrido lesdes irreversiveis das areas
occipitais ou dos tratos geniculocalcarinos.
O comportamento visual foi de cegueira cor-
tical, com normalizagao da visao apds a re-
missao do ataque agudo. Paralelamente ocor-
reram remissao das crises convulsivas e nor-
malizacao dos eletrencefalogramas. Nao fo-
ram observadas alteracoes eletrencefalogra-
ficas em dareas occipitais. Tais alteracoes, des-
critas na cegueira cortical, sao representadas
pela falta do ritmo alfa e de resposta de
arrastamento da fotoestimulagdo (‘“‘photic
driving” ausente) (4). A remissao clinica coin-
cidiu com o emprego do clonazepan. Esta
droga representa uma das opg¢oes validas pa-
ra o tratamento das convulsées que podem
acompanhar o ataque agudo nas porfirias
hepaticas hereditédrias.

RESUMO

Mulher, com 27 anos de idade apresentou episddio
transitério de amaurose bilateral pods-crise convulsiva,
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associado a dor abdominal paroxistica, vOmito, emissiao
de urina avermelhada, parestesia nos membros inferio-
res e teste de Watson e Schwartz positivo. O ele-
trencefalograma mostrou atividade epileptégena em drea
temporal esquerda. A paciente foi medicada com clo-
nazepan e evoluiu rapidamente para a remissdao do ata-
que agudo de porfiria com recuperagdo completa da
visao e normalizagdo dos exames eletrencefalogréficos.
S@ao comentados os aspectos clinicos e patolégicos du
agressao ocular no ataque agudo das porfirias, e feitas
consideragdes de ordem eletro-clinica e terapéutica.

SUMMARY

Transient bilateral amaurosis post-convulsive crisis.
associated to intermittent abdominal pain, vomit, red
urine, paresthesias in the legs, developed in a 27 year-
old woman. Her urine presented a positive reaction to
the Watson-Schwartz test.

The EEG demonstrated a focal spike in the left tem-
poral area. Treatment was given for convulsions.

The clinical and visual symptomatology tried a rapid
remission together the EEG changes.

The clinical and pathological findings of the eyes
in the acute attacks of porphyrias were discussed.
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