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A porfiria aguda intermitente é uma doenca genética rara, autossémica dominante,
com penetrancia variavel, que ocasiona erro no metabolismo hepatico da via do heme,
com actmulo de intermedidrios toxicos ao organismo. Manifesta-se por crises de
sintomatologia multissistémica com diagnéstico muitas vezes dificil. Os achados
principais sdo dor abdominal intensa, polineuropatia motora, disautonomia, e distdr-
bios neuropsiquiatricos. Varia de quadros leves a muito graves, com arritmia maligna e
paralisia bulbar, e as vezes com insuficiéncia ventilatéria, que causa necessidade de
ventilacdo mecanica e internacdo em unidade de terapia intensiva. A confirmacdo
diagnéstica é bioquimica e genética. O tratamento da crise é feito afastando-se fatores
precipitantes e especificamente com dieta rica em carbohidratos e hematina, com
efeito positivo na via de biossintese do heme. Dentro da equipe multidisciplinar,
sobressai o papel do médico nutrélogo, que avalia e orienta a terapia nutroldgica, tanto
nas crises como no acompanhamento ambulatorial desses pacientes.

Acute intermittent porphyria is a rare genetic disease, autosomal dominant, with
variable penetrance, which causes error in the heme metabolism pathway of the liver,
with accumulation of intermediate metabolites that are toxic to the body. It is
manifested by crisis with multisystem symptoms, and diagnosis is often difficult.
The main findings are severe abdominal pain, polyneuropathy, autonomic dysfunction,
and neuropsychiatric disorders. It ranges from mild to very severe with malignant
arrhythmia and bulbar paralysis with respiratory failure requiring mechanical ventila-
tion and admission to the intensive care unit. The diagnosis is confirmed biochemistry
and genetics. Treatment of the crisis is done away from precipitating factors and
specifically with a diet rich in carbohydrates and hematin, with positive effect on the
heme biosynthetic pathway. Within the multidisciplinary team, it must be highlighted
the role of the nutrition specialist doctor, who evaluates and guides the nutrition
therapy, both in crises and in the clinical monitoring of these patients.
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Introducao

A porfiria aguda intermitente (PAI) é um distdrbio meta-
boélico genético raro que pertence a um grupo heterogéneo
de doencas denominadas porfirias as quais resultam de
deficiéncias enzimaticas da via hepatica da biossintese do
heme.! A PAI ocupa lugar de destaque, pois os pacientes
podem desenvolver crises neuroviscerais potencialmente
fatais e caracteriza-se por sinais e sintomas geralmente
intermitentes, que incluem dor abdominal, nauseas, vomi-
tos, constipacdo ou diarreia, distensdo abdominal, ileo
adinamico, reten¢do ou incontinéncia urindria, taquicardia,
sudorese, tremores, febre, neuropatia periférica, distarbios
hidroeletroliticos e psiquiatricos. A PAI ocorre por defici-
éncia da enzima porfobilinogénio desaminase.” e é mais
frequente em mulheres do que em homens. Durante as
crises, ha um acimulo excessivo de precursores neurotd-
xicos, como o acido delta-aminolevulinico (ALA) e o porfo-
bilinogénio (PBG), que levam as manifestacdes de
toxicidade. E caracteristica a ocorréncia de urina averme-
lhada, marrom-escuro, ou ocasionalmente plirpura, asso-
ciada a sedimento urindrio normal. Esta deve-se a excre¢do
urindria maci¢ca de ALA e PBG, que se coloram com a
exposicdo a luz.

O portador de PAI pode nunca manifestar sintomas,
apresentar um tinico episddio ou ter varias crises no decorrer
da vida, cuja intensidade varia de leve a extremamente
incapacitante, sendo necessario um desencadeador da crise,
que pode ser desde farmacos, dieta hipocalérica e pobre em
carboidratos, jejum, altera¢cdes hormonais, consumo de
tabaco e/ou de bebidas alcodlicas, infec¢des intercorrentes,
doenca concomitante, cirurgia, e até estresse psicolégico.

Embora seja de heranga autossémica dominante, sua
penetrancia é de 10%, mas com manifesta¢do infrequente,
de modo que a maioria dos portadores permanece assinto-
matica no decorrer de suas vidas.> Fatores ambientais
desempenham papel importante no desencadeamento e
curso desta doenga.

Muitos medicamentos como analgésicos (dipirona e
acetominofen), barbitdricos, anticonvulsivantes (acido val-
proico, fenitoina e carbamazepina), bloqueadores dos canais
de calcio, alguns sedativos, antibidticos (sulfonamidas),
antifangicos (griseofulvina), e hormonios (estrogénios e
principalmente progesterona) podem desencadear os
sintomas.

Ao contrario da grande maioria dos erros inatos do
metabolismo, as porfirias manifestam-se usualmente apos
a puberdade, sendo rara sua ocorréncia na infancia, o que
reflete a menor exposicdo de criangas suscetiveis aos fatores
desencadeantes, especialmente os hormonais.

Seu diagnéstico é feito por exames laboratoriais de urina
em 24 horas que apresentam ALA e PBG em taxas bastante
elevadas, durante a crise.’

O tratamento das crises de PAI consiste em tratar os
sintomas com drogas consideradas seguras, suspender
medicamentos porfirinogénicos, fornecer um aporte
elevado de glicose e utilizar hematina (hemina) de acordo
com a gravidade do quadro.
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Sintomatologia

A PAI é doenga latente, com periodo assintomatico variavel,
entrecortado por crises de manifesta¢des clinicas variadas e
recuperacdo total ou parcial, com sintomas residuais arras-
tados ou progressivos.* Manifesta-se frequentemente pela
triade diagnéstica classica de dor abdominal, neuropatia, e
alteracdo do estado mental.

A apresentacdo usual é um quadro agudo de dor abdominal
intensa, difusa, em célica, as vezes com distensdo, diminui¢ao
dos ruidos hidroaéreos e defesa, vomitos, constipagao, as vezes
diarreia, podendo haver febre e leucocitose sem infec¢io.” Nao
responde a analgésicos usuais, que, quando utilizados, ainda
podem piorar a crise. A dor abdominal é o sintoma mais
comumdacrise, e a confusdo diagnéstica do quadro abdominal
agudo com obstrucdo intestinal com sofrimento de al¢a pode
resultar em indicacdo errébnea de cirurgia (laparotomia
branca).® Raramente, a dor pode irradiar para térax anterior
e posterior e para os membros.

Ha manifestacdes neurolégicas diversas, geralmente ap6s o
quadro abdominal. Apresenta-se como neuropatia periférica
motora, aguda ou subaguda, com paresia flacida proximal dos
membros. Ha geralmente manifestacdes sensitivas, disautono-
mia cardiovascular (oscilagdo da pressdo arterial, da frequéncia
cardiaca e arritmias), diaforese, tremores, e acometimento de
pares cranianos (levando a sintomas como dislalia, disfagia,
diplopia e paralisia facial) concomitantes. Casos graves evo-
luem com arritmias ventriculares malignas, e tetraplegia com
insuficiéncia respiratéria (paralisia bulbar) que torna necessa-
ria a ventilagdo mecanica em ambiente de unidade de terapia
intensiva (UTI), com morbimortalidade consideravel.”

A neuropatia autondmica esplancnica gastrointestinal
manifesta-se por dor abdominal difusa e inespecifica, nau-
seas, vomitos (gastroparesia), constipa¢do (pseudo-obstru-
¢do) ou diarreia, e disfun¢do esfincteriana (retencdo ou
incontinéncia urindaria).

Ha disfungdo do sistema nervoso central com alteragdes
do estado mental, desordens psiquiatricas, e quadros epi-
1épticos. Pode haver agitacdo psicomotora, rebaixamento do
nivel de consciéncia e até coma.® Desordens psiquiatricas
diversas sdo comuns, sendo a depressdo, inclusive com
ideagdo suicida, alucinagbes e delirios as mais frequentes.
Alteragbes cognitivas e comportamentais, apatia, histeria,
fobias, mania, e psicose também sdo descritos. Podem ocor-
rer quadros convulsivos focais ou generalizados na evolugao.
A crise epiléptica e o coma também sdo causas de internagao
em UTL®

Também pode ocorrer secrecdo inapropriada do hormé-
nio antidiurético (SIAHD, na sigla em inglés) com hipona-
tremia, as vezes importante, que exacerba as manifesta¢des
neuropsiquiatricas e convulsivas. A hiponatremia pode ser
secundaria a um conjunto de fatores, tais como diarreia,
vomitos, além de baixa ingesta e em especial, perda renal
excessiva e SIAHD.®

A neuropatia motora tende a ter recupera¢do mais lenta e
sujeita a quadro residual, as vezes cumulativo nas crises
sucessivas, evoluindo com déficit funcional variavel, as vezes
importante.
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Apesar de manifestar-se mais raramente em criangas, o
quadro clinico da PAI é semelhante.

A longo prazo, ha risco de carcinoma hepatocelular, ndo
relacionado com hepatopatia aguda ou cronica além de
insuficiéncia renal cronica por mecanismo indefinido.

O principal diagnéstico diferencial é com polineuropatias
e quadros neuromusculares similares, como sindrome de
Guillain-Barré e polimiosite.” Atentar para dores abdominais
em crises, de etiologias comuns e também raras, tais como
intoxicag¢do pelo chumbo, tirosinemia hereditaria, e vasculi-
tes, além de doencas psiquidtricas, como esquizofrenia,
depressdo, e desordens de somatizagdo.

Diagnéstico

Nos pacientes sintomaticos, o diagnéstico se baseia na his-
toria clinica associada ao aumento das porfirinas no sangue,
urina, efou fezes, indicando um actimulo de intermedidrios
da via hepatica do heme devido a deficiéncia enzimatica.

O primeiro passo no diagnéstico da PAI é a dosagem
urindria de 24 horas, nas crises, de ALA e de PBG. A excre¢do
urindria em 24 horas de ALA, em pessoas normais, costuma
ser abaixo de 7 mg/l, e a de PBG abaixo de 200 mg/1.> Nas
crises, a quantidade excretada de ambos pode ser varias
vezes esse valor.

Nos individuos assintomaticos, fora da crise aguda da
doenga, a dosagem de intermediarios da via do heme geral-
mente ndo é Gtil, pois em sua maioria estas se encontrardo
dentro dos valores normais. Dessa forma, recorre-se a avalia-
¢do da atividade enzimatica em eritrdcitos e ao teste genético.
A medida da atividade da enzima porfobiligénio deaminase
nas hemacias é suficiente para confirmar o diagnéstico de PAI
em 95% dos casos. Se normal, ndo afasta o diagndstico.
Também pode ser usada no rastreamento dos familiares.'
Nesse rastreamento, eventualmente a ALA e o PBG podem
estar elevados, o que permite o diagnéstico de PAI latente em
parentes proximos de um portador sintomatico.

0 diagnéstico definitivo, seja em pacientes com sintomas
caracteristicos e dosagens de ALA e PBG aumentadas ou em
parentes de primeiro grau dos mesmos, é desejavel e é
realizado pela pesquisa do gene mutante que codifica enzi-
mas da via de sintese do heme através de teste genético
molecular, com uma capacidade de detec¢do superior a 98%.
Chama-se atencdo para o fato de que 80% dos individuos com
alguma mutagdo genética nunca desenvolverem sintomas.

Tratamento

Geralmente o manejo da crise é feito com o paciente inter-
nado.® Inicialmente, afastam-se os fatores que podem ter
desencadeado a exacerbagdo, assim como o uso apenas de
medicagbes seguras na PAL

Iniciar terapia sintomatica com hidratacdo e correcdo de
distirbios metabdlicos e eletroliticos, analgesia adequada com
opioides e antieméticos. Podem ser necessarios psicotrépicos
(clorpromazina) na agitacdo psicomotora e betabloqueadores
na hiperatividade simpética.® Pode-se usar diazepam e mida-
zolam para as crises convulsivas ou seda¢cdo com propofol nos
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estados de mal convulsivo. Tratar infec¢des intercorrentes e
garantir suporte ventilatério efetivo, além de fisioterapia
respiratéria e motora.

A terapia especifica se dd com dieta com alto teor de
carbohidratos e administra¢cdo de hematina.

A terapia nutrolégica consiste em fornecer um aporte
elevado de glicose, com dieta rica em carboidratos (de alto
indice glicémico), por via enteral, quando possivel e necessario,
atentando-se para sindrome de dumping, além de infusdo
endovenosa de glicose hipertdnica, de acordo com a gravidade
dos sintomas. A terapia padrdo baseia-se na infusdo endove-
nosa de glicose de 300 a 500 g ao dia, atentando-se para a
hiponatremia induzida pela solucdo glicosada, devido a sobre-
carga de agua livre. Ap6s a melhora inicial, atentar para a
manutencdo de dieta oral a base de carboidratos e buscar um
estado nutricional adequado.

A sobrecarga de carboidratos fornece um reforco nutricio-
nal, tem algum efeito repressivo sobre a ALA sintetase hepatica,
diminuindo a formagdo de porfirina e seus metabélitos, e foi 0
tratamento padrao para crises agudas durante muitas décadas.
Embora menos eficaz do que a hematina, a sobrecarga de
carboidratos pode bastar para crises leves em pacientes sem
hiponatremia ou paresia. Sacarose, polimeros de glicose e
alimentos ricos em carboidratos podem ser dados aos pacien-
tes sem distensdao abdominal ou ileo e que podem tolerar
tratamento oral. O regime intravenoso padrao é glicose a 10%
para um total de pelo menos 300 g diarios. Quantidade de até
500 g diarias pode ser mais eficaz. Entretanto, grandes volu-
mes de glicose a 10% podem aumentar o risco de hiponatremia.
Nos casos de SIHAD com hiponatremia severa, pode ser
necessario restricdo hidrica e/ou uso do tolvaptan, medica-
mento inibidor do horménio antidiurético (HAD)."°

Nas crises severas ou prolongadas com ileo paralitico,
utiliza-se a nutri¢do parenteral total através de cateter inserido
na grande veia central, com aporte de glicose e todos os outros
nutrientes (vitaminas, minerais, aminoacidos, e lipideos) con-
forme requerimentos diarios totais. A alimenta¢do oral pode
ser introduzida gradualmente apoés os ataques agudos, quando
ha sinais de funcionamento gastrointestinal. Pode ser ofertada
glicose por via oral ou carboidrato metabolizavel (agiicar) em
sucos adogados ou doces. Apos a crise, deve ser prescrita uma
dieta balanceada com alta carga de carboidratos.

Aterapia modificadora de doenca é direcionada a supressao
da enzima ALA sintase, e deve ser iniciada tdo logo quanto
possivel, pois altera o prognostico do paciente e a evolugdo do
quadro. Sendo essa enzima o passo limitante de toda a via de
formagdo do heme, sua supressdo leva a redugdo de interme-
diarios téxicos da via, reduzindo assim a lesdao neurolégica e
possibilitando a melhora clinica, em tempo variavel. O trata-
mento de escolha, quando disponivel, é a terapia com hema-
tina, um complexo férrico tetrapirrélico semelhante ao heme
humano, de uso endovenoso, que tem acao similar a glicose
porém mais potente, propiciando melhora mais rapida.

Apesar de ser Gtil na agudizacdo da doenga, a terapia com
hematina ndo previne novas exacerbagdes no futuro, além de
ndo agir na neuropatia ja instalada e nos sintomas que
permanecem a longo prazo. Este tipo de terapia é frequente-
mente usado nos Estados Unidos da América e na Europa, e



ndo é facilmente disponivel no mercado brasileiro. Atual-
mente é o tratamento inicial de escolha, mas ainda é muito
importante a administragdo de glicose e outros nutrientes.

O transplante de figado tem sido feito com sucesso em
pacientes selecionados com PAI, com a normalizacdo bio-
quimica e prevencio das crises da doenga.* Ha pesquisas com
terapia genética em andamento.*

Acompanhamento e Progndstico

E muito importante a educagio do paciente para identificar e
evitar fatores desencadeantes das crises. Usar somente
medicamentos realmente necessarios e que ndo interfiram
com a fisiopatologia da doenca. E fundamental manter uma
dieta adequada, programa de atividade fisica regular, evitar
uso de drogas licitas ou ilicitas, e equilibrar a esfera psicoe-
mocional. Manter vacinagdo atualizada para influenza e
pneumococo. Vacinar contra hepatites A e B e varicela-zoster,
se 0 paciente ja teve varicela. Essas medidas tém uma boa
resposta, com a maioria dos pacientes livres de crises recor-
rentes relacionadas a doengas infecciosas imunopreveniveis.

Mulheres em idade fértil podem ter crises no meio do ciclo
menstrual, provocadas pelo pico de progesterona da ovula-
¢do. Nos casos recorrentes, as pacientes podem necessitar do
uso de anovulatérios hormonais em baixas dosagens, ou, em
casos selecionados, bloqueio do ciclo com antagonistas do
hormonio liberador de gonadotropina (goserelina), que ini-
bem o horménio luteinizante (LH).>>>7 Outra opcdo é a
administracdo profilatica de hematina somente no meio do
ciclo (periodo da ovulacao).

A PAlimplica em riscos multissistémicos, podendo neces-
sitar de acompanhamento multiprofissional: neurologista e
fisioterapeuta para tratar as dores neuropaticas e polineu-
ropatias cronicas residuais; pediatra para acompanhar a
vacinagao e o desenvolvimento de criangas e adolescentes;
ginecologista para orientacdo e anticoncepcdo adequada;
psicoterapeuta e psiquiatra para tratar transtornos neurop-
siquiatricos; clinico para acompanhamento de vacinagdo,
disautonomia com hipertensdo arterial, e risco de disfun¢ao
renal; hepatologista, devido ao maior risco de hepatocarci-
noma; hematologista para rastreamento e prevenc¢do de
hemocromatose secundaria ao uso frequente de hematina
(rica em ferro), e geneticista para aconselhamento e investi-
gacdo genética familiar.

Destaca-se o papel do médico nutrélogo na orientacdo da
alimentacdo do paciente, garantindo a aderéncia ao plano
alimentar e ingestdo oral adequada a base de carboidratos;
evitando alimentacdo irregular, jejum prolongado, e dieta com
restricdo de carbohidratos e/ou hipo/hipercalérica. O médico
nutrélogo maneja ainda o uso dos suprimentos calérico,
proteico, e vitaminico-mineral porventura necessarios para
o bem estar clinico do paciente, seu desenvolvimento, manu-
tenc¢do do peso adequado e evitando a desnutri¢do e também a
obesidade. Também pode agir como gerenciador das intercon-
sultas com os outros profissionais porventura necessarios no
acompanhamento evolutivo do paciente.

O principio da boa nutri¢do é o mesmo que para qualquer
outro paciente. Garantir a necessidade energética didria na
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faixa normal de 30 a 35 kcal por kg de peso corporal, favore-
cendo a manutengdo do peso corporal desejavel. Atentar para
dieta com predomindncia de carboidratos, variada e balan-
ceada para todos os outros nutrientes: lipideos, proteinas,
fibras, vitaminas, e minerais."! Assim, evitam-se as crises de
PAI relacionadas a dieta e previnem-se deficiéncias nutricio-
nais, mantendo o peso normal.

Orientar consumo moderado e balanceado de carboidratos,
proteinas, e lipideos. A ingestdo de carboidratos deve ser de 55
a 60% do total energético. Evitar grande quantidade de agticar
refinado (sacarose), e xarope de milho (frutose). A glicose é
prescrita nos ataques agudos da PAI, mas no dia-a-dia, deve-se
evitar grande quantidade desta, assim como da frutose. Ado-
cantes sintéticos sdo aceitaveis.

A ingestdo proteica deve seguir a recommended daily allo-
wance (RDA). A necessidade pode estar aumentada em idosos
sarcopénicos e reduzida em nefropatas. A proteina pode ser de
origem animal ou vegetal. Uma alimentagdo variada garante a
ingestdo de aminodacidos sulfurados (metionina e cisteina) e
essenciais (histidina, isoleucina, leucina, lisina, metionina,
fenilalanina, treonina, triptofano e valina), sendo os Gltimos
ndo produzidos no nosso organismo. Evitar dieta hiperproteica,
que pode ser desencadeadora de ataques agudos na PAL"

A ingestdo total de lipideos deve ser menor que 30% do total
de calorias. Em pacientes com hipercolesterolemia, a gordura
saturada deve ser menor que 10% da ingestdo, poli-insaturada
de 6 a 8%, e o restante de monoinsaturada. Para reduzir o risco
cardiovascular, evitar acidos graxos trans e preferir uma maior
proporcdo de acidos graxos insaturados (6leo de oliva e giras-
sol), evitando acidos graxos saturados, como a gordura animal.
A ingestdo de colesterol deve ser menor que 300 mg ao dia.

A ingestdo de sal deve ser moderada, sendo mais impor-
tante no controle de pacientes hipertensos.

A ingestdo de vitaminas e minerais deve respeitar as
RDAs.'" A ingestdo de calcio em mulheres deve ser de ao
menos 1 g ao dia. Pacientes que consomem poucos produtos
lacteos (leite, iogurte, coalhada, queijo), idosos, principal-
mente mulheres, ou qualquer paciente que se expdes pouco
a luz solar, estdo propensos a desenvolver deficiéncia de
vitamina D, além daqueles com ingestdo inadequada de célcio.
Deve ser dosada a 25-OH-vitamina D e suplementada con-
forme a necessidade. Ha de se ter cuidado com reposi¢ao
excessiva de vitamina D e calcio, pelo risco de intoxicacdo
grave e calcificacdo de tecidos moles. Ja as vitaminas hidro-
ssoltiveis (vitaminas B e C) apresentam beneficios e riscos
menores no seu uso. Ndo ha razdo para suplementac¢do de
rotina de cobre, zinco, selénio, cromo, prata, ouro, e outros
metais. A alimentacdo variada garante aporte de vitaminas e
minerais, dispensando a suplementacdo.

A ingestdo de ferro deve ser adequada para evitar deficién-
cia do mesmo. Mulheres com menometrorragia e pacientes
com perdas hemorragicas por outras patologias podem neces-
sitar de maior quantidade de ferro. Como o ferro é componente
do heme, sua deficiéncia pode comprometer a sintese deste e
exacerbar a PAL A deficiéncia precoce de ferro pode ser
pesquisada por testes laboratoriais como ferro sérico, ferritina
sérica, e capacidade total de ligagdo do ferro, antes mesmo da
manifestacdo de anemia no hemograma.
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Aingestdo de fibras deve ser em torno de 40 gdiarios. Evitar
ingestdo maior de 50 g ao dia, pois pode aumentar a necessi-
dade de calcio, ferro, e minerais-tragos pela menor absor¢ao. A
alta ingesta de fibras deve ser evitada em pacientes com
dismotilidade do trato gastrointestinal superior (es6fago e
estdmago), pois pode formar bezoares. As vezes pode causar
colicas abdominais, diarreia, e flatuléncia, que podem ser
minimizados pelo aumento gradual da ingestdo de fibras.

Em pacientes obesos, manejar perda de peso gradual com
plano alimentar formal, supervisionado.

Alibagdo alcodlica é desencadeadora de crises, e pacientes
com PAI devem preferencialmente evitar a ingestdo de
bebida alcoblica, sendo toleravel até dois drinques/dia para
homens e um drinque/dia para mulheres. Atentar para o
ganho de peso relacionado a ingestdo alcodlica.

Moderacdo com certos alimentos que possam conter
substancias quimicas que induzem a ALA sintase 1, como
refei¢cdes queimadas como carvao (contem quimicos seme-
Ihantes aos do cigarro), repolho, e couve de Bruxelas.!" Ainda
é desconhecido o efeito de variadas substancias quimicas de
certos alimentos na PAI, devendo-se suspeitar quando hou-
ver crises repetidas sem fator desencadeador evidente.

Orientar ao paciente cuidado com o modismo do uso sem
orientagdo profissional de medicamentos e suplementos
herbais, ja que estes tém composi¢do e pureza duvidosas,
além do risco de alteracdo e/ou contaminagdo com substan-
cias potencialmente téxicas. Estas podem estimular a ALA
sintase, exacerbando a doenga.

Conclusao

Por ser doenca rara e de manifestacdo inespecifica e multiorga-
nica, a PAI é de diagnéstico dificil e muitas vezes tardio, o que
piora o prognéstico do paciente. Deve-se atentar para quadros
gastroenteroldgicos, neurol6gicos e psiquiatricos em crises,
desproporcionais ou graves e com investigacdo inicial incon-
clusiva, dentro do contexto da exposi¢do a fatores desencadean-
tes. Atentar para pacientes em pds-operatoério gastrointestinal e
aqueles submetidos a jejum prolongado ou dieta restritiva apds
gastroplastia, quando crises podem ser desencadeadas. Pesqui-
sar antecedente familiar de PAIL Colher os exames diagnésticos
adequados e iniciar prontamente o tratamento suportivo e
especifico, a fim de maximizar a recupera¢do do paciente
com o minimo de sequelas.

E frequente o diagnéstico no ambiente de UTI, devendo-se
ter atuacdo multidisciplinar com médicos intensivistas, psi-
quiatras, neurologistas, cirurgioes digestivos, e nutrélogos,

International Journal of Nutrology ~ Vol. 12 No. 1/2019

assim como o apoio de outros profissionais, como nutricio-
nistas e fisioterapeutas.

Destaca-se a atuacdo do médico nutr6logo no manejo
adequado do plano alimentar do paciente, com alta ingestdo
de carboidratos (acima de 300 a 500 g ao dia), tanto na fase
aguda das crises em ambiente de UTI quanto a nivel ambula-
torial. O médico nutrélogo atua em todas as fases da vida, na
promocao da satide e na prevencao de agudiza¢des da doencga.

Devido a raridade da PAI, observa-se a escassez de litera-
tura sobre esta patologia, resumindo-se a alguns relatos de
casos, sendo ainda mais incomum publica¢des sobre o
manejo nutricional nessa doenca.

Conflitos de Interesse
Os autores delcaram que ndo ha conflito de interesse.

Bibliografia
1 Thadani H, Deacon A, Peters T. Diagnosis and management of

porphyria. BM] 2000;320(7250):1647-1651

Cojocaru IM, Sapira V, Socoliuc G, et al. Acute intermittent

porphyria-diagnostic and treatment traps. Rom ] Intern Med

2012;50(01):33-41

Arandia MC, Aparicio FMO. Porfiria Aguda Intermitente - La Impor-

tancia de Ampliar la Perspectiva del Diagnéstico Diferencial. Rev.

Cient. Cienc. Med. 2012;15(02):45-48

Schwambach FW, et al. Porfiria Aguda: O Que Precisamos Saber.

Rev. Med. UFPR 2014;1(01):15-20

Dos Santos AR, De Albuquerque RR, Doriqui M]J, Costa GC, Dos

Santos AP. Biochemical and hematological analysis in acute

intermittent porphyria (AIP): a case report. An Acad Bras Cienc

2013;85(03):1207-1214

Indika NLR, Kesavan T, Dilanthi HW, et al. Many pitfalls in

diagnosis of acute intermittent porphyria: a case report. BMC

Res Notes 2018;11(01):552

Gazquez Sisteré I, Lujan Mavila K, Chorda Ribelles J, Touzén Lépez C.

[Acute intermittent porphyria: a diagnostic dilemma]. Gastroente-

rol Hepatol 2010;33(06):436-439

Anderson KE, Bloomer JR, Bonkovsky HL, et al. Recommendations

for the diagnosis and treatment of the acute porphyrias. Ann

Intern Med 2005;142(06):439-450

Zheng X, Liu X, Wang Y, et al. Acute intermittent porphyria

presenting with seizures and posterior reversible encephalo-

pathy syndrome: Two case reports and a literature review.

Medicine (Baltimore) 2018;97(36):e11665

10 Morris JH, Bohm NM, Nemecek BD, et al. Rapidity of correction of
hyponatremia due to syndrome of inappropriate secretion of
antidiuretic hormone following tolvaptan. Am ] Kidney Dis 2018;
71(06):772-782

11 Bonkovsky HL, Philip J. Nutritional Advice for Persons with
Porphyria. http://www.porphyriafoundation.com/diet-informa-
tion-for-all-porphyrias. Acessado em 20/03/2019.

N

w

n

w

(o))

~

oo

o


http://www.porphyriafoundation.com/diet-information-for-all-porphyrias
http://www.porphyriafoundation.com/diet-information-for-all-porphyrias

