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INTRODUCAO: A porfiria intermitente aguda (PIA) é uma doenca hereditaria de caréater
autossdmico dominante, de origem genética ou adquirida, causada por uma desordem em
uma enzima da biossintese do heme. E a forma mais comum das porfirias hepéticas e
ocorre pelo acumulo de acido delta-aminolevulinico e porfobilinogénio em funcdo da acao
deficiente da enzima porfobilinogénio-deaminase. As principais manifestacdes clinicas
apresentadas sédo dor abdominal, nduseas, vomitos, dor, fraqgueza muscular, alucinagdes,
crises convulsivas e confusdo mental. O diagndéstico é baseado na dosagem de
porfobilinogénio (PBG) e de &cido delta-aminolevulinico (ALA) que se encontram
aumentados. OBJETIVO: Relatar a experiéncia de um tratamento bem sucedido e
preconizado de Porfiria Intermitente Aguda, com um paciente hospitalizado em uma
unidade de terapia intensiva (UTI) de um hospital da regi&o Norte. MATERIAL E METODO:
Trata-se de um estudo de relato de experiéncia de um paciente, sexo masculino, 34 anos,
portador de porfiria anteriormente diagnosticada em 2015, apresentando crise aguda de
porfiria e recebeu o tratamento padrdo preconizado com hemina. RESULTADOS: O
tratamento de escolha para as crises de PIA € o aumento do aporte glicidico (oral e venoso)
e a infusdo da hemina que promovem reducdo da sintese do acido delta-amino- 82
levulinico, resultando em remisséao clinica e laboratorial. No caso em questéo, a terapéutica
estabelecida para o paciente compreendeu terapia com hidratagdo endovenosa de solucao
glicosada a 5% associada a dieta hiperglicidica, e uso do hemina, medicamento
considerado de alto custo e dificil aquisicédo, no qual deve ser administrado precocemente,
pois ndo reverte neuropatia ja estabelecida. O paciente recebeu a dose de 4 ampolas,
mediante gravidade clinica e apés a administracdo do medicamento houve remissao dos
sintomas, com melhora do quadro clinico geral e pulmonar, resultando em possivel alta
para a enfermaria. CONCLUSAOQO: A experiéncia vivenciada, pode proporcionar novas
oportunidades de aprendizado. Nesse sentido, foi observado que o tratamento realizado
com hemina gerou uma resposta terapéutica bem sucedida, efetiva, segura, evitando
possiveis sequelas e garantindo a qualidade de vida do paciente. Contudo, ressalta-se que
o medicamento n&do é disponibilizado pelo Sistema Unico de Satde (SUS), dificultando a
disponibilidade e possibilidade de acesso. Assim, foi de suma importancia a realizacdo do
trabalho em equipe para que o paciente conseguisse receber o tratamento necessario para
a condicao clinica estabelecida.
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