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Urgéncia

.- Porfirias cutaneas

Sinénimos:

Porfirias bolhosas:

1- Porfirias cutaneas (esporadicas ou familiares);
2- Porfiria Variegata;

3- Coproporfiria Hereditaria

Doenga de Gunther ou Porfiria Eritropoiética Congénita
Porfiria Fotossensivel: Porfiria Eritropoiética

Definicao:

As porfirias sdo doencas metabdlicas monogénicas e autossémicas, caracterizadas por défices
da atividade das enzimas envolvidas na biossintese do heme.

As porfirias cutdneas caracterizam-se por afe¢fes cutaneas especificas limitadas nas zonas
expostas ao sol (fotodermatoses). Ha dois grupos de porfirias cutaneas: as porfirias bolhosas e
a protoporfiria eritropoiética cuja manifestacdo principal € a fotossensibilidade.

Para mais informacdes:
Ver o suméario da Orphanet
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Recomendacgoes de cuidados pré-hospitalares de urgéncia
Respeitante a portador de porfiria cutanea

Fazer o download das recomendacdes de cuidados pré-hospitalares de urgéncia no formato pdf(clicar

com o botdo direito do rato)

Sinénimos
e Fotodermatoses porfiricas: porfiria bolhosa, porfiria fotossensivel, doenca de Glnther
Etiologia
e Défice de uma enzima que intervém na sintese do heme
SituacOes de urgéncia
colica hepatica, insuficiéncia hepatocelular
hemolise (doenca de Gunther)

erupcdes bolhosas, dores cutaneas, fotossensibilidade solar, infe¢cdes cutaneas secundarias
fraturas espontaneas

Tratamentos frequentemente prescritos alongo prazo

beta-caroteno

antisséptico cutaneo

transfusdes

imunossupressores (doente transplantado: medula 6ssea, figado)

Complicacdes

evitar a exposicao solar (contraindicada) e traumatismos, mesmo minimos
fatores desencadeantes e medicamentos contraindicados: alcool, estrogénios,
medicamentos porfirinogénicos

e segundo as fontes (sitios oficiais na ‘internet’), as listas de medicamentos autorizados,
incertos ou contraindicados podem variar

Particularidades dos cuidados médicos pré-hospitalares

ndo constitui urgéncia vital, face ao risco hematolégico ou hepatico

contraindicac8es: barbitaricos, etomidato, cetamina, sulfamidas, fotossensibilizantes...
medicamentos autorizados: morfina, fentanil, midazolam, succinilcolina, vecurénio, atracurio...
protecdo solar imperativa, limitagdo dos microtraumatismos, assepsia cuidadosa, evitar a
abordagem vascular em zona exposta a luz

orientacdes: cuidados intensivos em caso de suspeita de envolvimento hepatocelular
auséncia de tratamento especifico, antes da hospitalizacao

Para mais informacdes

www.orpha.net
www.porphyria-europe.com

www.drugs-porphyria.org

Recomendagoes para os servicos de urgéncia hospitalares
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Medidas de diagndstico em urgéncia:

. Avaliacdo da gravidade
o critérios dermatoldgicos (infecdo secundaria local)
o complicacdes hepéticas (porfirias cutaneas, protoporfiria eritropoiética)

o complicacBes hemoliticas (doenca de Gunther)

. Exploracéo na urgéncia
o exames clinicos dermatoldgicos

o doseamento das porfirinas no sangue, na urina e fezes, a enviar para hospital de
referéncia (informacéo prévia sob modo de colheita e transporte)

o hemograma completo
o estudo hepatico completo (enzimas de colestase e de citdlise)
o estudo da cinética do ferro

o eliminar os fatores desencadeantes: alcool, estrogénios, medicamentos

porfirinogénicos (lista em www.porphyria-europe.com e www.drugs-porphyria.org),
hepatites (HBV, HCV), VIH, tratamento da sobrecarga de ferro

Medidas terapéuticas imediatas:

As fotodermatoses porfiricas ndo necessitam obrigatoriamente de hospitalizacdo na
auséncia de complicacfes hepaticas e/ou hemaliticas.
o Porfirias cutaneas (Anexos: fig.1):
= Evitar os microtraumatismos e a exposi¢ao prolongada ao sol
= Tratar patologias infecciosas intercorrentes

= Eliminar fatores desencadeantes (alcool, medicamentos, ...)

o Doenca de Giunther (Anexos: fig.2):

= Evitar os microtraumatismos e a exposi¢ao prolongada ao sol
= Assepsia cutanea rigorosa
m  TransfusBes de concentrados globulares e/ou

= Esplenectomia se os episodios hemoliticos o justificarem.

o Protoporfiria eritropoiética:
= Evitar a exposicdo prolongada ao sol

= Perante sinais de doenca hepatica avaliacdo em colaboracdo com unidade
diferenciada em Hepatologia, e contacto com Unidade de Cuidados
Intensivos, se evolugdo adversa para faléncia hepéatica.

= A transplantacdo hepética pode ser indicada em raros casos de evolugao
para insuficiéncia hepatica.
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o  As porfirias cuténeas hepéticas (PC, PV, CH) sdo frequentemente precipitadas pelo
alcool e pela administracdo de medicamentos que, para serem metabolizados,
necessitam de uma inducdo hepéatica de certos citocromos P450 (barbitaricos
sulfamidas, estroprogestativos,...).

o A lista dos medicamentos autorizados, incertos ou contraindicados esta
disponivel em www.porphyria-europe.com e www.drugs-porphyria.org

o Doenca de Glnther e protoporfiria eritropoiética (porfirias eritropoiéticas e nao
hepaticas)
= uma lista de medicamentos porfirinogénicos ndo é Uutil

m  evitar os farmacos fotossensibilizantes

Quando um doente com porfiria vai ser sujeito a uma intervencdo, o anestesista deve avaliar a
situacao caso a caso e entrar em contacto com centro de referéncia se necessario.

. Porfirias cutaneas hepaticas bolhosas (PC, PV, CH)

o Em situacdo de urgéncia vital: utilizar o PROPOFOL® em associagdo a um
opiaceo

o Anestesia geral: em todos 0s casos, 0 médico anestesista deve entrar em
contacto com um centro de referéncia

o Epidural / raquianestesia: Bupivacaina (Marcaina®) autorizada

o Anestesia cutadnea de superficie: Bupivacaina (Marcaina®) e creme EMLA®
autorizada

o Anestesia dentéaria: a utilizacdo da articaina e adrenalina (Artinibsa®) esta
autorizada no portador sdo ou no doente em remissao longa.
Um controlo urinario sera realizado no dia seguinte a intervencao, com o envio do
frasco da primeira urina da manhd ao local de referéncia. Quando de um doente
crénico (crises agudas recorrentes) convém entrar em contacto com um medico de
centro.

. Doencga de Glnther

o  Sem contraindicacdes particulares

. Protoporfiria eritropoiética

o Avaliar a necessidade do bloco se apetrechar com filtros que bloqueiem a
emissédo de luz pelas lampadas de certos comprimentos de onda, de modo a evitar
0 aparecimento de lesbes graves

. Utilizar cremes 'ecré total' (fator 50+) para evitar agravamento ou complicagdes
° Higiene reforcada das méaos e das partes do corpo expostas a luz (antissepsia)
. Cuidados dos episddios infecciosos e/ou inflamatérios
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. Evitar os fatores desencadeantes (medicamentos, alcool, ...)

° A familia deve ser informada e sensibilizada durante o rastreio e devem ser fornecidas
os contactos de um centro de referéncia, onde é desejavel que a familia seja
referenciada.

Doacao de 6rgaos

Apesar dos poucos dados publicados, tratando-se de patologias hepéticas e/ou
eritropoiéticas, ndo é aconselhavel propor uma doacéo de 6rgédos destes doentes.
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Anexos

Figura 1. Porfiria cutanea ﬁ» . J
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Figura 2: Doenca de Gunther: - oo -

Estas orientacbes foram preparadas em colaboracdo com o Professor Jean-Charles DEYBACH -
Doctor Hervé PUY Centre de référence pour les porphyries - Centre frangais des porphyries —
Colombes, e Doctor Gilles Bagou - Doctor Gaéle Comte - SAMU-69 Lyon

Ultima atualiza¢&o : 10 de Julho 2007

Estas orientacbes de emergéncia foram traduzidas com o apoio da Alexion. o
ALEXION
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