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 As Porfirias agudas são doenças genéticas bem definidas da biossíntese do heme caracterizadas por 
crises agudas e graves de sintomas neurológicos inespecíficos. Apesar de as enzimas específicas e os defeitos 
genéticos envolvidos já terem sido identificados, o diagnóstico e o tratamento destas quatro alterações 
apresentam ainda importantes desafios, por seus sintomas e sinais mimetizarem os de outras situações mais 
comuns.  

 As porfirias agudas correspondem a quatro tipos de alterações na via de biossíntese do heme, 
responsáveis por crises graves de sintomas neuro-viscerais  que mimetizam muitas outras condições médicas e 
psiquiátricas agudas. 

 O atraso no diagnóstico e tratamento das crises agudas de Porfiria aguda pode ser fatal ou, então, 
causar lesões neurológicas prolongadas ou irreversíveis. 

 

VISÃO GERAL SOBRE AS PORFIRIAS AGUDAS 

               Porfirias agudas são erros inatos da biossíntese do heme . 

Cada uma das porfirias resulta da atividade deficiente de uma enzima diferente da via de biossíntese do heme. 
As porfirias são classificadas como hepáticas ou eritrocitárias, dependendo de onde a maior parte dos 
intermediários da biossíntese do heme provem e se acumulam no fígado ou nos eritrócitos em desenvolvimento. 
São também classificadas como agudas e cutâneas, com base nas suas principais manifestações clínicas. Das 
cinco porfirias hepáticas, quatro apresentam-se característicamente como crises agudas de manifestações 
neurológicas, daí a designação profiras agudas, um termo que não descreve completamente as características 
clínicas, que podem ser prolongadas e crônicas. 

 

Características das quatro porfirias agudas 

 

Doença  Herança Enzima deficiente 
Localização 
intracelular 

Atividade 
enzimática  
(% normal) 

Mutaçõe
s 
conhecid
as 

Lócus 
genét
ico 

Porfiria aguda 
intermitente 
(PAI) 

Autossômica 
dominante 

Porfobilinogênio 
desaminase  

citossólica 50 277 11q2
3.3 

Coproporfiria 
hereditária 
(CPH) 

Autossômica 
dominante 

Coproporfirinogêni
o oxidase 

Mitocondrial 50 36 3q12 

Porfiria 
Variegata 

Autossômica 
dominante 

Protoporfirinogênio 
oxidase 

Mitocondrial 50 120 1q22 

Porfiria 
deficiente em 
ALA(PDA) 

Autossômica 
recessiva 

ALA-desidratase Citossólica 5 7 9q34 

 

A prevalência conjunta destas doenças é de aproximadamente 5 casos por 100.000 pessoas. 

 As principais manifestações das porfirias agudas são neurológicas. Elas se desenvolvem durante a vida 
adulta, são mais comuns em mulheres e são tratadas por métodos que restabelecem a homeostasia do heme.  



 A Porfiria variegata, e menos comumente  a coproporfiria hereditária, podem também causar lesões 
bolhosas crônicas em regiões da pele expostas ao sol, que são idênticas as da Porfiria cutânea tarda, uma 
condição menos frequente , sem manifestações neuropáticas.  

Além dos sinais e sintomas neurológicos altamente variáveis, as porfirias agudas distinguem-se de outras 
porfirias por causa da frequente superprodução dos precursores de porfirina, Ácido delta aminolevulínico, ALA ( 
um aminoácido) e Porfibilinogênio, PBG  ( um pirrol). Esta característica bioquímica, em especial, é importante 
para o diagnóstico laboratorial e tem implicações na patogênese das manifestações neurológicas. Quanto as 
porfirinas (tetrapirroles) estão também aumentadas, sua medição tem pouco valor para o diagnóstico inicial 
porque também encontram-se aumentadas ( na urina, nas fezes, nos eritrócitos ou no plasma) em várias outras 
condições médicas.  

 

Características clínicas comuns: 

A tabela abaixo relaciona as características clínicas  mais comuns na Porfiria aguda intermitente ,que são 
idênticas as outras porfirias agudas. 

 

Sintomas e sinais Incidência 
estimada 
(%) 

Comentários 

Gastrointestinais   

Dor abdominal 85-90 Geralmente dor abdominal contínua (por horas ou dias), 
mal localizada, podendo ser espástica. Origem neurológica e 
raramente acompanhada por sinais peritoneais, febre ou 
leucocitose. 

Vômito 43-88 Náuseas e vômitos frequentemente acompanham a dor 
abdominal 

Obstipação 48-84 Pode ser acompanhada de paresia vesical 

Diarréia 5-12  

Neurológicas   

Dor nas extremidades, 
costas, peito, pescoço ou 
cabeça 

50-70 A dor pode começar no peito ou nas costas e migrar para o 
abdome. Dor nas extremidades indica envolvimento de 
inervação sensorial, com perda sensorial objetica em 10 a 
40% dos casos. 
 

Paresia 42-68 Pode ocorrer precoce ou tardiamente em uma crise grave. A 
fraqueza muscular geralmente inicia nas extremidades 
proximais em vez de nas distais e mais frequentemente nas 
extremidades superiores do que nas inferiores 

Paralisia respiratória 9-20 Precedida de neuropatia motora periférica progressiva e 
paresia 

Sintomas mentais 40-58 Podem variar desde pequenas alterações do 
comportamento até agitação, confusão, alucinação e 
depressão.  

Convulsões 10-20 Uma manifestação neurológica central da porfiria ou devido 
a hiponatremia, que normalmente resulta da síndrome de 
secreção inapropriada de hormônio antidiurético ou de 
depleção de sódio 

Cardiovasculares   

Taquicardia 28,64-85 Pode justificar o uso de tratamento para controlar o ritmo 
cardíaco, se sintomática. 

Hipertensão arterial 
sistêmica 

36-55 Pode exigir tratamento durante as crises agudas e algumas 
vezes, torna-se crônica. 
 
 



Fatores de exacerbação: 

 A maior parte dos fatores que levam a exacerbação das porfirias agudas, incluindo muitos fármacos, 
aumentam a demanda de heme hepático (particularmente enzimas do citocromo P450) e induzem a ALA 
sintetase.   

 Hormônios endógenos particularmente progesterona, são importantes e podem explicar em parte 
porque as crises são mais comuns em mulheres e durante a fase luteínica do ciclo menstrual. A gravidez 
normalmente é bem tolerada, mas aumenta as crises em algumas mulheres. 

 Fumar, aumenta as enzimas hepáticas do citocromo P 450 e provavelmente  a síntese do heme, associa-
se a crises mais frequentes. 

 O stress metabólico induzido por infecções ou cirurgias, e possivelmente o stress psicológico podem 
levar a exacerbações.  

 A ocorrência de crises deve-se geralmente aos efeitos aditivos de vários fatores desencadeantes, 
incluindo alguns ainda desconhecidos. 

 

Alguns dos principais fármacos considerados Não seguros  nas Porfirias Agudas  

Alcóol 

Barbitúricos # 

Carbamazepina # 

Carisoprodol # 

Clonazepam ( em altas doses) 

Danazol# 

Diclofenaco e possivelmente outros AINES # 

Ergots 

Estrogênios @ 

Etchlorvinol# 

Glutetimida# 

Griseofulvina# 

Mefenitoína 

Meprobamato ( também mebutamato e Tybutamale) 

Metiprilon 

Metoclopramida# 

Fenitoina# 

Primidona # 

Progesterona e progestinas sintéticas # 

Pirazinamida # 

Pirazolonas ( aminopirina e antipirina) 

Rifampicina# 

Succinamida ( etosuximida e metosuximida) 

Sulfonamida# 

Ácido valpróico # 

 



# Porfiria está citada em contra-indicação: advertência, precaução ou efeito adverso nas bulas destes 
medicamentos nos EUA. 

@ estrogênios tem sido considerados prejudiciais, principalmente devido a experiência de combinações  
estrogênio-progestina e por exarcebarem a porfiria cutânea tarda. Embora as evidências que possam exacerbar 
as porfirias agudas sejam fracas, devem ser usadas com precaução. Baixas doses de estrogênio transdérmico têm 
sido usadas seguramentes para prevenir os efeitos colaterais dos análogos de GRH ( hôrmonio liberador de 
gonadotrofina)em mulheres com crises cíclicas. 

 

QUANDO SUSPEITAR DE UMA CRISE DE PORFIRIA  

 Qualquer paciente com sintomas relevantes destas  situações , particularmente dor abdominal, quando 
a avaliação inicial não apontar outra causa. Embora um único sintoma característico possa levar ao diagnóstico, 
sintomas adicionais em um paciente com dor abdominal devem aumentar a suspeita de porfiria  aguda, por 
exemplo urina escura ou avermelhada , episódio novo de hipertensão, hiponatremia, fraqueza muscular 
proximal, dor associada com a fase luteínica do ciclo menstrual, uso recente de medicamentos que se saiba 
exarcebarem porfiria, dieta hipocalórica ou baixa em carboidratos.  

 Nenhum sinal ou sintoma é universal e 5 a 10% dos pacientes podem não apresentar as características 
mais comuns: dor abdominal e taquicardia.  

 A história familiar pode não ser reveladora porque a maioria dos portadores do traço, em famílias 
afetadas, são assintomáticos. Entretanto, pacientes com dor abdominal ou outros achados sugestivos e uma 
história familiar de porfiria aguda devem ser testados imediatamente. 

 Por ser o erro diagnóstico de porfirias  muito comum, o médico  não deve assumir que a história de 
porfiria de um paciente ou familiar seja precisa. Os resultados de laboratório que serviram como base para o 
diagnóstico inicial devem ser revistos. Se não estiverem disponíveis, o paciente deve ser submetido a um novo 
teste, antes de se administrar a hemina. 

Recomenda-se que os pacientes com diagnóstico estabelecido de porfiria usem braceletes de alerta médico, 
carreguem cartões de alerta médico e mantenham registros que incluam resultados de laboratório para informar 
os profissionais de saúde de sua condição. 

 Crises recorrentes em um paciente com porfiria aguda estabelecida geralmente são semelhantes ao 
longo do tempo e são largamente diagnosticados na área clínica. “ Reconfirmações “ bioquímicas não são 
necessárias e o tratamento deve ser iniciado imediatamente, depois da exclusão de outras causas para os 
sintomas ( por exemplo, pancreatite e apendicite). 

 

TESTES BIQUÍMICOS: 

 O nível de porfobilinogênio está substancialmente aumentado (20-200 mg/l) em pacientes com crises de 
porfiria aguda intermitente,  coproporfiria hereditária e porfiria  variegata. Recomenda-se o teste rápido inicial 
para o nível de porfobilinogênio urinário para diagnosticar estas porfirias agudas mais comuns,  durante ou 
próximo ao período de sintomas. O teste inical para um aumento substancial dos níveis de porfobilinogênio 
urinário poderá falhar no diagnóstico de porfiria aguda apenas em pacientes que já estejam recebendo hemina 
por baixar rapidamente o ALA e o porfibilinogênio, nos raros pacientes com porfiria ALA-desidratase, os quais 
tem aumento de ALA, mas não de porfibilinogênio e em alguns casos de coproporfiria hereditária e porfiria 
variegata, porque o aumento dos níveis de ALA pode ser mais transitório do que na porfiria aguda.  

 A maioria dos testes para o porfofibilinogênio, um pirrol incolor, baseia-se na formação de um pigmento 
violeta com o reagente de Ehrlich ( pdimetilaminobenzaldeído).  

Durante uma crise de porfiria aguda intermitente , a excreção urinária de porfobilinogênio é geralmente de 220ª 
880 µmol/d ( 20-200 mg/d) ( valores de referência  típicos 0 a 18 µmol/d ( 0-4 mg/dl). Excreção de ALA ( em 
µmol/d ( MG/dl) é aproximadamente a metade desta quantia ( faixa de referência  de 0 a 53 µmol/d ( 0 a 7 
mg/dl) uma vez que o peso molecular do ALA é a metade do peso do porfobilinogênio. 



 Após a recuperação de uma crise de porfiria aguda intermitente os níveis de ALA e porfibilinogênio 
geralmente permanecem aumentados , exceto imediatamente após o tratamento com hemina ou em latência 
prolongada.  

 A identificação da Porfiria ALA-desidratase  requer a medição dos níveis de ALA e porfirina urinários, 
uma vez que o nível de Porfibilinogênio não se encontra significativamente aumentado.  

  Uma amostra simples de urina deverá ser refrigerada ou congelada sem aditivos e protegida da luz para 
a subsequente determinação quantitativa de ALA , porfibilinogêno e porfirina total ( que pode  detectar 
coproporfiria hereditária ou porfiria variegata, quando os níveis de ALA e porfobilinogênio tenham já diminuído 
para valores próximos do normal).  

 Em pacientes com disfunção renal considerável, os níveis de ALA e porfobilinogênio podem ser medidos 
no soro.Se o nível de porfobilinogênio está aumentado , testes  de segunda linha irão determinar a disfunção 
precisa do metabolismo da porfirina, embora o tratamento, que é o mesmo, independente do tipo de porfiria, 
não possa ser atrasado em função da espera dos resultados. Se somente o nível de ALA estiver substancialmente 
aumentado, deve-se distinguir entre Porfiria  ALA desidratase e outras causas de deficiência de ALA –desidratase  
antes de se iniciar o tratamento. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Avaliação laboratorial recomendada para pacientes com sintomas sugestivos de porfiria aguda, indicando 
como o diagnóstico é estabelecido ou excluído por testes bioquímicos e quando o tratamento específico deve 
ser iniciado 

 

 

 

 

 

Suspeita clínica de porfiria aguda 

Teste rápido para PBG 

(semi-quantitativo, amostra de urina) 

Nível de PBG normal Nível de PBG aumentado 

PAI, CPH e PV excluídas Porfiria Aguda (PAI, CPH ou PV) confirmada 

Medir PBG e ALA 

(mesma amostra) 

Medir PBG, ALA e porfirinas 

(mesma amostra) 

Porfirinas plasmáticas e fecais 

PBG desaminase eritrocitária 

Tratamento 
específico 

Ambos normais ALA aumentado 

PBG normal 

PAI 
confirmada: 
determinar 

mutação PBG 
desaminase 

CPH 
confirmada: 
determinar 

mutação CPO 

VP 
confirmada: 
determinar 

mutação PPO 

Porfirias agudas 
excluídas 

Diferenciar causas 
de deficiência de 
ALA desidratase 

(v. texto) 

Porfiria ALA desidratase 

confirmada: começar 

tratamento específico 

Envenenamento por chumbo 

tirosinemia tipo I hereditária 

ou outras alterações confirmadas 

Determinar mutação ALA 
desidratase 



 

CONFIRMAÇÃO BIOQUÍMICA DO TIPO DE PORFIRIA AGUDA 

 Porfiria aguda intermitente, porfiria variegata e coproporfira hereditáia são prontamente diferenciadas, 
especialmente  quando clinicamente  ativas, por um grupo de teste de segunda linha que inclui a medição da 
atividade da porfobilinogênio desaminase eritrocitária, assim como os níveis de porfirina urinários, plasmáticos e 
fecais, medidos com amostras coletadas antes de se iniciar tratamento com hemina. 

Portanto, amostras de urina e fezes são adequadas para testes de segunda linha.  

 Enfatiza-se que confiar em testes de segunda linha não garante o diagnóstico inicial em pacientes com 
doença aguda antes do tratamento porque falham em sensibilidade, especificidade ou ambos. Os níveis de 
porfirinas urinárias podem estar aumentados, por exemplo, em muitas condições não relacionadas à porfiria. A 
coproporfirina é a porfirina predominante na urina normal, mas é também excretada parcialmente na bile. 
Mesmo uma pequena disfunção hepática pode diminuir  a excreção biliar e assim aumentar a excreção urinária 
de coproporfirina. Portanto, coproporfirina urinária nem sempre significa um distúrbio na síntese do heme. 

 Um aumento substancial no nível de ALA com nível normal de porfobilinogênio normal  sugere Porfiria 
ALA-desidratase. Entretanto, avaliações adicionais são necessárias para  excluir outras causas de deficiência de 
ALA-desidratase, particularmente  envenenamento por chumbo e tirosinemia tipo I  hereditária, que pode 
produzir sintomas  semelhantes aos da porfiria aguda. A Porfiria ALA-desidratase deve ser confirmada usando-se 
ambos os métodos: enzimático e molecular.  

 

TESTES ENZIMÁTICOS E DE DNA 

 Recomenda-se a medição da atividade enzimática e o teste de DNA para ajudar a confirmar o tipo de 
porfiria aguda e para possibilitar a identificação  de familiares assintomáticos , porém em risco.  

  

TRATAMENTO DE SUPORTE E SINTOMÁTICO 

 A hospitalização pode ser necessária para a avaliação  e tratamento da dor grave, náuseas e vômitos, 
para a administração de líquidos, eletrólitos, glicose e hemina intravenosa, e para vigilância estreita de 
desequilíbrios de eletrólitos e complicações neurológicas.  

 As medicações tomadas pelo paciente devem ser revistas imediatamente e aquelas indicadas como 
sendo prejudiciais devem, se possível m ser interrompidas. 

 Analgésicos narcóticos são geralmente necessários para a dor abdominal e doses baixas a moderadas de 
uma fenotiazina estão indicadas para náusea, vômito e ansiedade e agitação. 

 A sobrecarga de carboidratos fornece um reforço nutricional, tem algum efeito repressivo sobre a ALA 
sintetase  hepática e foi o tratamento padrão  para crises agudas  durante muitas décadas. Embora menos eficaz 
do que a hemina, a sobrecarga  de carboidratos pode bastar para crises suaves em pacientes  com exigências 
narcóticas baixas e sem hiponatremia ou paresia. Sacarose, polímeros de glicose, alimentos ricos em 
carboidratos podem ser dados aos pacientes sem distensão abdominal ou íleo  e que podem tolerar tratamento 
oral. O  regime intravenoso padrão é glicose a 10% para um total  de pelo menos 300 g diários. Quantidade de 
até 500 g diárias podem ser mais eficazes .Entretanto, grandes volumes de glicose a 10% podem aumentar o 
risco de hiponatremia. 

 Embora ainda controverso, o uso via oral da cimetidina, quando o tratamento com hemina não estiver 
disponível, na dose de 400 mg ( duas vazes ao dia) aparenta ser útil em crises de porfiria por inibição da rota 
metabólica da P-450, podendo evitar o stress hepático que leva ao aumento dos precursores do heme. Durante a 
crise aguda, pose-se usar dose de ataque de 300 mg, EV, durante 3 a 4 dias, uma vez ao dia, com lenta infusão ( 8 
horas). Não sendo possível o uso EV, há a possibilidade de administração via oral, na dose de 400 a 800 mg, 
enquanto o paciente estiver em crise.  

 Casos graves ou prolongados devem ser tratados com hemina e podem também aumentar as 
necessidades do suporte nutricional.  



 Taquicardia e hipertensão arterial sistêmica podem ser tratadas cautelosamente com bloqueadores 
adrenérgicos, mas podem ser perigosos em pacientes com hipovolemia, nos quais a secreção aumentada de 
catecolaminas pode ser um importante mecanismo compensatório.  

 As convulsões difíceis de tratar porque quase todos os medicamentos anti-convulsionantes podem 
exacerbar uma crise. Gabapentina e provavelmente vigabatrina, podem ser dados com segurança e 
benzodiazepinas são também relativamente seguras.  

 Uma correção cuidadosa da hiponatremia  e  hipomagnesemia são importantes, particularmente 
quando estas condições estão associadas a convulsões. 

 

TRATAMENTO  COM HEMINA 

 A Hemina  intravenosa direciona-se ao processo fisiopatológico de base, reprimindo a atividade hepática 
da ALA sintetase, desta forma fazendo diminuir a superprodução de ALA e porfobilinogênio. 

 A Hemina intravenosa administrada nas doses de 3 a 4 mg;/kg de peso corporal por dia é na maior parte 
captada pelo fígado, podendo pelo menos transitoriamente reabastecer o estoque de heme esgotado que regula 
a síntese da ALA sintetase. Não pode ser dada oralmente porque é catabolizada pela heme oxigenase durante a 
absorção intestinal.  

 O tratamento com hemina deve ser iniciado cedo para a maioria das crises agudas. Embora haja 
recomendação  para uma tentativa inicial com glicose intravenosa, a hemina é o tratamento preferido. A glicose 
é claramente menos eficaz  e está recomendada somente para as crises leve e sem paresia. A hemina disponível 
nos EUA  como hidroxi-heme ( hematina) liofilizada para reconstituição com água estéril imediatamente antes da 
infusão, foi  aprovado pela FDA para crises de porfiria aguda.  

 Outra preparação de hemina, heme arginato, é mais estável em solução, mas não está disponível nos 
EUA. 

Existem somente estas duas  heminas disponíveis no mercado. No Brasil, está em fase de aprovação  o heme 
arginato, com o nome comercial de Normosang 

 

Recomenda-se que esta hemina liofilizada seja reconstituída com albumina humana para aumentar  sua 
estabilidade. Produtos de degradação formam-se rapidamente in vitro quando a hemina liofilizada é 
reconstituída com água estéril, conforme recomendado em bula. Estes produtos da degradação aderem as 
células endoteliais, plaquetas e fatores  de coagulação  causando em efeito anticoagulante transitório,  e 
frequentemente , flebite no local da infusão. A flebite pode ser grave e comprometer o acesso venoso  com a 
administração repetida.  

 Outros efeitos colaterais incomuns da hemina incluem febre, dor, mal estar, hemólise.  

 A experiência indica que a hemina pode ser administrada com segurança durante a gravidez.  

 Os pacientes devem ser monitorizados de perto durante a terapia para verificação da ocorrência de 
complicações e sinais de progressão da porfiria aguda, como desequilíbrio eletrolítico, manifestações 
psiquiátricas agudas, fraqueza muscular, retenção urinária  e íleo. 

 A melhora clínica é rápida, normalmente dentro de 1 a 2 dias, quando a terapêutica com hemina é 
iniciada precocemente numa crise. 

 Mesmo quando uma neuropatia grave é contida pelo tratamento, a recuperação completa pode levar 
meses ou demorar por muito mais tempo.   

  A hemina é raramente eficaz para os sintomas crônicos que persistem entre as crises. 

 

RECOMENDAÇÕES PARA A PREVENÇÃO E SEGUIMENTO 

  A prevenção de crises futuras requer instrução do paciente e identificação de fatores precipitantes.  

É importante evitar álcool, cigarro e medicamentos que possam induzir exacerbações e manter alimentação 
adequada.  



 Os usos de braceletes e de cartões de alerta médico na carteira podem ajudar a notificar os profissionais 
de saúde numa emergência e garantir que medicamentos considerados não seguros não sejam administrados 
aos pacientes nas emergências.  

 Alguns pacientes têm crises frequentes mesmo depois dos fatores de exacerbação terem sido 
removidos, possivelmente por causa de genes modificadores não identificados ou de fatores precipitantes 
ambientais ou endógenos. Estes pacientes devem ser avaliados por um nutricionista e devem seguir uma dieta 
bem balanceada com calorias suficientes para manter o peso. 

 Análogos de GRH ( gonadotropin –releasing hormone-hormônio liberador de Gonadotrofina) pode ser 
altamente eficaz para mulheres com crises cíclicas frequentes,  quando os sintomas  são confinados à fase 
luteínica   do ciclo menstrual. O tratamento deve ser começado nos primeiros dias de um ciclo e se as crises  
forem impedidas por vários meses, estrogênio ( dados na forma de adesivos de baixa dosagem) pode impedir os 
sintomas de menopausa.Recomenda-se um exame ginecológico e determinações de densitometria óssea a cada 
6 meses durante o tratamento. Em necessidade contínua pode-se avaliar a cada 1 ou 2 anos, parando-se o 
tratamento.  

 A gravidez aumenta os níveis de progesterona, um potente indutor da biossíntese do heme no fígado, 
não obstante seja bem tolerada na maioria das mulheres com porfiria aguda.  

 Crises recorrentes  não cíclicas são as vezes impedidas por infusões semanais ou quinzenais de hemina.  

 O tratamento frequente com hemina  apresenta o risco teórico  de sobrecarga de ferro (  100 mg de 
hemina contém 8 mg de ferro).Portanto os níveis de ferritina sérica devem ser monitorados.  

Em exemplos raros selecionados de doença sintomática grave, sem remissão, o transplante de fígado pode ser 
considerado.  

Doença renal em estágio terminal pode em parte resultar de hipertensão arterial sistêmica  crônica e sua 
progressão pode ser retardada por um controle efetivo da pressão arterial. 

 Vários estudos populacionais retrospectivos na Escandinávia   encontraram mortalidade de 60 a 70 
vezes maior por carcinoma hepatocelular  entre pacientes com  Porfiria aguda , quando comparada às taxas 
nacionais combinadas por idade e sexo. Então assim como em outras doenças que predispõe ao carcinoma de 
fígado, monitorizações periódicas dos níveis de alfa-feto-proteína no soro e estudos de imagens parecem 
convenientes.  

 É importante que se identifique depressão crônica e risco de suicídio em pacientes com crises 
frequentes ou sintomas crônicos, o que deve alertar para a busca de apoio psiquiátrico precoce  e tratamento 
eficaz da dor. 

  

MELHORANDO O PROGNÓSTICO 

 As taxas de fatalidade decorrentes de crises de porfiria aguda variavam de 10-52% antes de 1970. A 
melhora do prognóstico a partir desta data pode ser atribuída a um melhor diagnóstico, tratamento e prevenção, 
disponibilidade  de hemina( introduzida em 1971), identificação de portadores com risco genético e redução do 
uso  de  medicamentos prejudiciais, tais como barbituratos e sulfonamidas.  

 Estudos tem estimado que a mortalidade em pacientes que experimentaram crises agudas de porfiria é 
três vezes maior do que na população geral, com a maioria de mortes ocorrendo durante as crises agudas, ainda 
com o diagnóstico e tratamentos atrasados frequentemente contribuindo.  
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