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Nimero de Admiss3o : 493739 Nome do Médico: MARCELO V.LEOCADIO
Nome do Paciente : Mariana Matheus Gioia Data Relatério :07/06/2017
Idade do Paciente :27 anos

Sexo do Paciente : F

rine Porphyrins

Results Range
Compound nmcl/L nmollg CREAT nmaolig CREAT
. _____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________|]

Uroporphyrins (UP) 10.8 162 0 - 24
Heptacarboxy (7-CP) 13 2.1 0 = 13
Hexacarboxy (6-CP) 0.0 0.0 0 - -
Pentacarboxy (5-CP) 0.0 0.0 0 = 10
Precoproporphyrin (PreCP) 0.0 0.0 0 = E:
Coproporphyrins 1, Il (CP) 962 161.4 0 = 153
CREAT (Creatinine) 0.60 gL

Interpretation:

= High levels of 5-CP, PreCP and CF have been associated with Hg exposure 1,2, 3

= High levels of 6-CP, 5-CF, PreCP and CP were found in Autistic children 4

= High levels of UP, and CP have been associated with As, Pb exposure 3

= High levels of UP suggestive of Aluminum exposure &

£ High levels of UP, and 7-CP strongly increased in Porphyria cutanea tarda 7

£ High levels of UP, CP strongly increased in either acute intermittent porphyria or porphyria variegate 7.8

= High levels of porphyrins may be caused by genetics, numerous envirenmental chemicals, drugs, diseas

and alcohol 7,8
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1. O que é Coproporfiria Hereditaria?

E uma das formas agudas de porfiria. E causada por uma deficiéncia em
uma enzima chamada coproporfirinogénio oxidase. Esta enzima ¢&
necessaria para o nosso organismo formar um composto chamado Heme.
O heme é responsavel por transportar os atomos de oxigénio dentro do
nosso sangue para todos os tecidos. A deficiéncia desta enzima ocorre
por uma mutacdo no gene que produz a enzima, o que faz com que ela
funcione menos do que o normal. Muitas pessoas passam a vida toda
sem saber que tem esta alteragdo. Os sintomas de coproporfiria
hereditaria s6 irdo surgir em situacdes especificas, tais como estresse
metabdlico, exposicdo a algumas medicagdes, uso de alcool, jejum
prolongado, dieta com poucas calorias, entre outras. E uma condicdo
muito rara em todo o mundo.

2. Quais sdo os sintomas da Coporporfiria Hereditaria?

A coproporfiria hereditaria pode apresentar os mesmos sintomas da
porfiria aguda intermitente, onde sao observados sintomas agudo de dor
abdominal, alteracdao do ritmo intestinal que tende a reducdao deste
ritmo, levando a intestino preso e distensdo abdominal. Nauseas,
vOmitos, aceleracdo dos batimentos cardiacos, hipertensdo, diminuicdo
da quantidade de sdédio no organismo, insdnia, dor nos membros, falta
de forca muscular, sudorese, inquietacdo, dificuldade para urinar
também sdo sintomas observados na crise de porfiria. Alguns individuos
com crises mais graves podem ter paralisia da musculatura dos membros
superiores, inferiores, da degluticio e até mesmo respiratdria.
No entanto, a chance de um individuo com coproporfiria hereditaria
apresentar uma crise de porfiria € menor do que a de um individuo com
porfiria aguda intermitente.

Os pacientes com coproporfiria hereditaria podem apresentar lesdes de
pele, nas regidoes expostas ao sol. Este talvez seja o sintoma mais
comum. As lesGes podem formas vesiculas, bolhas e romper, deixando
cicatrizes.

3. Como ¢ feito o diagndstico da coproporfiria hereditaria?

Os mesmos exames que sao usados para o diagndstico de uma crise de
porfiria aguda intermitente serdao usados na crise de coproporfiria
hereditaria. O que ira diferenciar uma doencga de outra é a dosagem de
porfirinas em plasma, urina e fezes.
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4. Como e feito o tratamento da coproporfiria hereditaria?

Nas crises o tratamento segue as mesmas recomendagdes do que o
tratamento da Porfiria Aguda Intermitente, sendo importante o
diagnéstico rapido e preciso de uma crise. O uso de glicose ou hemina
humana ird depender da gravidade da crise.

As lesOes de pele podem surgir mesmo quando a pessoa nao apresenta
os sintomas agudos. Para as lesdes de pele nao é indicado usar glicose
nem hemina humana. E muito importante usar filtro solar com protecdo
contra raios UVA, pois € a exposicdo ao sol que desencadeia as lesGes de
pele. O uso de roupas especiais com protegdo UVA também ajuda. O
filtro solar devera ser aplicado ndao sé no rosto, mas em toda a pele,
principalmente pescocgo, orelhas, bracos, maos, colo, térax, dorso e em
outras regides que fiquem expostas ao sol. Consulte o seu
dermatologista para saber qual o filtro solar mais indicado para o seu
tipo de pele que tem a protecdo necessaria para vocé. Existem muitas
marcas no mercado e nem todas tém a protegcdo necessdria para
individuos com coproporfiria hereditaria.

5. Se meu exame de coproporfirina der positivo é porque tenho
coproporfiria?

Ndo. Os individuos com porfiria variegata, porfiria aguda intermitente,
porfiria por deficiéncia de ALAD e com coproporfiria hereditaria podem
eliminar coproporfirina nas fezes. Este metabdlito ndo é especifico para o
diagnéstico de coproporfirina hereditaria.

6. Em qual idade comecam os sintomas de coproporfirina hereditaria?

Em geral na idade de adulto jovem, ou seja, apos 20 anos de idade.



