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RESUMO
Introducao: A porfiria hepatica aguda (PHA) € um grupo de doencas genéticas raras da
biossintese do heme, caracterizada por ataques de dor neurovisceral.

Objetivos: Avaliar seu impacto nos desfechos relatados pelo paciente com ataques
esporadicos ou recorrentes.

Métodos: Pacientes adultos com >1 ataque de PHA nos ultimos 2 anos ou em tratamento
profilatico, sem uso de givosirana, participaram de uma pesquisa on-line para avaliar a
presenca de sintomas cronicos, ansiedade e depressdo em dois subgrupos, ataques
esporadicos (taxa de ataque anualizada [TAA], < 6 nos ultimos 2 anos) e ataques
recorrentes (TAA, > = 6)

Resultados: Dos 92 pacientes que completaram a pesquisa, 55 (60%; idade média, 40,3
anos) relataram ataques esporadicos e 37 (40%; idade média, 42,3 anos) ataques
recorrentes. A maioria dos pacientes era do sexo feminino (esporadico, 92,7%; recorrente,
86,5%). Em relacdo a saude mental, 52,7% dos pacientes com ataques esporadicos
apresentaram pontuacdo PHQ-8>=10, indicando depressdo moderada a grave, versus
67,6% do grupo recorrente; e 43,6% e 56,8% dos pacientes nos grupos esporadico e
recorrente, relataram uma pontuacdo GAD-7>=10, indicando ansiedade moderada a grave.
A dor foi um dos principais sintomas cronicos relatados nos grupos esporadico (50,9%) e
recorrente (59,5%). A fragueza muscular foi mencionada como um dos 3 sintomas cronicos
com impacto moderado a intenso ao limitar atividades diarias em, 83,3% daqueles no grupo
esporadico e 90,6% no grupo recorrente.

Conclusdes: A PHA demonstrou impacto substancial na qualidade de vida em ambos os
grupos, porém este parece ter sido maior para 0s pacientes com ataques recorrentes.



