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Acute Hepatic Porphyria

O guia de dialogo sobre a porfiria hepatica aguda (PHA)
Comece a conversa com o seu médico

Use este guia de dialogo para monitorizar os seus sinais e sintomas, e certifique-se de que seleciona todas as opc¢des que se
aplicam a sua experiéncia. Durante a sua proxima consulta, apresente este guia ao seu médico para ponderarem a realizacao
de exames para a PHA.

1. Teve dor intensa, sem motivo, em mais do que um dia nestas zonas?
Faca um circulo na zona onde sentiu essa dor e descreva quaisquer detalhes usando as linhas abaixo.'

PEITO COSTAS
(Descrever) (Descrever)
BARRIGA MEMBROS
(Descrever) (Descrever)

2. Teve qualquer um destes sinais e sintomas? Assinale todos os que se aplicam'*:

O Fraqueza ou dor nos membros O Confuséo O Dor abdominal O Urina escura ou avermelhada
ODormeéncia O Ansiedade ODor nas costas ou peito O Nivel baixo de sddio no
O Fadiga O Convulsdes ONauseas e vomitos sangue
O Cansaco O Insonias OLesdes ou bolhas na pele
O Paralisia O Alucinacées exposta ao sol*
O Paralisia respiratoria O Depressdo OBatimentos cardiacos acelerados
O Perda sensorial O Obstipacédo ou diarreia OPressdo arterial alta ;ﬁfﬁﬁi?@;ﬁrﬁ”& rerediees
Ha quanto tempo sente estes sintomas? Os seus sintomas ja fizeram com que tivesse de ir ao hospital?
O Sim O Nao

Escreva qualquer informacao adicional que considere ser importante para dizer ao seu medico:
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Desenvolvido e produzido pela Alnylam. Este guia de dialogo destina-se a doentes com PHA para fins de sensibilizacao da doenca e nao

substitui a opiniao de um médico qualificado.
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Acute Hepatic Porphyria

O guia de dialogo sobre a porfiria hepatica aguda (PHA)
Comece a conversa com o seu meédico

3. Teve algum dos seguintes diagnosticos ou cirurgias? Assinale todos os que se aplicam:

Qr\, Perturbacoes L\_ Perturbacodes L;-—\j Condicoes abdominais que
M gastrointestinais®" - neurolégicas/neuropsiquiatricas®"’ necessitam de cirurgia®
|
O Sindrome do intestino O Fibromialgia | O Apendicite (inflamacio do apéndice)
irritavel (Sl : i : ek
S O Sindrome de Guillain-Barré O Colecistite (inflamacic da vesicula)

O Gastroenterite aguda
com vomitos

O Hepatite W PEI"tUI’hEI@ﬁES ginecnlc’:gicas-‘"” O Oclusédo intestinal (bloqueio intestinal)
O Endometriose

O Psicose [ Peritonite (inflamacac no abdémen)

O Doenca de Crohn

Depois da cirurgia, continuou a sentir a mesma dor intensa, sem motivo? 0O Sim O Nao O Ndo aplicavel

4. Os sintomas comecaram nos dias seguintes a exposicao a alguma das seguintes opcoes?
Assinale todas as que se aplicam:’

| | . Yy ¥ B @)

0 ALGUNS MEDICAMENTOS [0 ALTERAGCOES HORMONAIS [0 consumo [0 TABACO [0 STRESS PROVOCADO POR: O JEjum

Fale com o seu profissional incluindo niveis de estrogénio DE ALCOOL - Infecdes ou dieta

de salde para identificar e progesterona. Estas - Cirurgia axtrema
que medicamentos podem hormonas apresentam maior E 150 fii

N30 Ser seguros, oscilacdo durante as 2 — Exalislal Tislca
possivelmente ndo seguros semanas antes do inicio do - Exaustdo emocional
OuU Seguros para si. ciclo menstrual de uma
mulher.

5. Alguma destas situacoes o afectou em algum periodo da sua vida? Assinale todos os que se aplicam:'?'2

ODormir OTrabalhar O Comer 0O Socializar/Fazer planos Qual o nivel | | |
de impacto? : 5 10

O Memoaria/Clareza de raciocinio O Realizacdo de tarefas

O Manutencdo da energia 0O Outro: Com que frequéncia? O Diariamente 0O Semanalmente

O Mensalmente O Anualmente

6. Alguem na sua familia foi anteriormente diagnosticado com algum tipo de PHA?

O Porfiria aguda intermitente (PAI) O Porfiria variegata (PV) O Coproporfiria hereditaria (CPH)

O Porfiria por deficiéencia da ALAD (PDA) O Naéo 0 Nao tem a certeza

Escreva qualquer informacao adicional que considere ser importante para dizer ao seu medico:
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Acute Hepatic Porphyria

Como é diagnosticada a PHA

A porfiria hepatica aguda (PHA) refere-se a uma familia de doencas genéticas raras caracterizadas por crises potencialmente fatais
e, em alguns doentes, por sintomas cronicos debilitantes, que tém um impacto negativo nas atividades diarias e na qualidade de
vida.""? As duas tecnicas mais frequentes que um medico usa para determinar se uma pessoa tem PHA sao um teste de urina
sumario e um teste genético:* "

Teste de urina sumario

- A PHA pode ser diagnosticada com um teste de urina sumario dos niveis de PBG (porfobilinogenio),
ALA (acido aminolevulinico) e porfirina* 1215

+ Nao se recomenda uma colheita de urina de 24 horas e podera resultar em atraso consideravel na
confirmacao do diagnostico'

+ Recomenda-se realizar um teste de urina durante ou pouco depois de uma crise'~

+ As analises de porfirinas podem ajudar a identificar o tipo especifico de PHA, mas nao sdo usadas
isoladamente para diagnosticar a PHA’

Teste genético

+ Um teste genetico, usando uma amostra de sangue ou saliva, pode ajudar a confirmar um diagnostico ou a

determinar o tipo especifico de PHA®
* Pode descartar a PHA se ndo houver uma mutacao genetica’

+ APHA e uma doenca hereditaria genética, por isso os familiares de alguém que tenha PHA poderao igualmente ter
herdado o gene alterado responsavel pela perturbacao. Embora a maioria das pessoas com um gene alterado possa
nunca vir a ter sintomas, estas pessoas estao, no entanto, em risco de ter uma crise, ou em risco de complicacdes
associadas a niveis elevados de ALA e PBG."™ O conhecimento do risco genético de PHA pode permitir que as pessoas
tomem decisdes informadas sobre o estilo de vida, medicacdo, com a intencdo de prevenirem crises e complicacdes
da doenca.’ Logo, os familiares de alguem que tenha PHA poderdo querer falar com o médico sobre o teste genetico

para PHA."

*PBG e ALA sdo substancias que sao produzidas quando o figado produz heme. O aumento dos niveis de PEG e ALA pode tornar-se toxico e foi associado aos
sintomas e crises de PHA2™

Esta informacao destina-se apenas para fins de sensibilizacao sobre a doenca. Nada do que consta neste sitio Web constitui aconselhamento médico individual. Os utilizadores
sa0 aconselhados a consultar o seu médico.
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Visite Livingwithporphyria.eu para mais informacao sobre PHA.

Desenvolvido e produzido pela Alnylam. Este guia de dialogo destina-se a doentes com PHA para fins de sensibilizacao da

doenca e nao substitui a opiniao de um meédico qualificado.
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