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RESUMO

Introdugdo: As porfirias sdo doengas metabdlicas raras, geralmente hereditérias, decorrentes de alteragdes na biossintese
do heme, levando ao acimulo de porfirinas e seus precursores. A Porfiria Aguda Intermitente (PAI) é a forma mais comum,
manifestando-se por crises neuroviscerais episddicas, principalmente em mulheres jovens, com sintomas inespecificos que
dificultam o diagndstico precoce e podem evoluir para complicagdes graves como neuropatia progressiva. Objetivo: Relatar o
caso de uma paciente diagnosticada com PAI grave hospitalizada no Hospital Universitario da Universidade Federal de Juiz de
Fora (HU/UFJF), enfatizando a abordagem fisioterapéutica durante a internagdo. Relato de caso: Paciente do sexo feminino,
20 anos, com quadro de dor abdominal intensa, constipagdo, sialorréia e taquicardia, evoluiu em poucos dias para paresia
progressiva, disfagia e insuficiéncia respiratéria aguda, sendo inicialmente levantada a hipotese de sindrome de Guillain-
Barré. Posteriormente, diagnosticada com PAI por exames bioquimicos e genéticos. A paciente necessitou de ventilagdo
mecanica prolongada, traqueostomia e cuidados intensivos, recebendo fisioterapia respiratoria e motora, além de suporte
multiprofissional. Durante quatro meses de internagdo, apresentou evolugao gradual, com desmame da ventilagdo mecanica,
decanulagdo e recuperagdo parcial da forga muscular, evidenciando a importancia do manejo integrado no prognéstico funcional.
Resultados: Apos 20 dias de desmame, permaneceu 48 horas em ventilagdo espontanea e foi decanulada apos trés meses e 19
dias da intubagdo. Recebeu alta em ar ambiente, com melhora parcial da forca muscular periférica e respiratoria, apresentando
ganho funcional, embora ainda dependente para transferéncias posturais. Conclusdo: O caso demonstra a complexidade do
processo de reabilitacdo em PAI grave e reforga a relevancia da abordagem multidisciplinar, ressaltando a importancia do papel

da fisioterapia no desmame ventilatério, na decanulagdo e na reabilitacdo global da paciente.
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ABSTRACT

Introduction: Porphyrias are rare metabolic diseases, usually hereditary, resulting from changes in heme biosynthesis, leading
to the accumulation of porphyrins and their precursors. Acute intermittent porphyria (AIP) is the most common form, manifesting
as episodic neurovisceral crises, mainly in young women, with nonspecific symptoms that hinder early diagnosis and can progress
to serious complications such as progressive neuropathy. Objective: To report the case of a patient diagnosed with severe AIP
hospitalized at Hospital Universitario da Universidade Federal de Juiz de Fora (HU/UFJF), emphasizing the physiotherapeutic
approach during hospitalization. Case report: A 20-year-old female patient with severe abdominal pain, constipation, sialorrhea,
and tachycardia progressed within a few days to progressive paresis, dysphagia, and acute respiratory failure, initially raising
the hypothesis of Guillain-Barré syndrome. She was later diagnosed with PAI through biochemical and genetic tests. The patient
required prolonged mechanical ventilation, tracheostomy, and intensive care, receiving respiratory and motor physical therapy,
in addition to multidisciplinary support. During four months of hospitalization, she showed gradual improvement, with weaning
from mechanical ventilation, decannulation, and partial recovery of muscle strength, highlighting the importance of integrated
management in functional prognosis. Results: After 20 days of weaning, she remained on spontaneous ventilation for 48 hours
and was decannulated after three3 months and 19 days intubation. He was discharged to room air, with partial improvement in
peripheral and respiratory muscle strength, showing functional gain, although still dependent for postural transfers. Conclusion:
This case demonstrates the complexity of the rehabilitation process in severe APL and reinforces the relevance of a multidisciplinary
approach, highlighting the importance of the role of physical therapy in ventilatory weaning, decannulation, and the patient’s

overall rehabilitation.

Keywords: Porphyria, Acute Intermittent; Physiotherapy; Rehabilitation.
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INTRODUCAO

As porfirias constituem um grupo de doengas
metabdlicas raras, em sua maioria hereditarias,
decorrentes de alteracdes na biossintese do heme,
levando ao acumulo de porfirinas e seus precursores.
Entre os subtipos existentes, destaca-se a Porfiria Aguda
Intermitente (PAI), forma mais comum, com incidéncia
estimada entre 1 a 2 casos por 100.000 habitantes.*

Clinicamente, a PAI se manifesta por crises
neuroviscerais agudas e episddicas, sendo mais frequente
em mulheres jovens, entre 14 e 45 anos. Os sintomas
incluem dor abdominal intensa associada a manifestagdes
autondmicas, gastrointestinais e neuroldgicas e em casos
graves, insuficiéncia respiratdria.23 Varios fatores podem
desencadear uma crise de porfiria, incluindo restrigao
caldrica, alcool, alteragbes hormonais, medicamentos
e estresse. O diagnodstico é feito por exames de urina
que detectam niveis elevados de porfirinas, bem como
de porfobilinogénio (PBG) e acido aminolevulinico
(ALA). Além disso, testes genéticos podem confirmar o
diagndstico.?

Precipitantes comuns de crises neuroviscerais
agudas (alcool, tabagismo, privacdo caldrica, certos
horménios e drogas porfirinogénicas) estimulam a
producdo de precursores neurotdxicos, levando a lesdo
neuronal. Como consequéncia, pode surgir encefalopatia,
disfungBes autondmicas, parestesias, alodinia, neuropatia
periférica e comprometimento neuromuscular crénico.*

A neuropatia periférica ocorre em 10% a 40% das
crises porfiricas agudas. E predominantemente motora,
de natureza axonal, com pico em até duas semanas,
podendo ser simétrica ou assimétrica. Os musculos
proximais sdo acometidos em 80% dos casos, iniciando-
se pelos membros superiores em 50%, e a suspeita
clinica costuma surgir diante de fraqueza em membros,
especialmente em regides distais.®

A variabilidade clinica e os sintomas inespecificos
dificultam o diagnéstico, sendo comum sua confusdo
com outras patologias neuroldgicas, como a sindrome
de Guillain-Barré.2 Nesse sentido, o diagndstico tardio
pode estar relacionado a crises graves, pois ha exposicdo
prolongada a fatores porfirinogénicos, cursando com
alteracdes neuroldgicas. A neuropatia pode progredir
rapidamente para tetraparesia, dificuldades de degluticao
e insuficiéncia respiratéria. A fraqueza muscular é
geralmente reversivel com tratamento de suporte
adequado, mas requer muitos meses de reabilitagdo.?

O tratamento da PAI consiste na descontinuagao
de agentes porfirogénicos, reducdo da sintese de ALA por
meio de infusdo de hemina ou glicose, suporte caldrico,
correcdao e monitoramento de eletrdlitos, além do manejo
sintomatico. Nas fases iniciais das crises, em casos leves
(por exemplo, sem paresia, convulsdo ou hiponatremia)
ou quando a hemina ndo esta disponivel, recomenda-se
o aporte elevado de carboidratos. A hemina constitui
o tratamento de escolha para a maioria das crises,

especialmente as mais graves e, também, pode ser
utilizada de forma profilatica em pacientes com episddios
recorrentes.®

Dentro deste contexto, o objetivo deste
trabalho é descrever a atuacdo fisioterapéutica e o
processo de reabilitagdo hospitalar de uma paciente de
18 anos diagnosticada com Porfiria Aguda Intermitente
grave que ficou internada no Hospital Universitario da
Universidade Federal de Juiz de Fora (HU-UFJF).

RELATO DE CASO

O presente estudo foi realizado com aprovacao
do Comité de Etica em Pesquisa do HU-UFJF, sob CAAE
n° 83951324.5.0000.5133 e Parecer n° 7.241.223.

Os dados foram obtidos por meio de consulta
as evolugdes da equipe assistencial no prontuario
eletrénico da paciente, referentes ao periodo de
internagao (22/03/2024 a 26/07/2024). As seguintes
informagbes foram coletadas: anamnese, historia da
doenca atual e motivo da internagcdao, comorbidades,
habitos de vida, parametros e tempo de ventilagédo
mecanica, tempo de desmame da ventilagdo mecanica,
desmame de oxigenoterapia, evolugdao do processo
de decanulagdo, avaliacdo fisioterapéutica de forga
muscular e funcionalidade na admissdo na enfermaria e
na alta, tempo de internacdo no Centro de Tratamento
Intensivo (CTI) e na enfermaria.

Anamnese

Trata-se de paciente do sexo feminino, 20 anos
que deu entrada em servico médico de sua cidade em
marco de 2024 com quadro de constipagdo intestinal,
dor abdominal intensa, sialorreia e taquicardia. Apds seis
dias, evoluiu com paresia de predominio proximal, mais
evidente em membros inferiores (MMII), acompanhada
de hipofonia e disfagia. A familia referiu histdrico de
dor abdominal em baixo ventre, acompanhada de
polacitria, incontinéncia urinaria, diarreia e episddios
de constipacdo intestinal, que motivaram diversas idas
ao pronto-socorro para controle algico nos dois meses
anteriores. Paciente com antecedente obstétrico de
cesariana no ano de 2021 e desconhecia antecedentes
familiares de casos semelhantes da doenga.

Um dia apds a entrada no hospital de origem,
evoluiu com insuficiéncia respiratéria aguda (IRpA),
necessitando de intubacdo orotraqueal. Além disso,
apresentou tetraparesia flacida, arreflexa e simétrica.
Apds 10 dias, foi submetida a traqueostomia. Foram
realizadas tomografia computadorizada (TC) de cranio
e puncbes lombares com hipdtese diagndstica de
sindrome de Guillain-Barré, mas ndo foram encontradas
alteragdes sugestivas. O Unico achado inicial foi
inflamacgdo intestinal identificada na TC de abdomen.

No dia 23/03/2024, foi transferida ao CTI do HU-
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UFJF para dar seguimento a investigacdo diagnostica.
No exame fisico realizado pela equipe médica de
Neurologia, foi constatada tetraparesia flacida, com forca
muscular grau zero globalmente, exceto distalmente nos
membros (grau 1) e arreflexia. Além disso, sindrome
neuropsiquiatrica cursando com alucinacBes visuais e
transtorno ansioso, sindrome sensitiva caracterizada por
alodinia difusa e sindrome autondémica caracterizada por
sialorreia e taquicardia, sendo a Sindrome de Guillain-
Barré a principal hipétese diagnodstica.

Foi admitida traqueostomizada, em ventilagao
mecanica (VM), modo ventilacdo pressdao de suporte
(PSV), com os seguintes paréametros: Pressdo de
suporte (PS) 8 cmH,0; Pressdo Expiratéria Final Positiva
(PEEP) 5 cmH,0; Fragdo Inspirada de Oxigénio (FiO2)
30%; Ciclagem: 25%; Volume corrente (VC) 530 mL;
Frequéncia Respiratoria (FR) 12 ipm; Pressdo de oclusdo
das vias aéreas nos primeiros 100 milissegundos (P0,1):
-1,6 cmH20.

Tratamento clinico

O tratamento com imunoglobulina foi iniciado
no dia 22/03/2024 no hospital de origem e foi mantido
no HU-UFJF até completar cinco dias, tendo sido
interrompido pela falta de resposta e suspeita de
porfiria. O diagndstico foi confirmado em abril de 2024,
por meio do ALA urindrio e teste genético. A equipe
meédica assistente do HU-UFJF entrou em contato com
um servico de hematologia referéncia em porfiria de Sédo
Paulo para discussdo do caso. Dentro do contexto de
dificuldade de acesso a hemina, que ndo ¢é oferecida pelo
Sistema Unico de Saude (SUS) e pelo diagndstico tardio,
considerou-se que, naquele momento, seu uso nao traria
beneficios significativos. Entdo, foi feito tratamento de
suporte, restricdo de medicagdes precursoras e dieta
rica em carboidratos/glicose em conjunto com a equipe
de nutrigdo.

Tratamento fisioterapéutico

Ap6s um més de internagdo no CTI do HU-
UFJF, a paciente foi transferida para a enfermaria desta
instituicdo e admitida pelo Servico de Fisioterapia do
setor em VM, no modo PSV (PS: 10cmH20; Peep:5
cmH20; Fio2: 21%; Ciclagem 20%; VC 450mL; FR
18ipm).

O tratamento fisioterapéutico na enfermaria
foi realizado diariamente, com sessdes de,
aproximadamente, cinquenta minutos, sendo direcionado
para reabilitacdo motora e ao desmame da ventilagao
mecanica. Na admissdo, verificou-se na avaliagdo
fisioterapéutica, fraqueza muscular respiratdria, tosse
ineficaz e realizava apenas movimentos de cervical e de
elevacao de ombro (grau 3 de forca muscular).

Quanto a fisioterapia motora, inicialmente,
as condutas consistiram em mobilizacdo passiva

de membros, alongamento muscular enfatizando
isquiotibiais e plantiflexores, além de posicionamento
no leito. No dia 25/04/2024, foi observado esbogo de
contragdo em MMII (musculo quadriceps femoral), e
ap6s 11 dias, em MMSS (musculos rotadores internos
e adutores de ombros e pronadores de antebragos).
A partir disso, a eletroestimulacdo funcional (FES) foi
utilizada nessas musculaturas, de forma complementar,
com os seguintes parametros: frequéncia de 45Hz,
largura de pulso de 500pus, tempo de estimulagao (T_on)
de 5s, tempo de repouso (T_off) de 10s e rampa de
subida e descida de 15s).

Nos demais grupamentos musculares, nos quais
ndo havia contragdo muscular visivel, mantiveram-se as
mobilizagdes passivas. A partir da quinta semana apos
alta do CTI, observou-se melhora da forga muscular nos
rotadores internos e adutores de ombro e pronadores
de cotovelo, sendo, entdo, iniciados exercicios contra
resisténcia manual do fisioterapeuta. Ademais, foram
feitas condutas visando ativacdo de gluteos e da
musculatura abdominal.

O controle de tronco foi trabalhado de forma
progressiva, por meio de treinos didrios com foco na
ampliacdo do tempo. No dia 10/06, a paciente tolerou
apenas 30 segundos sem apoio dorsal e progrediu para
30 minutos de permanéncia ao final da internacdo.
Esse treino foi realizado com a paciente posicionada
sentada a beira do leito, sendo solicitadas, inicialmente,
ativagbes musculares, progredindo para reagoes
posturais em multiplas direcGes. Na mesma posicdo,
eram realizadas descarga de peso em MMSS, visando
estimulo proprioceptivo e ativagdo muscular; e exercicios
funcionais, inicialmente, passivos progredindo para
ativo assistidos.

Em relagdo a fisioterapia respiratoria,
inicialmente, devido ao quadro de tosse ineficaz e
hipersecretividade brénquica, na primeira semana apos
alta do CTI, foram realizadas manobras de higiene
brénquica, como hiperinsuflagdo pulmonar no ventilador
mecanico e uso do aparelho de tosse assistida Cough
Assist E70 (Philips Respironics, Pennsylvania, USA).

Quanto ao desmame ventilatério, como a
paciente ndo tolerava a redugdo dos parametros para
posterior desconexao da VM, a equipe de Fisioterapia
iniciou periodos curtos de desconexdo diaria, com
aumento progressivo ao longo dos dias. No primeiro
dia, a paciente tolerou apenas oito minutos em
ventilagdo espontanea com tubo T e, apos 13 dias, a
tolerancia foi de 6 horas de desconexdo da VM. Apods
20 dias do inicio do desmame, a paciente completou 48
horas em ventilagdo espontédnea, com suplementagdo
de oxigénio em baixo fluxo. Completado o desmame
da ventilagdo mecénica, no dia 22/05/2024, foi iniciado
o desmame da traqueostomia em conjunto com a
equipe de fonoaudiologia. Foram feitas varias tentativas
de desinsuflacdo do balonete, porém, sem sucesso,
pois a paciente apresentava tosse irritativa continua.
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ApOs discussdo com a equipe multiprofissional, no dia
07/06/2024, foi realizada a substituicdo da canula de
traqueostomia plastica por uma canula metalica pela
equipe médica. Essa decisdo foi fundamentada em
achados da radiografia de tdérax, que demonstraram
a proximidade da extremidade inferior da protese
ventilatéria em relagdo a carina, fator possivelmente
relacionado a baixa tolerancia apresentada pela paciente.
ApOs a troca, a paciente apresentou boa tolerancia e foi
mantida a oxigenoterapia com baixo fluxo e, apos trés
dias, o desmame do oxigénio foi concluido. Além disso,
passou a tolerar a oclusdo digital da canula durante os
atendimentos. A partir do dia 10/06/2024, as equipes
de fisioterapia e fonoaudiologia iniciaram periodos de
oclusdo mecanica de duas horas progredindo para 24
horas no dia 18/06/2024, sem intercorréncias e sem
necessidade de aspiragdo traqueal. Desta forma, o
processo de desmame da traqueostomia foi concluido
com a decanulagdo no dia 27/06/2024.

Resultados

Apds 20 dias do inicio do desmame, a paciente
completou 48 horas em ventilagdo espontdanea, com
suplementagdo de oxigénio em baixo fluxo. Permaneceu
dois meses traqueostomizada em ventilagdo mecanica,
sua decanulagdo foi realizada apds 3 meses e 19 dias
apos a intubacdo orotraqueal, permanecendo em ar
ambiente no momento da alta hospitalar. Durante os
quatro meses de internacgdo, foi possivel observar uma
evolugdo satisfatéria, com melhora parcial da forga
muscular evidenciada no exame fisico no momento da
alta. Constatou-se forga muscular grau 4 nos pronadores
de cotovelo, rotadores internos e adutores de ombros;
grau 2 nos extensores, flexores e abdutores de quadril;
grau 3 nos musculos abdominais e grau 4 nos extensores
da coluna. Os demais grupos musculares mantiveram-se
com forga grau 0 no momento da alta hospitalar.

Embora ainda fosse dependente para as
mudangas de decubito e transferéncias, ao final da
hospitalizagdo foi notéria a evolugdo da paciente
quanto ao ganho de forca muscular, tanto periférica
quanto respiratdéria, com melhora da eficacia da tosse e
desmame da ventilagdo mecanica.

Na alta hospitalar, foi feito encaminhamento
para fisioterapia domiciliar e para a Rede Sarah de
Hospitais de Reabilitagdo. Além disso, foram feitas
orientag0es domiciliares de alongamentos musculares e
exercicios.

DISCUSSAO

A prevencdo de novas crises na PAI é tdo
relevante quanto o diagnodstico e o tratamento
precoces, uma vez que reduz o risco de acometimentos
neuroldgicos graves. Nesse contexto, a orientagdo

quanto a restrigdo de fatores precipitantes, como alcool,
tabaco e medicamentos porfirinogénicos, constitui
medida essencial. No caso relatado, tais orientacdes
foram reforcadas devido ao habito de etilismo e
tabagismo regular. Além disso, foi orientada e registrado
em prontuario eletrénico, a contraindicacdo de farmacos
porfirinogénicos, conforme descrito na literatura.®”

Valecillos et al® relataram um caso de Porfiria
Aguda Intermitente grave em paciente de 21 anos
que apresentou dor abdominal recorrente, convulsdes
e paralisia ascendente progressiva, evoluindo para
insuficiéncia respiratéria e necessidade de ventilagdo
mecanica. Inicialmente suspeitou-se de Sindrome de
Guillain-Barré, devido a polineuropatia motora axonal
evidenciada na eletroneuromiografia; contudo, a
auséncia de resposta a imunoglobulina intravenosa e
a elevagdo do porfobilinogénio urinario confirmaram o
diagnédstico de PAI. Apds 2 semanas no CTI, a paciente
foi retirada da ventilagdo mecéanica e transferida para
um hospital de reabilitagdo, onde recebeu atendimento
fisioterapéutico (6x/semana) com exercicios de
amplitude de movimento, fortalecimento muscular, treino
de equilibrio estatico e dinamico, estimulagdo elétrica
funcional nos membros inferiores e treino de marcha,
além do acompanhamento multiprofissional. Em 21
dias, apresentou recuperagdo parcial da forga contra
a gravidade e, apds seguimento ambulatorial por
quase dois anos, evoluiu de dependéncia total para
independéncia completa nas atividades de vida diaria.

De forma semelhante, Laan et al° relataram o
caso de uma paciente de 38 anos com PAI que evoluiu
rapidamente para tetraplegia flacida e insuficiéncia
respiratoria, necessitando de ventilagdo mecanica e
tragueostomia. O foco foi a fisioterapia precoce no
CTI, com mobilizagdo progressiva, cinesioterapia,
cicloergbmetro, prancha ortostatica, treinamento
muscular inspiratorio e estimulagdo diafragmatica,
intervengdes que possibilitaram a retirada do suporte
ventilatério e melhora funcional, apesar de ndo ter
detalhado do tempo de recuperagdo ou mensuragao
objetiva dos desfechos.

Embora a avaliagdo de desfechos a longo prazo
nao tenha sido objetivo do presente estudo, a paciente
evoluiu com recuperagdo funcional significativa.
Cerca de um ano ap0ds a alta hospitalar, apresentava
independéncia parcial para as AVD, evidenciada pela
aquisicdo de marcha comunitaria com dispositivo
auxiliar.

O estudo de Rodrigues et al® envolvendo
paciente jovem com tetraplegia secundaria a PAI
descreve o tratamento fisioterapéutico hospitalar diario
por seis meses incluindo mobilizagdes, alongamentos e
facilitacdo neuromuscular proprioceptiva. Observou-se
recuperagcao motora parcial, com ganhos predominantes
em segmentos proximais, padrdao semelhante ao
identificado no presente estudo. Outro relato com foco
hospitalar, envolvendo paciente de 17 anos, refere o uso
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do método Bobath e a aplicagdo de instrumentos como o
indice de Barthel e a Escala de equilibrio de Berg. Houve
progressdo de dependéncia total para independéncia
funcional em aproximadamente 12 semanas.!!

Embora os trabalhos de Patel JK, Patel N e
Valecillos et al® tenham demonstrado independéncia
funcional completa, observou-se diferenga significativa
no tempo de recuperagdo: cerca de 12 semanas no
primeiro e aproximadamente dois anos no segundo.
Essa variabilidade sugere que o tempo necessario para
recuperagdo pode estar relacionado a gravidade do
acometimento neuroldgico, a precocidade da intervengdo
e as caracteristicas individuais de cada paciente.

Brand et al'? ressaltam que pacientes
com fraqueza muscular significativa decorrente da
PAI demandam fisioterapia intensiva e continua,
frequentemente por periodos entre seis e doze meses,
para recuperagao funcional adequada. Esse achado
corrobora a importancia de intervencdo estruturada e
prolongada nos casos graves de PAI.

Conforme destacado por Meira et al'3, a
fisioterapia em pacientes neurolégicos tem como
objetivo maximizar a independéncia funcional por
meio da reabilitagdo das funcGes motoras e sensitivas,
refletindo diretamente na qualidade de vida, aspecto
evidenciado pela evolugdo clinica descrita neste estudo.

De modo geral, as intervengdes fisioterapéuticas
descritas na literatura e no presente estudo seguiram
padrao semelhante, iniciando com cinesioterapia passiva
e alongamentos, progredindo para exercicios ativo-
assistidos e ativos e treino de controle de tronco.*® No
estudo que abrangeu a fase ambulatorial da reabilitagao,
verificou-se o treino de marcha e de equilibrio.!! Alguns
estudos também relataram o uso de manobras de
remogdo de secregdo e treinamento muscular respiratério
nos casos que evoluiram com insuficiéncia respiratoria e
necessitaram de ventilagdo mecéanica.>!!' A abordagem
progressiva, individualizada e iniciada precocemente
associa-se a melhores desfechos funcionais.

No contexto do suporte ventilatério, destaca-se
ainda o papel fundamental do fisioterapeuta no desmame
da ventilagdo mecéanica e no processo de decanulagdo,
conforme preconizado por Mussa et. al** A atuagdo inclui
fortalecimento da musculatura respiratoria, analise da
capacidade de ventilagdo espontanea eficaz, manejo
de secregdes e verificagdo da tolerancia a oclusdo da
canula. Evidéncias recentes, como as descritas por
Martins et al.**, reforgam que protocolos estruturados de
mobilizagdo precoce contribuem para aumento da forga
muscular, melhora da funcionalidade global e redugdo do
tempo de ventilagdo mecanica.

Embora o fortalecimento da musculatura
respiratoria seja amplamente preconizado em casos
de fraqueza muscular ventilatéria, destaca-se que
esse recurso especifico ndo estava disponivel no
hospital do presente estudo. Ainda assim, observou-
se evolugdo clinica expressiva com a fisioterapia

motora. Nesse cenario, € plausivel considerar que os
ganhos ventilatérios obtidos estejam associados ao
fortalecimento da musculatura periférica, dada a relagédo
funcional entre condicionamento global e desempenho
ventilatério, conforme discutido por Martins et al.!®
O fortalecimento periférico pode impactar

indiretamente a fungdo respiratéria ao melhorar o
condicionamento sistémico, promover maior estabilidade
de tronco e otimizar a sinergia toracoabdominal,
favorecendo a eficiéncia ventilatéria e reduzindo a
sobrecarga metabdlica durante o esforgo, mesmo na
auséncia de intervencdo respiratdria especifica.!®

Como limitagbGes, destaca-se que o relato se
refere a atuacdo fisioterapéutica apenas na enfermaria
ndao contemplando as intervengBes previamente
realizadas no CTI. Além disso, ndo incluiu o seguimento
ambulatorial, o que impossibilitou a visualizagao
completa do curso da reabilitagdo e da reavaliagao
funcional a longo prazo. Cabe considerar também que
parte da recuperacao funcional pode estar relacionada
a estabilizagdo metabdlica da crise porfirica, ndo sendo
possivel estabelecer relagdo exclusiva com a intervencgao
fisioterapéutica. Por outro lado, o presente relato pode
servir de base para ampliar o conhecimento sobre
atuacdo fisioterapéutica em pacientes com PAI grave
que cursam com desmame prolongado da ventilagao
mecanica.

CONCLUSAO

Esterelato evidenciaacomplexidade e a natureza
prolongada do processo de reabilitagdo em pacientes
com Porfiria Intermitente Aguda grave, reforgando
a importancia de uma abordagem multidisciplinar
integrada. Observou-se que a recuperagdo funcional
pode ser expressiva mesmo na auséncia de tratamento
especifico com hemina, destacando-se o papel
fundamental da fisioterapia no desmame da ventilagao
mecanica, no processo de decanulagdo e na reabilitagdo
funcional global, com impacto direto na melhora da
qualidade de vida da paciente.

Além de ampliar o conhecimento acerca das
manifestagGes neuromusculares associadas as doencas
raras, este estudo reforca a necessidade de investigagdes
futuras, com delineamentos metodoldgicos mais
robustos, que avaliem de forma sistematizada e objetiva
a atuacdo fisioterapéutica nesses casos.
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