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Introducao: As porfirias sao classificadas como doengas raras, podendo ser de origem
genética ou adquiridas, decorrente de deficiéncias enzimaticas especificas na biossintese
do heme, que levam a superprodugao e acumulagao de precursores metabdlicos. Como o
heme é sintetizado tanto na medula éssea, para a producdo de hemoglobina, quanto no
figado, como componente dos citocromos, a porfiria é classificada conforme a origem dos
precursores em excesso. Em casos de ataques recorrentes e graves, ha indicagdo do
transplante hepatico e de células tronco hematopoiéticas. Objetivos: Descrever as
adaptagoes necessarias do ambiente e da equipe de satde ao assistir uma paciente
submetida ao transplante de células tronco hematopoiéticas com diagndstico de porfiria
eritropoiética e transplantada hepatica prévia. Relato de Experiéncia: Para receber a
paciente na unidade foram necessarias varias adaptacoes, pois os sintomas apresentados
nesse tipo de porfiria estdo relacionados a exposicdo direta a luz. Discussao: Os
principais sintomas da exposicao a luz sao dor, vermelhidao e prurido. A exposicao
minima é toleravel apenas com luz amarela, por esse motivo a paciente permaneceu a
maior parte do tempo com as luzes do quarto desligadas e em posicao onde nao havia
exposicao a luz solar e até mesmo a claridade. Durante as avaliagdes e procedimentos,
utilizou-se uma luz de cabeceira discreta, na coloracao amarela. A equipe recebeu
orientacao e treinamento no manejo da paciente para que o atendimento ocorresse na
maior parte do tempo sem o auxilio da luz, mesmo no turno da noite, que exigiu mais
atencdo e preparo, sendo necessario um olhar clinico para realizar a avaliacdao precisa
durante todas as etapas do transplante. Conclusao: Por tratar-se da primeira
experiéncia da unidade com paciente portador de porfiria, o atendimento exigiu rigorosa
adaptacao, que se mostrou eficiente. Com organizacao e treinamentos, todas as
condicOes necessarias para o acompanhamento integral da paciente foram estabelecidas
com sucesso durante uma internacao bastante longa. Os ajustes no ambiente e nas
rotinas permitiram que a condicdao especial da paciente nao interferisse em sua
assisténcia e tampouco na exceléncia do atendimento global. Foi considerada uma
experiéncia desafiadora e resultou em qualificacdo e aprendizado.
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