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ABSTRACT

Porphyria is a rare genetic disease, as a result of a disorder
in the synthesis of haeme molecules that play a role in the
production of haemoglobin, which is necessary for the
transport of oxygen. Among the acute forms, the most
common is acute intermittent porphyria. The most fre-
quent symptoms include abdominal pain, nausea, consti-
pation, vomiting, diarrhoea, tachycardia, etc. In this case
presentation, the progress of the surgical treatment of
the patient with acute intermittent porphyria is described,
with all the preparatory measures to prevent the complica-
tions of the general disease.

ABSTRAKTI

Porfiria éshté njé sémundie e rrallé gjenetike, e shkaktuar si
pasojé e ¢rrequllimit té sintetizimit té molekulave té hemit
qé luajné rol né prodhimin e hemoglobinés, e cila éshté e
domosdoshme pér transportimin e oksigjenit. Né kuadér
té formave akute, mé e shpeshta éshté porfiria akute in-
termitente. Simptomatologjia mé e shpeshté pérfshin,
dhimbjet abdominale, nauze, opstipacion, vjellje, diare,
takikardi, etj. Né kété prezantim rasti pérshkruhet ecuria
e trajtimit kirurgjik té pacientes me porfiri akute intermi-
tente me té gjitha masat pérgatitore me qéllim té paran-
dalimit té komplikimeve té sémundjes sé pérgjithshme.
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Hyrje

Porfiria akute béné pjesé né grupin e sémundjeve té rralla
gjenetike, té cilat jané pasojé e ¢rregullimit té sintetizim-
it té molekulave té hemit qé luajné rol né prodhimin e
hemoglobinés, protein e cila éshté e domosdoshme pér
transportimin e oksigjenit. Klasifikimi klinik mé i shpe-
shté i porfirisé éshté né akut dhe kronik. Né kuadér té
katér formave akute, mé e shpeshta éshté porfiria akute
intermitente (PAI). Mjekimi pacientéve té diagnostifi-
kuar me PAI ka pér géllim ordinimin e medikamenteve
gé rregullojné pérqendrimin e Hemit né organizém. Inci-
denca e paraqitjes e porfirisé akute intermitente éshté 1:1
000 - 1:10 000. Manifestimet e para jané pas pubertetit,
me shpeshtési me té madhe te femrat. Faktorét e inicimit
dhe pasqyra klinike e sulmit akut. Faktorét mé té shpe-
shté té cilét ndikojné né manifestimin akut té sémundjes
jané: infeksioni, medikamentet, uria, tretmanét kirurg-
jike, stresi, cikli menstrual, shtatzénia dhe dieta [1].

Manifestimi i pasqyrés klinike pas inicimit té PAI mund té
paragitet brenda disa oréve ose ditéve dhe té zgjaté disa
dité apo javé. Simptomatologjia mé e shpeshté pérfshin,
dhimbjet abdominale, nauze, opstipacion, vjellje, diare,
tahikardi, ritje té tensionit arterial, dobési muskulare qé
zakonisht fillon né krah etj. Ataku akut né 10-25% té ras-
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teve mund té pérfundojé me vdekje si pasojé e paralizés
respiratore.

Trajtimi i sulmit te porfiria akute intermitente

Sulmet akute kérkojné domosdoshmériné pér hospi-
talizim me administrim té preparateve intravenoze qé
pérmbajné hem dhe solucione té pasura me glukozé.
Jané té njohura medikamentet té klasifikuara si té sigur-
ta dhe jo té sigurta pér t'u ordinuar te pacientét me PAL
Njé klasifikim i tillé i medikamenteve éshté prezantuar né
formularin dental Britanik dhe gendrén informative pér
medikamente té Uellsit [2].

Me réndési té vecanté pér trajtimin e pacientéve me prob-
leme dentare jané anestetikét lokalé té cilét klasifikohen
si jo té sigurt, qé ndikojné né akutizim té sémundjes. Si-
pas autorit Nordman, lidokaina, bupivakaina dhe mepi-
vakaina jané né grupin e medikamenteve té rrezikshme,
ndérsa prokaina klasifikohet e sigurt [3]. Moore rapor-
ton se lidokaina éshté jo e sigurt, ndérsa bupivakaina,
prokaina dhe prilokaina jané té sigurta dhe thekson se
medikamentet té cilat jané té klasifikuara si jo té sigurta,
domosdoshmérisht se duhen té aplikohen me kujdes [4].
Si anestetik infiltrativ rekomandohet bupivakaina té pér-
doret me adrenalin (1:200 000).

Sa i pérket preparateve té penicilinés, penicilina G, pen-
icilina V, amoksicilin dhe acidi klavulanik rekoman-
dohen si té sigurta, ndérsa klindamicina, eritromicina
dhe metronidazoli nuk rekomandohen. Pérkundér, kétij
konstatimi, pérshkruhen raste kur klindamicina éshté
aplikuar si “medikament i sigurt” tek pacientét e diagnos-
tifikuar me PAI, pa pasoja té inicimit té sulmit akut.

Raportim rasti

Pacientja N.N. viziton stomatologun né ordinancé pri-
vate me qéllim té nxjerrjes sé dhémbit, dhe e informon
stomatologun pér sémundjen e saj, pérkatésisht me diag-
nozén porfiria akute inetrmitente) dhe prezenton listén e
medikamenteve té klasifkuara si té sigurta dhe jo té sigur-
ta pér aplikim.

Nga historia e pacientes éshté kuptuar se ajo ka gené e
pranuar né repartin e kirurgjisé sé pérgjithshme né spit-
alin rajonal né Pejé pér shkak té dhimbjeve abdominale,
si njé prej simptomeve té para té atakut akut te PAI. Pasi
i nénshtrohet apendektomisé, gjendja e pacientes komp-
likohet, dhe né gjendje komatoze e intubuar dérgohet ne
QKUK. Gjendja progredon né insuficiencé pulmonare,
zhvillohen sulme epileptike, kuadriplegji dhe vjen deri te
zhvillimi i pneumotoraksit.
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Né bazé té rrjedhés klinike dhe analizave laboratorike,
pacientja diagnostifikohet me porfiri akute intermitente.
Pas konstatimit té diagnozés fillon mjekimi me 500-600 g
glukozé /24h pér tri dite me radhé dhe pas tri ditéve or-
dinohen solucione me preparat té€ hemit, 3-5 mg/kg pér
masé trupore. Pacientes i rekomandohet qé vazhdimisht
ta keté me vete listén e medikamenteve té cilat mund t'i
ordinohen, ku né listén medikamenteve jo té sigurta fig-
uron edhe lidokaina, njé prej anestetikeve mé té shpeshté
té pérdorur né praktiken stomatologjike.

Pacientja referohet te kirurgu maksillofacial dhe fillim-
isht éshté béré pérgatitja paraoperative, éshté béré anal-
iza e réntgengrafisé pér vlerésimin e gjendjes sé dhém-
bit té indikuar pér nxjerrje. Pér shkak té gjendjes me
PAI, pacientes i ordinohet terapi me tretje hipertonike
me glukozé, né interval kohor tre ditor. Anestetiku lokal
gé mund té pérdoret né kété rast éshté bupivikaina me
adrenaliné 600.000:3. Gjaté intervenimit kirurgjik éshté
béré separimi i rrénjéve té dhémbit 36, dekortikim mini-
mal i korteksit bukal dhe gepja e alveolés. Pas ndérhyrjes
jané ordinuar antibiotikét dhe analgjetikét, té cilét jané té
sigurt té ordinohen nga lista.

Pérfundim

Trajtimi stomatologjik i pacientit qé vuan nga PAI éshté
sfidé, sidomos nése stomatologu nuk éshté paraprakisht
i informuar nga pacienti dhe i rrezikshém atéheré kur
veté pacienti dhe familjarét nuk jané né dijeni se pacien-
ti vuan nga kjo sémundje. Aplikimi i medikamenteve qé
béjné pjesé né grupin e medikamenteve té rrezikshme,
si medikamente gé iniciojné sulmin akut té PAI, duhet té
pérdoren me kujdes te pacientét me dyshim qé mund té
kené shenja klinike té PAI
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