
AKÚTNA PORFÝRIA  SA MÔŽE PREJAVIŤ TÝMITO SYMPTÓMAMI

Porfýrie sú metabolické choroby, ktoré vznikajú pri poruche enzýmov zodpovedných 
za tvorbu hému. Hém sa nachádza v ľudskom organizme v hemoproteínoch, z ktorých 
najznámejší je hemoglobín, ktorý je zložkou červených krviniek. 

Za prejavy porfýrií 
sú zodpovedné 
hromadiace sa 
medziprodukty 

syntézy hému nazývané porfyrí-
ny. Existuje osem druhov porfýrií, 
ktoré možno rozdeliť na akútne 
a chronické. 
Akútne porfýrie – patria me-
dzi život ohrozujúce ochorenia, 
ktoré sa prejavujú predovšetkým 
brušnými, neurologickými a psy-
chiatrickými ťažkosťami, pričom 
môže byť postihnutá aj koža. 
Chronické porfýrie – prejavujú 
sa kožnými prejavmi a postihnu-
tím pečene. 
Medzi najčastejšie porfýrie patrí 
porfýria cutanea tarda (PCT), 
akútna intermitentná porfýria 
(AIP) a erytropoetická proto-
porfýria (EPP). PCT a EPP patria 
medzi chronické porfýrie, kde 

u pacientov dochádza po ožiarení 
kože slnkom ku kožnými zmenám 
(opuch, začervenanie, pľuzgiere, 
jazvy, tmavšie sfarbenie kože). 
EPP je dedičné ochorenie, PCT 
môže byť spôsobená mutáciou 
génu, ale aj sekundárne, násled-
kom chorôb pečene, určitých 
infekcií (hepatitída C, HIV), hor-
mónov (estrogén), fajčenia a pitia 
alkoholu. 
Hlavnou liečbou PCT a EPP je 
ochrana pred slnkom, pri PCT sa 
využíva aj flebotómia (pravidel-
ný odber krvi) a hydroxychloro-
chín. Vhodné je obmedziť príjem 
alkoholu. 

Diagnostika ochorenia  
a možnosti liečby
Pri klinickom podozrení na 
AIP sa choroba diagnostikuje 
laboratórnym vyšetrením krvi, 

moču a stolice. Liečba závisí 
od závažnosti príznakov. Pri 
miernom ataku stačí odstrániť 
vyvolávajúcu príčinu a podať 
glukózu. Ťažký atak môže byť 
život ohrozujúci a vyžaduje hos-
pitalizáciu na JIS a podávanie 
špecifickej vnútrožilovej liečby 
hemarginátom. Je veľmi dôleži-
té, aby pacient vždy informoval 
zdravotníkov o tom, že má por-
fýriu. Takisto je potrebné vyšet-
riť rodinných príslušníkov na 
základe odporučenia  genetika. 
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Porfýrie: 
skupina vzácnych 
metabolických chorôb

PREVALENCIA OCHORENIA 
5 : 100 000

OCHORENÍM TRPIA VIACEJ ŽENY
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