
AKUT ENTERMiTTAN PORFiRiA 

Dr. Suat Efe ('') 

Akut entermittan porfiria vak'alan, kliniklerimizde aras1ra go­
ri.ildtigli ve akut abdomen tablosu gostermeleri nedeniyle bazen gerek-
8iz yer.e ameliyat edildikleri igin, bu konunun zaman zaman hahrlan­
masmda yarar bulundugunu dli§linmekteyiz. Bu hastalann, bazan 61-
dtirlicti olabilen akut krizlerden korunabilmeleri igin baz1 tedbirler var­
dir ve bunlarm her hekim tarafmdan bilinmesi ve hahrda tutulmas1 
gerekir. Tedavi konusunda yakm zamana kadar kesin bir bilgi yoktu, 
fakat son ylllarda akut porfirianm kavzal tcrapisi igin baz1 ad1mlarm 
ahlmi§ oldugunu ogr~mmi§ bulunuycruz. il)te bu nedenlerledir ki, konu 
huzurunuza getirilmi§tir. 

Tarihgesi: idrarlar1 ile koyu klrnnz1 renkte bir madde g1karan 
fotodermatozlu hastalar eskiden beri biliniyordu. Bu hastahgm tam-

. mm1 ilk olarak 1912'de GONTHER yaph ve «konjenital herediter por­
firia» y1 ortaya atbg1 gibi, bunda porfirin sentezinin artmi§ oldugunu 
da tahmin etti. Onceleri «hematoporfirin» denen bu madqenin pirol 
halkalarmdan meydana geldigini 1937'de Hans FiSCHER buldu ve 
porfirinlerin kopro - ve uroporfirin olarak 2 izomerini idantifiye etti. 
FiSCHER ekoltintin yo gun gah§malan porfirin metabolizmas1 konusu­
nu oldukga ag1khga kavu§turdu. Daha sonralan Amerikah ara§tlncllar 
konunun klinik ve biyokimyasal yontiyle ilgilendiler ve WATSON eko­
lti, ozellikle SCHMiD ile birlikte, porfirin hastahklarmm, bugtin dahi 
gegerlikte olan simflandirmasmi yaphlar. WATSON ve SCHMiD'in 
1954'te yaphklan smiflandirmaya gore porfirialar 2 ana gruba aynl­
maktadir: 1) Eritropoetik porfirialar, 2) Hepatik porfirialar. 

Eritropoetik porfirialardan, konumuz di§mda kald1klan igin, gok 
k1sa olarak bahsedilecektir. Bunlar, porfirin sentezindeki herediter 
bozukluklara bagh olarak, belli baz1 hem prektirsorlerinin eritroblast­
larda ytiksek miktarda toplanmasma ve idrarla 1trah edilmelerine ait 
hastahklard1r. Deride porfirinlerin birikmesine bagh olarak bu vak'a­
larda fotodermatoz denen ve I§Ik goren deri kisimlarmda hydroa vac-

(*) ~i~li <;ocuk Hastanesi 3. !Q Hastallkl~t.n Klinig"i (§ef: DoQ. Dr. S. Efe). 
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ciniformis tipinde l·ezyonlar bulunur. Eritropoetik porfirialar 3 tipe ay­
nlmaktadir: a) Porphyria erythropoetica congenita GUNTHER, b) 
Eritropoetik protoporfiria KOSENOW-TRE1BS (1953) ve c) Eritro­
poetik koproporfiria HEiLMEYER (1964). 

Hepatik porfirialar: Bu va.k'alarda hastahgm oturdugu yer ka­
racigerdir. Porfirin fazlahg1 karacigerde meydana gelir. Burada kara­
ciger katalaz1 yap1mmm bozuklugu soz konusudur. 

Hepatik porfirialar 3 tipe aynlmaktadlr: a) Akut entermittan 
porfiria WALDENSTROM (tsvec:; tipi), b) Porphyria veriegata 
DEAN-BARNES (Giiney Afrika tipi) ve c) Porphyria cutanea tarda 
(veya kronik porfiria). 

Ttirkiye'de daha ziyade isvec:; tipi akut porfiria gorlilmektedir. Ni­
tekim biz de §imdiye kadar en az 15 vak'a gormli~ bulunmaktay1z. 
Porfiria kutanea tarda vak'alarmm Ttirkiye'de ne oranda gortildtigli 
hakkm.da kesin bir bilgimiz yoktur. Bu konuda dermatoloji klinikle­
rinin soz sahibi olduklar1 bir gerc:;ektir. Biz klinigimizde §imdiye kadar 
1 vak'a mli§ahede ettik (hentiz yaymlanmaml§tlr). 

Mlinih Dniversitesinde asistanhg1m s1rasmda Doc:;. Dr. W. Stich'in 
porfirin metabolizmas1 derslerini dinlemekle ba§layan ilgim, 1954'te 
istanbul T1p Fak. 2. ic:; Hastahklar1 polikliniginde ilk manifest kur§un 
zehirlenmesi vak'asm1 tarnmamla devam etti. tlk akut porfiria vak'a­
ml prima vista diagnose denilen tlirden, yani ilk bakl§ta te§his etmem 
ise 1959 yllma rastlar. Biraz sonra o valq'aytl size sunacag1m. 
Ttirkiye'de ilk akut porfiria vak'as1 Tedavi Kliniginde saptanmi§ ve 
Ti.irk Tip Cemiyetinde Dr. K. ONEN tarafmdan 1958'de bildirilmi§tir. 
Bu vak'anm te§hisinin 2 ayhk bir klinik mli~ahededen sonra konula­
bilmi§ oldugu yazarlar tarafmdan ifade edilmi§tir. Fakat ondan once 
Dr. A. TEOMAN tarafmdan bir akut porfiria vak'as1 te§his edilmi~ ve 
bildirilmi~ ise de ylllar sonra yaymlanmi§tlr. Buna gore Tlirkiye'de 
ilk vak'a Dr. Teoman'a, ikinci vak'a Tedavi Klinigine, lic:;:i.incli vak'a 
ise bana ait oluyor. Bah tilkelerinde bu hastabgm tammlanmasl1937 -
1940 ylllan arasma rastlad1gma gore bizde tanmmas1 pek gecikmi§ 
say1lmaz. 1959'dan sonra daha ba§ka vak'alar gordtikse de bunlan ya­
ymlamadlk. Si§li gocuk Hastanesi 3. ic:; Hastahklan Kliniginde bu 
konu bilinmekte ve vak'alar1m1zm bir k1sm1 asistanlarlmiz tarafmdan 
gece nobetlerinde te§his edilebilmektedir. Bunu da sevinc:;le belirtmek 
isterim. Dr. A. NASUHOGLU da, bir vak'a yaymlaml§hr. Bugtine ka­
dar klinigimizde 13 akut porfiria vak'as1 te§his ve tedavi gormli§tlir. 
Ozel kliantele mensup hastalar1m1z1 burada soz konusu etmiyoruz. 
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~imdi size once, vak'alanmiZdan ornekler verecegim. Sonra da 
hastahgm patogenezi ve semptomatolojisi hakkmdaki bilgilere degi­
necegim. 

Vak~a- 1: Necip Karapehlivan, 32 ya§mda. Kendisini, pnomoni 
te§hisiyle yatmld1g1 bir i:izel klinikbe, bir ak§am saatinde gordlim. 15 
glindlir nobetler halinde gelen §iddetli karm sanc1larmdan, bulanbdan, 
safrah kusmalardan, konstipasyondan, gaz retansiyonundan, garpmb, 
uykusuzluk ve i§tahs1zhktan yakmmaktayd1. 

Muayenesinde dil beyaz pash ve 1slak, nab1z 130, T.A. 140/ 90 
mm Hg bulundu. Karmda yaygm hassashk vard1. Karnm alt yansm­
da barsak sesleri i§itilebiliyordu. Ate§i 37,5 idi. Karmda kas defansl­
nm bulunmayl§l dikkati Qekiyordu. 

Bu bulgular kar§Ismda ilk akla gelen tam bir ileus oldu ise de, 
kas defansmm bulunmaYJ.§l, dilin kuru ve esmer pash olmay1§1 gibi 
noktalan gozonline alarak satlirnizm olas1hgmi dli§lindlim. Fakat has­
tanm mesleginin terlikQilik oldugunu, kur§unla hiQbir ilgisinin bulun­
madigml ogrendikten sonra, akut porfiria olabilir diye dli§lindlim ve 
idrarmm rengini sordum. Koyu renkte oldugunu ogrenince idrarda 
porfirin aranmasm1 istedim. Ertesi glin gelen raporda idrarda porfi­
rinin pozitif oldugunu gordlik. Ayni glin hastay1 konslilte eden bir 
operator arkada§1m1z vak'ada kolik renal dli§linmli§ ve idrar raporun­
da porfirin pozitifligini gorlince kesin te§hisin konmw~ btilundugunu 
kabul ederek tedavisini bana birakmi§br. 

Bir glin sonra hastada dayamlmaz kol ve bacak agnlan ba§lad1. 
Ajiteydi, kaloriferli odada yatbg1 halde li§lidliglinli soylliyor, aynca 
elektrik sobasl yaktmyor ve yine de lizerine bir Qar§af dahi orttlir­
mtiyordu. 

Laboratuar bulgulan: idrar: Esmer kirm1z1 renkte, bularuk, ka­
levi, dansitesi 1024, alb. <I>, §eker <I>, Bil. <f>, Ubg. <I>, Ubi. <I>, Hemoglo­
bin <I>, porfirin pozitif. Sedimentte fazla miktarda amorf fosfat QO­
kifutlisli. 

Lokosit say1s1 8 100, formlilde i:izellik yok. Sedim. 5-15-38 mm. 
Anemi yok. Kanda lire % 44 mg, NaCI % 596 mg, K % 16,5 mg, Cl 
% 362mg. !drarda porfirin pozitifligi devam ediyor. 

Amerika'da Prof. Watson'un kliniginde gah§arak yurda donmli§ 
bulunan ve o s1ralar porfirin tahlilleri ile ugra§makta olan Dr. Muhlis 
OZEN'dei:t rica ederek vak'amda ve ailesinin diger bireylerinde por­
fobilinojen ve porfirin incelemeleri yaptlk. Vak'ada porfobilinojen po­
zitifti. 
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Oz geQmi§i: Hastam1z 10 yll once askerlik gorevini yaparken 
~imdikine uyan bir hastahk gegirmi§. Abdominal kolikleri 12 glin slir­
mli§, bundan sonra da kol ve bacak agnlan 2 ay kendisini yataga bag­
lam!§. Te§his konamaml§. 

Bu defaki hastahg1 Bursa donli§li vapurda li§litmeyle ba~laml§. 
Titreme ve yliksek ate§ olmu§. Bir meslekta§1m1z pnomoni te§his ede­
rek antibiotik, analjezik ve ampul Kontrapon vermi§. Kontrapon zerk­
lerinden sonra hastada once kusmalar, sonra da abdominal kolikler 
ba§lam1~. Bilindigi.lizere Konprapon ampullinde 0,05 gr barbitlirat var­
dlr. Biraz sonra gorecegimiz gibi, akut porfiria krizinin ortaya <;lk­
masmda barbitliratlarm ve enfeksiyonlarm provokan rolli vard1r. 

Soy geQmi§i: Babas1 71 ya~mda iken k1sa sliren bir hastahk so­
nunda olmli§. Annesi sag, 61 ya§mda ve ifadesine gore Balkan Sava§l 
s1rasmda boyle bir hastal1k gegirmi§ ve haftalarca agnlar iginde ya­
takta kalml§. Hastanm 6 karde§inden biri 9 ayhkken olmli§. 5 karde­
s;inden biri olan Zehra 23 ya§mda iken 18 glin sliren §iddetli karm 
sanc1lan, kusmalar, konstipasyon §ikayetleriyle bir ozel hastanede ya­
tarak tedavi gormli§se de o zaman hastahgmm mahiyeti anla§llama­
ml§. Evine nakledildikten sonra blitlin vlicudunu tutan §iddetli agnlar 
ve asteni nedeniyle 3 ay slireyle kucakta ta~mrm§. 

Diger 3 karde§te, bir karde§in 2 gocugunda, 1 teyzede, 1 amcada 
akut porfiria krizleri tarif edilmiyor. Karapehlivan ailesinin muaye­
ne edebildigimiz 6 bireyinde istisnas1z olarak porfirinliri saptad1k. Bir 
karde(;;in 4,5 ve 7 ya§mdaki 2 gocugunda porfirinliri bulunmad1. Bu 
£onuglara bakarak bu ailede anneden dominant olarak gegen bir akut 
entermittan porfiria bulundugu ortaya Qlkar1lm1§ oldu. Bunlardan 
liglinlin akut kriz gegirdigini, digerlerinde ise hastahgm latent bir 
seyir gosterdigi anla§1ld1. 

Seyir: Tam kesinle§tikten sonra hastam1zda hem en tedaviye ba§­
landl. Glinde ·3 ampul Riboflavin i.m., 2 ampul Surparyl i.v., 1 ampul 
Largactil i.m., 20 mg prednisolon, antibiotik, serum verilmege ba§­
land!. 3 glin sonra abdominal §ikayetler hemen tamamen kayboldu, 
fakat bu sefer noro-psi§ik bir tablo ortaya g1kb. Ylizli de dahil blitlin 
vlicudunu saran ve krizler halinde gelerek hastay1 yatagmda k!Vran­
diran §iddetli agnlar ba§ladl. En ufak hareketleri dahi yapam1yor, an­
cak yard1mla yatagmda yana donebiliyor veya oturtulabiliyordu. Hig 
uyuyam1ycrdu. Zaman zaman konflizyonel hailer, aglama nobetleri, 
hig adeti olmad1g1 halde gevresindekilere klifretme halleri gostermek­
teydi. Ta§ikardi slirmekteydi. Tedaviye vitaminler ve kalsiyum enjek-
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siyonlan eklendi. Hastalanmasmm 31 inci glinli yapilan norolojik mu­
ayenede §U patolojik bulgular elde edildi: Boyunda ve ylizde ylizeyel 
duygunun yoklugu, her iki omuzda ve kolda aktif hareketlerin kay­
bl, ellerde kuvvet azalmas1, bilateral triceps ve stylo-radial reflekslerin 
kayb1, her iki kolda ylizeyel duygunun azalmas1, alt ekstremitelerde 
aktif hareketlerin tam kayb1, iki tarafll patellar arefleksi, karm de­
risive kremaster reflekslerinin kayb1, L1,2 ve 8 1,2 bOlgelerinde ylizeyel 
duygu kayb1, boyunda ve ylizde §iddetli terleme, dermografizm §id­
detlenmesi, psi§ik bak1mdan da uykusuzluk, ba§agns1, aglama kriz­
leri, ollim korkusu, depresyon hali, bazan konflizyonel hailer. Noro­
lojik diyagnoz: Polinevrit tipinde mliskliler asteni, kontraktlir zaaf1. 
Paralizi ve medliller bozukluk yok. (EEG kriz esnasmda normal Qlkb). 

Sonraki durumu: Hastallk 4 ay slirdli. Sonunda tamamen dlizel­
di. Aradan 18 y1l gegti, akut krizleri QagirtCl etkenlerden kendini uzak 
tuttugu iQin ba§ka bir kriz gelmedi. Halen kontrolumuzdad1r. 

Vak'a - 2: SelQuk Demir, 24 ya§mda. Prct. No. 14671/645. Gi­
ri§i: 14.12.1973. Karm agnlan, ate§, halsizlik, kab1zllk, zay1flama ve 
bacak agrllarl ile gece nobetinde ba§vuruyor. ~ikayetleri 1,5 ay once 
ba§laml§. Grip samlarak baz1 ilaQlar verilmi§. ilaQlardan sonra karm 
agrilan ve kab1zhk ba§lami§. Karm agnlan daha QOk geceleri geliyor 
ve biQak saplamr gibi oluyormu§. Polis olarak gorevli oldugu Mersin'de 
Devlet Hastanesine yatmlmi§. Orada sanllk dli§linlilmli§se de kamtla­
namami§. §ikayetleri artarak devam ettigi ve doktor olan babas1 is­
tanbul'da bulundugu iQin buraya gelerek acil poliklinigimize ba§vur­
ffiU§ ve asistamm1z tarafmdan akut porfiria dli§linlilerek yahnlmi§br. 

Oz ve soy geQmi§inde ozellik yok. Alkol kullanm1yor. Uyku azal­
mi§, konstipe. Bilin<; aQik, subikteri var, bacak kaslar1 agnll. T.A. 
120/80 mm Hg. Hafif bir hepatomegali (2 em) saptamyor. 

Laboratuar bulgulan: Yatbgmm ertesi sabah1 bak1lan idrarm­
da porfobilinojen pozitif, porfirin kuvvetli pozitif Qlkm!§br. SGOT 216, 
SGPT 71 U. Kanda total bilirubin % 0,52, direkt 0,38, indirekt biliru­
b in 0,14 mg. Serum labilite testleri negatif. Idrarda Ubg artml§, dan­
site 1010, sedimentte bol miktarda lirat kristalleri. Kan §ekeri % 79 
mg, kanda diastaz 64, idrarda 64 WlJ. Kanda Na 290,5 mg, K 17,2 mg, 
Cl 333, mg, Ca 9 mg. Sedimantasyon 12-30-46 mm. Hb% 90, eritrosit 
4 442 000, IOkosit 10 200. Formlilde ozellik yok. 

Seyir: Subfebril ate§ kurbu. T.A. 120/80 mm Hg yi a§madl. Te­
daviye ragmen §iddetli karm agrllan, konstipasyon, ruhsal bozukluk, 
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uykusuzluk si.irdii. Klinigimizde 21 gi.in kald1, biraz di.izelir gil:{i olduk­
tan sonra eve almd1. Kontrollar1 taraf1m1zdan yap1ld1 ve ancak 3 ay 
sonra gah§abilir duruma geldi. 

Tedavi: Riboflavin fort ampul, Papaverin ampul, prednisolon, 
Serpasil ampul ve vitaminler verildi. 

Vak'a - 3: Musa Kuvel ( Gi.iven) . 18 ya§mda. Prot. No. 6389/216. 
llk giri§i : 17.4.1976. g1k1§1: 5.5.1976. 

§ilaiyetleri: Karm agnlar1, kusma.lar, bulanb, yi.iksek ate§, tit­
reme, uykusuzluk, huzursuzluk. 

Hikayesi: 1 ayd1r ate§, bulantl, kusma, bi.iti.in karna yayllan 
agnlar olmaktayml§. Tedavilerden yararlanmaml§. Nobetleri daha zi­
yade geceleri geliyor. 

Ozge9mi§i: 3 yll once pnomoni gegirmi§. 

SoygeQml·~i: Annesi, babas1 v·e 7 karde§i sag ve saghkh. 

Medeni hali: Evli, gocuksuz. 

Beden fonksiyonlart: i§tahs1z, agr1 olunca uyuyam1yor. Konsti­
pe. Dizi.irik, polii.irik. 

Genel durumu: Ag1r basta izlenimi veriyor. Ter iginde. 

Muayene bulgulan: T.A. 130/ 60 mm Hg. Sag hipokondr gok has­
sas, o bolgede defans mi.iski.iler mevcut. Sag hipokondrda agnh, sert, 
yuvarlak, yumruk kadar bir kitle ele geliyor. Hastanm gehresi hipe­
remik ve bak1§lar1 depressif. 

Hastadar bir yandan kolesistografik tetkik istenirken, bir yandan 
da aymc1 ta1;11 bak1mmdan akut porfiria di.i§i.ini.ildi.igi.inden idrarmda 
porfobilinojen ve porfirin arattmld1. PBG kuvvetli pozitif, porfirin po­
zitif g1ktl. Hemen akut porfiria tedavisine ba§land1. Riboflavin fort, 
papaverin ampul, Emedur, Magnesie calcinee, penisilin, Surparyl am­
pul, dekstroz verildi. 

La,boratuar bulgulan: Hb % 65, eri. 3,2 milyon, loko. 13 400, 
formi.ilde ozellik yok. !drar: Dansite 1010, Ubg pozitif, PBG kuvvetli 
pozitif, porfirin pozitif, sedimentte 2-3 lOkosit. Sedimantasyon 26-50 -
95 mm. Kanda §eker % 80 mg, lire 80 mg, kanda diyastaz 16 WU. ASO 
624 Todd U. Gruber-Widal negatif, Brusella agli.itinasyonu negatif. 
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Radyolojik bulgular: Kolesistografide kese dolmad1. Rie grafi­
sinde sag rie orta ve alt ktstmlarmda infiltrasyon kalmtls1 gorlilmek­
tedir. Ayakta direkt karm grafisi normal. 

Cerrahi kon8Ultasyon: 2 defa yapllmt§tlr. Birincisinde goren ar­
kada§tmlz aynen §oyle yazmt§tlr: «Batmda bilhassa gobek etrafmda 
olmak lizere palpasyonla agr1 ve hafif defans mliskliler mevcuttur. 
Tu§e rektal bulgusu normaldir. Dtin defekasyon oldugu ifade edilmek­
tedir. Rektal ate§ 39,8 dir. Direkt babn grafisi yaplldlktan sonra tek­
rar gorlilmesi uygun olur (R.T.) ». 

Ayakta direkt karm grafisinde ozellik olmad1g1 anla§tldtktan sonra 
yaptlan ikinci konsliltasyonda ise §oyle yazthdtr: «Batm normal bom­
belikte, hareketli. Karaciger robord kostalde palpe ediliyor. Epigast­
rium ve go begin sag taraf1 hassas, perktisyonla agnh. Palpasyonla kar­
nm bu sahasmda kontrakttir hali ve derinde mtiphem bir kitle, sag 
kosta kavsi altma dogru temadi ediyor. Lokosit yliksekligi de gozontin­
de tutulursa lokal bir peritonit (plastron) hissini vermektedir. Bu ba­
ktmdan hastanm mide ve duodenum tetkiki ile kolesistografik tetki­
kinin yapllmas1 uygun olur (M.E). 

Laboratuar kontrollan: Kanda lire % 80 mg iken 92 ye ~1km1§, 
sonra da 19 a inmi§tir. Lokosit say1s1 9 000 e dli§mii§tlir. Sediman­
tasyon 38-72-103 e yiikselmi§tir. 

Seyir: Febris intermittens karakterinde sabahlan 37 civarmda 
olan vticut ISISI ak§amlan 41 dereceye kadar ~1kmaktayd1. T.A. 100/50 
mm Hg. Ate§li devrede parmak u~larmda hafif bir siyanoz dikkati 
~ekmekteydi. Agnlar esnasmda T.A. 125/75 mm Hg ye ~1k1yordu. 
Kusmalar devam etti. Genel durumunda dlizelme olmad1. Sahiplerinin 
istegi iizerine davet edilen bir Prof. operator meslekda§Imtz, hastanm 
en ktsa zamanda laparotomize edilmesini onerdi. Hasta sahipleri has­
talanm alarak ozel bir hastanede bu ameliyatl yapbrdtlar. Biz ope­
rator meslekda§tmtzt akut porfiria yontinden uyardtk. Ameliyah ya­
ptldtktan sonra hasta Prof. T.M. nin §U mektubuyla bize iade edildi: 
«Hastamza bugtin mtidahale ettik. Periton bo§lugunun eksplorasyo­
nunda: 1. Safra kesesinin normal yap1 ve gorlinli§te oldugu, 2. Kara­
cigerin olduk~a biiytimli§ oldugu, sertle§tigi, listiinde ve i~inde saylla­
mtyacak kadar ~ok, beyaz gorlinli§lli mikronodiillerin bulundugu, 3. Fi­
zik muayenede palpe edilen kitlenin A. mesenterica superior trajesin­
de ve ~evresinde, ince barsak mezosu i~inde bulunan gangliyonlarm 
biiyiimesine bagh oldugu tesbit edildi. Bu gangliyonlar habis lenfog-
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ranulomatoz gorlinlimtinti telkin etmekteydi. Karacigerden ve bu gang­
liyonlardan biyopsiler almd1 ve 2 ayn patologa yollandi.» 

Biyopsi bulgulan: Prof. B. Pars'm pat. anatomik tams1: Kara­
cigerde (nekrotik veya hticrevi tipte ttiberktillti) miliar ttiberktiloz. 
Dog. F. Oz'tin raporu ise §oyle: Gangliyonda ve karaciger mat€ryalin­
de geni§ nekrozlarla karakterize grantilomatoz iltihap. On planda Tbc 
dli§lintilmekle birlikte Bruselloz ag1smdan da incelemek uygun olur. 

Musa Kuvel (Gtiven)in 2 nci yat'L§tna ait notlar: Prot. No. 7747/ 
270. Yatl§ tarihi : 11.5.1976. (Jtkl§l: 2.6.1976. Onar gtin ara ile bakt­
lan idrarmda PBG ve porfirin gtkmaga devam etti. Akut porfiria te­
davisi stirdtirlildti. Sedimantasyon 8-20-40 mm, SGOT 16, SGPT 6 U, 
kanda tire 47 mg, §eker 119 mg. Protrombin aktivitesi % 67,5. Sefa­
lin-kolesterol pozitif. Total protein % 6,9 gr. Elektroforezd€ alb. % 42, 
alfa 1 % 2, alfa 2 % 3, beta % 18, gama % 35 bulundu. Rie grafisinde 
diyafragmalar ytiksek, kalp yatlk durumda, ba§ka patolojik bulgu yok. 
EKG: Sintizal ta§ikardi, notral aks, semivertikal kalp, prekordial deri­
vasyonlarda ytiksek pozitif T dalgalan. 

Tedavi: ikinci geli§inde akut porfiriaya ilaveten karacigerde ve 
mezanter gangliyonlarda ttiberktiloz mevcudiyetini kabul ettigimiz 
igin aynca antittiberktilo tedaviye ba§ladtk. Bu amagla Nydrazid, Eti­
bi, Streptomycin verdik. 

Seyir: ikinci yatl§mda ate§ subfebril seyretti. Genel durumu 
dtizelmege ytiztuttu. Bacak agnlan nedeniyle yatagmda hig hareket 
edemez durumdayken yava§ yava§ saga sola donebilir oldu. Saga stra­
bismus convergens te§ekktil etti. 23 gun daha tedavisine devam olun­
du. Toplam olarak klinigimizde 46. gtin kalmt§ oldu. Salahla taburcu 
edildikten sonra kontrollar1 yap1ld1. Zamanla i§taht agtldt, ytirtiyebilir 
hale geldi. Kilo ald1. En son olarak 1976 Eyltillinde gordtik. Tamamen 
dtizelmi§ durumdaydt. 

Ailevi etlidtinde babasmm porfirintiri gosterdigi, annesinin salim 
oldugu saptand1. 

Boylece 3 vak'amtzm mli§ahed€lerini ktsa §ekilde sunduktan son­
ra klinigimizde 1964'ten bu yana gortilen 13 vak'am1zm gok ktsa ola­
rak doktimtinli vermek istiyoruz: 



-368-

Tablo: Klinik materyalimizdeki akut porfiria vak'alar1. 

Stra 'l'edavi 

No. Ad1 ve soyad1: Prot. No.: Cinsi Ya§t: Giri§i: Qtkt§t: sonucu: 

1 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

10 

11 

12 

13 

14 

Hatice Sandtkc:;t 5361/313 

Ali Uc:;ok 15305/865 

Zeki Bilgin 8025/452 

Aziz Ytlmaz 15850/825 

Mahmut Qetiner 392/ 26 

Dervi§ ~ahin 2829/142 

Hutc:;et Ertiirk 5199/248 

Selc:;uk Demir 14671/646 

Musa Giiven Kuvel 6389/216 

» » » 7747/270 

Ali R1Za Kec:;eli 9539/317 

Sadeli Cice 8965/295 

Kadm 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Erkek 

Kadm 

65 

27 

28 

45 

56 

14 

18 

17 

14 

24 

18 

» 

37 

50 

10. 5.66 

24.12.66 

11. 6.68 

16.11.69 

10. 1.73 

6. 3.73 

25. 4.73 

14.12.73 

17. 4.76 

11. 5.76 

10. 6.76 

1. 6.76 

Not: 3 ve 4 no.lu hastalarm dosyalart bulunamamt§tlr. 

9. 6.66 Salil.h 

16. 1.67 SalAh 

22. 6.68 

8.12.69 

5. 2.73 

16. 3.73 

2. 5.73 

9. 1.74 

5. 5.76 

2. 6.76 

24. 6.76 

1. 7.76 

SaHJ.h 

SalAh 

Salah 

SalAh 

Salah 

Salah 

Salah 

SalAh 

Haliyle 

Salah 

Salah 

Salah 

Goriildtigti tizere vak'alanm1zm en genci 14, en ya§hsl 65 ya§mda­
dlr. Qogunlugu 17-45 ya§lar arasmdad1r. Valt'alardan 2 si kadm, 11 i 
erkektir. Oran erkeklere gore kadmlarda 1/5,5 dur. Vak'alardan 5 i 
1969 dan once, 1 i 19·89 da, 4 ti 1973'te, 3 ti 1976 da mti§ahede edil­
mi§lerdir. 28 ya§mdaki Urfah erkek ogretmen hastam1zda karm ~e­
t.ele gibiydi. Degi§ik y1llarda en az 5 karm ameliyab ge~irmi§ti ve 
hepsine ait ensizyon nedbeleri dikkati ~ekmekt.eydi. Bu gorlinlim kar­
§lsmda, acil nobet~i asistammlz, hastanm §ikayetlerini de gozontinde 
tutarak akut porfiria te§hisini koymu§ bulunuyordu. 45 ya§mdaki di­
ger bir erkek hastmmzdaki akut abdomen tablosu 3 glinltik antispaz­
modik tedaviye cevap vermeyince akut porfiria dli§lintilmli§ ve labora­
tuar bu t.e§hisi dogrulami§br. Bu hasta Riboflavin, prednisolon teda­
v:.sine ~abuk cevap verdi ve akut abdomen tablosu ge~er ge~mez kendi 
1srar1 ile taburcu oldu ve kontrola gelmedi. Sonraki glinlerde polinev­
rit tablosunun ortaya ~lklp ~lkmadigml ogrenemedik. 

~imdi de akut entermit.ten porfirianm klinigini, literatlir bilgile­
rinin l§lgm:la ozetlemek istiyoruz. 

Klinik: Hastahk dominant ge~er, ~ogunlukla pliberteden sonra 
manifest olur. En ziyade 20-30 ya§lar arasmda gorlillir. Nadiren 60 
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ya§mdan sonra da ortaya g1kabilir. Erkek kadm oram Waldenstrom'e 
gore 4:6 d1r. Bizim vak'alarda 5.5:1 oldugunu biraz once soylemi§tik. 

Hastahk «akut» niteligini ni:ibetler halinde ortaya giki§mdan al­
maktadir. Latent haline ise «porfirismus» denmektedir. Akut porfi­
riada anemi ve fotosansibilite gortilmez. Ancak Gi.iney Afrika tipinde 
deri belirtilerinin goriildliglinti. de sozlerimizin ba§mda ifade etmi§tik. 

Semptomatoloji a) abdominal, b) noro-psi§ik belirtiler olmak tize­
re 2 grupta toplamr. Abdominal belirtiler: Kolik tipinde agnlar, kons­
tipasyon, bulanb, kusmalar, i§tahsizhk v.s., den ibarettir. Bu kolikler 
mide perforasyonunu, kolik renali, akut pankreatiti, ileusu, akut sa­
tti.rnizmi, safra kesesi ampiyemini, akut apandisiti, ulkuslan ve diabet 
komasm1 taklit edebilir ve bu ylizden te§his yamlg1larma ve bo§una 
ameliyatlara yol agar. «Qetele karm» deyimi buradan gelmektedir. 

Abdominal belirtiler hafiflemege yliz tutunca norolojik belirtiler 
crtaya g1kar. Bunlar polinoropati §eklindedir. Ekstremite agrllan, pa­
rezi veya paralizi tablolan, paresteziler, periferik vejetatif belirtiler 
(ta§ikardi, hipertansiyon), parasempatik sistemdeki felg sonucu pa­
ralitik ileus, mesane ve kolon felci ortaya g1kar. Porfirik polinevritler­
de motor parezilerin sansibilite bozukluklarma, list ekstremitelerdeki 
belirtilerin alt ekstremitelere ve ekstansorlerin mfisabiyeti fleksorlara 
nazaran daha belirgindir. Akut btilber paraliziye ve solunum felcine 
kadar ilerleyebilir (Landry tipi). Hemen trakeotomi yap1lmazsa ve 
respiratore baglanmazsa oltimle sonuglamr. Yaygm periferik felglerde 
kemik-veter refleksleri kaybo1ur. Kafa giftlerinden fasialis, hipoglos­
sus, aksessorius tek veya gift tarafh olarak felc;; olabilir. Goz kaslarm­
da da paralizi ve ona bagh strabismuslar gortilebilir. Afaziler, sereb­
ral konvtilziyonlar, piramidal ~emptomlar ve amorozl:tr mli§ahede edi­
lebilir. 

Porfirik psir;.ik belirtiler olarak haltisinasyonlar, oryantasyon bo­
zukluklan, biling bulamkhg1, motorik ajitasyon ve a§Irl derecede dep­
resyon gorti.llir. Vak'alarm % 20 sinde ekstrapiramidal belirtilerin go­
rtildligli de kaydedilmektedir. Akut kriz esnasmda yap1lan EEG lerde 
diffti.z disritmi ve potansielde yava§lama saptanabilir. 

Laboratuar: Te§histe en i:inemli yard1mc1 bulgu idrarda porfo­
bilinojen ve porfirin bulunmas1d1r. Porfobilinojen akut porfiria igin 
spesifiktir. Bak1lmas1 kclayd1r: Watson-Schwartz testi ile yap1hr. 5 cc 
idrarda 3-5 damla Ehrlich miyar1 ve 2 cc kloroform konur ve galkarur. 
Meydana gelen pembe renk ti.stteki su fazmda kahrsa porfobilinojen 
pozitiftir, kloroform fazmda kahrsa tirobilinojendir. (Not: Fenotiazin 
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ve meprobamat gibi ililglarm ahmmdan sonra da PBG reaksiyonu po­
zitif g1kabilmektedir) . 

Akut porfiriah hastalarm idrarlan taze iken sand1r veya kirmi­
Zlmsi renktedir. Bekletilen idrar koyu burgunder kirmiZISI rengini ahr 
ve bu renk 12-24 saat sebat eder. ldrara bu rengi veren madde uropor­
firin III ttir- Uroporfirin 1 de g1kar. URO III bir ginko kompleksi §ek­
linde g1kar. 

Akut porfiria vak'alarmda akut krizlerde gok fazla miktarlarda, 
latent devrede ise yine patolojik seviyelerde tiriner Delta-Aminolevti­
linik asid (ALA) saptamr. Nitekim Karapehlivan ailesinin 8 ferdin­
de 1962 y1lmda yaphg1m1z incelemede ALA 1trahm1% 4-18,5 mg ara­
smda tesbit etmi§tik. Evvelce akut kriz gegiren 2 fertte bu miktar 
8,29 ve 18,5 mg idi. ALA nm normal miktan 2,5 mg d1r. 

!drarda porfirin aranmasi igin degi§ik metotlar vard1r. Bunun de­
tayma girmiyecegiz. 

Porfirojen maddeler ve etkenler: Latent vak'alarda akut krizle­
rin ortaya g1kmasma yol agan etkenler §Unlardir : Barbittiratlar, del­
ta-aJlilasetik asit deriveleri gibi uygu ilaglan, alkol, stilfamidler, fe­
notiazinler, griseofulvin, morfin, Butazolidin, siilfaniltire deriveleri, 
ostrojen, kontraseptifler gibi ilag ve maddelerden ba§ka tifo gibi en­
feksiyonlar, gebelik, laktasyon ve klimakteryum gibi hormonal bo­
zukluklar da say1lmaktad1r. Akut kriz gegiren hastalara bu konuda 
uyar1larda bulunmak gerekir. Biz niifus kag1tlarma, gegirdigi has­
taligi ve adlm verdigimiz ilag ve etkenlerden sakmmas1 gerektigini 
yazmay1 ilke haline getirmi§ bulunuyoruz. 

Tedavi: Klasik kitaplarda bu hastahgm kesin tedavisinin bulun­
madigi, semptomatik olarak Largactil ve kortizon verilebilecegi kay­
dedilmektedir. Ta§ikardiye kar§I propranolol (Dideral) tavsiye edi­
liyor. Biz Stich'in derslerinden hahrlayarak bu vak'alarda yiiksek 
dozlarda Riboflavin (yani B2 vitamini) vermekte ve iyi sonug aldi­
gimiza inanmaktay1z. 1976 y1hmn ortalarmda g1kan bir yaz1dan WAT­
SON'un akut porfirianm kavzal tedavisinde Hematin enjeksiyonlanm 
kullandigmi ogrendik, fakat bu konuda etrafh bilgi elde edemedik. 
Bu hususu sadece zikretmekle yetiniyoruz. 

Boylece sozlerimizin sonuna gelmi§ bulunuyoruz. Porfirin meta­
bolizmasmm ayrmtilarma ve biyokimyasma girmek istemedik. Ama­
Clmlz akut porfiria vak'alarmm daha yakmdan tan.mmasm1 ve te§his 
hatalarma dii§tilmemesi igin akut abdomen vak'alarmda, diger ihti­
maller yamnda, akut porfiria krizini de dli§tinmek gerektigini, bu has­
tahgm laboratuar te§hisinin zor olmad1gm1 hahrlatmak idi. 
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Ozet 

Akut abdomen tablosu meydana getirdigi ic:;in hatah te§hisler ne­
deniyle bo§una ameliyatlara yol ac:;an akut porfiria krizlerinin, 3 vak'a 
mli§ahedesi sunularak, tam olanaklan belirtilmi§tir. Yazar ~i§li gocuk 
Hastanesi 3. !c:; Hastahklan kliniginde mli§ahede edilen 13 akut enter­
mittan porfiria vak'asm1 da k1saca stmmu§tur. Bu vak'alarda gorlilen 
polinoropatik belirtiler ve psi§ik bozukluklar lizerinde de durulmu§tur. 

Summary 

The general symptomatology of acute intermittent porphyria has 
been discusE~d because of many patients with abdominal pain as a 
presenting symptom are admitted to surgical wards as emergencies. 
Thirteen cases were followed in the 3rd M~dical Clinic of 9i§li Children 
Hospital between 1966 and 1976. In this connection three cases were 
presented and the neurologic manifestations and the mental distur­
bances exhibited by the patients have been reviewed by the author. 
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