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Porfiri nedir? 

 Hem oluşması için gerekli 8 enzimden birinin genetik defekti veya edinsel 

bir kimyasala maruziyet sonucu Hem oluşamayıp artan Porfirin öncüllerinin 

çeşitli organlarda birikerek oluşturduğu 8 hastalıktan oluşan bir grup 

hastalığığn adıdır. 

 Hem molekülünün %80 i Eritroid hücrede,%20 si karaciğer hücresinde 

gerçekleşir.Bunların genetik mutasyonunda sırasıyla Eritropoetik 

Porfiri,Hepatik Porfiri gelişir. 

 Eritropoetik porfiriler  daha çok bebek ve çocukluk çağda karşımıza çıkar. 



HEM 

MOLEKÜLÜ 

OLUŞUMU 



AKUT HEPATİK PORFİRİ 

 AKUT HEPATİK PORFİRİ TİPLERİ : 

 EN SIK GÖRÜLEN :Akut İntermittan Porfiri(AIP) 

 Herediter koproporfiri(HCP) 

 Varigat Porfiri(VP) 

 En az görülen Aminolevülinik Asid Dehidrataz Porfiri(ALADP) 





AKUT İNTERMİTANT PORFİRİ 

 SEMPTOMLARI: 

 Karın ağrısı 

 Bulantı ve kusma 

 Kabızlık 

 El ve ayak parmaklarında uyuşma 

 Geçiçi körlük 

 Solunum depresyonu 







ALA kaynaklı Nörotoksisite 





AHP Ayırıcı Tanı 





AKUT İNTERMİTTAN PORFİRİLİ HASTANIN 

GÜNEŞTE İDRAR RENGİ 



ERLİCH AYRACI İLE AIP İDRARI 

 Tedavi öncesi Tedavi sonrası 



AKUT İNTERMİTANT 

PORFİRİ+KARACİĞER YETMEZLİĞİ 







KÜTANÖZ PORFİRİLER 

 PORFİRİ KÜTANEA TARDA 

 UROD enzimi doğuştan veya edinsel eksikliği  

  Hererediter-Familyal  

 Edinsel:- Porfiria Tursica 



PORFİRİA TURSİCA 





 Heksaklorabenzenin UROD enzimini defekte uğratması 

sonucu edinsel gelişen tek porfiri çeşididir. 



ERİTROPOETİK PROTOPORFİRİA 

 Eritrosit içindeki Hem oluşumunun genetik olarak Ferroşelataz enzimi eksikliği 

nedeniyle oluşan genetik porfiri çeşididir. 

 Protoporfirinojen IX birimi oluyor. – kuvvetle fototoksik madde 
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