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UVOD

Por­fi­ri­je­su­gru­pa­bo­le­sti­ko­je­na­sta­ju­
usled­uro­đe­nog­ne­do­stat­ka­en­zi­ma­uče­sni­
ka­u­sin­te­zi­he­ma,­ko­ji­či­ni­pro­ste­tič­nu­
gru­pu­he­mo­pro­te­i­na­[1].­Od­li­ku­ju­se­pre­ko­
mer­nim­stva­ra­wem,­na­go­mi­la­va­wem­i­iz­lu­
či­va­wem­pret­hod­ni­ka­sin­te­ze­he­ma.­Glav­na­
me­sta­sin­te­ze­he­ma­su­je­tra­i­ko­šta­na­srž,­
te­se­por­fi­ri­je­de­le­u­dve­gru­pe:­he­pa­tič­ne­
i­eri­tro­po­e­zne.­Naj­če­šći­ob­lik­he­pa­tič­ne­
por­fi­ri­je­je­akut­na­in­ter­mi­tent­na­por­fi­
ri­ja,­ko­ja­na­sta­je­usled­de­li­mič­nog­ošte­će­
wa­por­fo­bi­li­no­gen­de­a­mi­na­ze,­en­zi­ma­ko­
ji­pre­tva­ra­por­fo­bi­li­no­gen­u­uro­por­fi­
ri­no­gen­[2,­3].

Bo­lest­se­pre­no­si­auto­zom­no­do­mi­nant­
no­ge­nom­različite­penetrantnosti,­te­ve­
ći­na­no­si­la­ca­ni­ka­da­ne­do­bi­je­na­pa­de­[2].­
Opi­sa­no­je­258­va­ri­jan­ti­mu­ta­ci­je­ovog­ge­na,­
ko­ji­se­na­la­zi­na­du­gom­kra­ku­11.­hro­mo­zo­
ma,­kod­raz­li­či­tih­na­ro­da­[1].­Kod­90%­no­
si­la­ca­iz­me­we­nog­ge­na­bo­lest­pro­la­zi­bez­
simp­to­ma.­Kod­10%­no­si­la­ca­pr­vi­simp­to­
mi­se­ja­vqa­ju­u­pu­ber­te­tu­(kod­de­voj­či­ca)­
i­ka­sni­je­(kod­mu­ška­ra­ca)­na­kon­de­lo­va­
wa­ne­kog­pro­vo­ci­ra­ju­ćeg­fak­to­ra­[3].­Ret­
ko­se­ja­vqa­pre­pu­ber­te­ta,­što­se­ob­ja­šwa­
va­iz­o­stan­kom­in­duk­ci­o­nog­efek­ta­go­nad­
nih­ste­ro­i­da.­Sma­tra­se­da­je­pre­va­len­ci­ja­
mu­ti­ra­nog­ge­na­1:500,­ali­je­zbog­slabe­pe­
ne­trant­no­sti­pre­va­len­ci­ja­bo­le­sti­3,4­7,7­
na­100.000­qu­di,­i­če­šće­se­ja­vqa­kod­že­na­

[1,­3,­4].­Uzrok­na­stan­ka­na­pa­da­je­raz­li­čit,­
a­po­ti­če­od­eg­zo­ge­nih­ili­en­do­ge­nih­fak­to­
ra.­Obič­no­su­to­le­ko­vi­(bar­bi­tu­ra­ti,­an­
ti­e­pi­lep­ti­ci,­psi­ho­sta­bi­li­za­to­ri,­sul­
fo­na­mi­di,­hi­dan­toin,­tol­bu­ta­mid,­me­til­
do­pa,­oral­ni­kon­tra­cep­ti­vi,­er­got­pre­pa­
ra­ti),­ali­i­ne­ka­sta­wa,­kao­što­su­in­fek­
ci­ja,­fe­bril­nost,­hi­rur­ške­in­ter­ven­ci­je,­
gla­do­va­we,­men­stru­al­ni­ci­klus,­stres,­trud­
no­ća,­du­go­traj­na­pu­to­va­wa­i­kon­zu­mi­ra­we­
al­ko­ho­la,­du­va­na­i­dro­ga­[3,­5].

Akut­na­in­ter­mi­tent­na­por­fi­ri­ja­se­is­
po­qa­va­po­na­vqa­wem­so­mat­skih,­psi­hi­ja­
trij­skih­i­ne­u­ro­lo­ških­po­re­me­ća­ja.­Obo­
le­le­oso­be­se­mo­gu­opo­ra­vi­ti­već­na­kon­ne­
ko­li­ko­da­na,­ali,­s­dru­ge­stra­ne,­le­če­we­mo­
že­tra­ja­ti­i­ne­de­qa­ma,­pa­i­me­se­ci­ma.­Bo­
lest­obič­no­po­či­we­iz­ne­na­da.­Bolovi­u­tr­
bu­hu­se­ja­vqa­ju­u­oko­95%­slu­ča­je­va,­po­ne­kad­
uz­pro­du­že­no­po­vra­ća­we­i­op­sti­pa­ci­ju­[3].­
Psi­hi­ja­trij­ska­simp­to­ma­to­lo­gi­ja­je­ve­o­ma­
ša­ro­li­ka­i­mo­že­pred­sta­vqa­ti­pr­vi­na­
pad­bo­le­sti,­ko­ji­se­ne­pre­po­zna­kao­po­če­
tak­por­fi­ri­je.­Ne­u­ro­lo­ški­po­re­me­ća­ji­se­
is­po­qa­va­ju­za­hva­ta­wem­pe­ri­fer­nog­i­cen­
tral­nog­ner­vnog­si­ste­ma­uz­iz­ra­že­ne­auto­
nom­ne­fe­no­me­ne­[6].­Epi­lep­tič­ni­na­pa­di­se­
ja­vqa­ju­kod­oko­5%­bo­le­sni­ka­kao­ge­ne­ra­li­
zo­va­ni­klo­nič­ko­to­nič­ki­na­pa­di,­ma­da­se­
mo­gu­ja­vi­ti­i­kom­plek­sni­fo­kal­ni­na­pa­di­
sa­se­kun­dar­nom­ge­ne­ra­li­za­ci­jom­[7].­Pa­ra­
li­za­mu­sku­la­tu­re­di­saj­nih­or­ga­na,­ko­ja­se­
be­le­ži­u­30%­slu­ča­je­va,­naj­če­šći­je­uzrok­

KRATAK SADRŽAJ
Uvod Akut na in ter mi tent na por fi ri ja na sta je usled de li mič nog ošte će wa por fo bi li no gen-de a-
mi na ze, a is po qa va se po na vqa wem so mat skih, psi hi ja trij skih i ne u ro lo ških po re me ća ja. Bo lest se 
pre no si auto zom no do mi nant no ge nom različite penetrantnosti, te ve ći na no si la ca ni ka da ne do-
bi ja na pa de. Pra vo vre me no po sta vqa we di jag no ze, skri ning krv nih srod ni ka obo le le oso be i edu-
ka ci ja bo le sni ka o iz be ga va wu fak to ra ri zi ka kquč ni su za od go va ra ju će le če we.
Pri kaz bo le sni ka Tre će rot ka sta ra 23 go di ne pri mqe na je na bol nič ko le če we zbog bo lo va u tr bu-
hu i kon vul ziv nih na pa da de vet da na na kon va gi nal nog po ro đa ja. Na pri je mu je do šlo do ge ne ra li zo-
va nog kon vul ziv nog na pa da ti pa klo nič ko-to nič kih gr če va. Od mah je pod vrg nu ta kli nič kom, la bo ra-
to rij skom, bak te ri o lo škom i ul tra zvuč nom pre gle du. Ka ko je i na kon pre pi sa ne ne u ro lo ške te ra-
pi je u ne ko li ko na vra ta ima la kon vul ziv ne na pa de, u le če we je uve den hem-ar gi nat to kom če ti ri da-
na. Na kon to ga krv ni pri ti sak, puls i funk ci ja cre va su se nor ma li zo va li. Bo le sni ca je tim ski le-
če na u je di ni ci in ten ziv ne ne ge, a pri ma la je le ko ve ko ji su do zvo qe ni kod akut ne por fi ri je. Še-
sna e stog da na od pri je ma ona je nor mal nog ne u ro lo škog sta wa i gi ne ko lo škog i ul tra zvuč nog na la-
za upu će na na am bu lant no le če we.
Za kqu čak Pri ka za ni slu čaj po ka zu je te ži nu po sta vqa wa di jag no ze akut ne in ter mi tent ne por fi ri je u 
pu er pe ri ju mu i neo p hod nost mul ti di sci pli nar nog pri stu pa u le če wu oso ba s ovim obo qe wem. Na we ga 
tre ba mi sli ti u slu ča je vi ma ne ja snog i bo la u tr bu hu pra će nog ne u rop si hi ja trij skim po re me ća ji ma.
Kquč ne re či: akut na in ter mi tent na por fi ri ja; pu er pe ri jum; hem; di jag no za
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smr­ti­[3].­Osta­li­uzro­ci­smr­ti­su:­in­fek­ci­ja,­arit­
mi­ja­i­aspi­ra­ci­o­ni­sin­drom­ko­ji­na­sta­je­usled­ote­
ža­nog­gu­ta­wa,­re­nal­na­in­su­fi­ci­jen­ci­ja,­he­pa­to­ce­lu­
lar­ni­kar­ci­nom­i­sa­mo­u­bi­stvo­[1,­3,­5].

Di­jag­no­za­se­po­sta­vqa­na­osno­vu­anam­ne­stič­kih­po­da­
ta­ka­(po­če­tak­i­tok­bo­le­sti,­po­sto­ja­we­provocirajućih­
fak­to­ra,­na­sled­na­op­te­re­će­nost),­kli­nič­ke­sli­ke­i­la­
bo­ra­to­rij­skih­te­sto­va­(po­vi­še­ne­kon­cen­tra­ci­je­pret­
hod­ni­ka­he­ma­u­uri­nu­i­sto­li­ci,­po­vi­še­ne­vred­no­
sti­se­rum­skih­en­zi­ma­i­ho­le­ste­ro­la,­hi­po­na­tre­mi­ja).­
Pro­me­na­bo­je­uri­na­je­re­zul­tat­po­sto­ja­wa­por­fi­ri­na.­
Kvan­ti­ta­tiv­no­od­re­đi­va­we­por­fi­ri­na­u­24­ča­sov­nom­
uri­nu­je­po­u­zda­na­di­jag­no­stič­ka­me­to­da­[4].­Is­pi­ti­
va­we­por­fo­bi­li­no­gen­de­a­mi­na­ze­u­cr­ve­nim­krv­nim­
zrn­ci­ma­je­pre­ci­zan­test­za­po­tvr­du­di­jag­no­ze­[2,­5].­
Naj­o­se­tqi­vi­ji­di­fe­ren­ci­jal­no­di­jag­no­stič­ki­test­je­
ana­li­za­mu­ta­ci­je­ge­na­za­por­fo­bi­li­no­gen­de­a­mi­na­zu­
[1,­3,­4].­Bo­lo­vi­u­tr­bu­hu­mo­gu­opo­na­ša­ti­na­pa­de­žuč­
nih­i­bu­bre­žnih­ko­li­ka,­apen­di­ci­tis,­pan­kre­a­ti­tis­
ili­ile­us.­Ni­je­ret­kost­da­se­obo­le­li­od­por­fi­ri­je­
ope­ri­šu­pod­sum­wom­na­akut­nu­upa­lu­sle­pog­cre­va.­
S­ne­u­ro­lo­ške­stra­ne,­diferencijalnodijagnostički­
tre­ba­po­mi­sli­ti­na­akut­ni­po­li­ra­di­ku­lo­ne­u­ri­tis,­
sen­zo­ri­mo­tor­ne­po­li­ne­u­ro­pa­ti­je­raz­li­či­te­eti­o­lo­
gi­je,­ne­do­sta­tak­vi­ta­mi­na­B12,­le­zi­je­kič­me­ne­mo­ždi­
ne,­raz­li­či­te­epi­lep­tič­ne­sin­dro­me­i­na­sled­ne­ob­
li­ke­epi­lep­si­ja.

Pra­vo­vre­me­no­po­sta­vqa­we­di­jag­no­ze­i­skri­ning­
krv­nih­srod­ni­ka­obo­le­le­oso­be­kquč­ni­su­za­od­go­va­
ra­ju­će­le­če­we.­Osim­pre­pa­ra­ta­he­ma­(he­ma­tin,­hem­al­
bu­min­i­hem­ar­gi­nat),­gli­ko­za­se­sma­tra­glav­nim­te­
ra­pij­skim­sred­stvom­u­le­če­wu­akut­nih­na­pa­da.­Ako­se­
sta­we­na­vre­me­pre­po­zna­i­za­poč­ne­od­go­va­ra­ju­će­le­
če­we,­obič­no­se­po­sti­že­pot­pu­ni­opo­ra­vak­bo­le­sni­
ka,­ma­da­dis­kret­ni­ne­u­ro­lo­ški­de­fi­ci­ti­mo­gu­op­
sta­ti­me­se­ci­ma.­Za­prog­no­zu­bo­le­sti­naj­va­žni­ja­je­
pre­ven­ci­ja­edu­ka­ci­jom­bo­le­sni­ka­o­iz­be­ga­va­wu­fak­
to­ra­ri­zi­ka­[4].

PRIKAZ BOLESNIKA

Tre­će­rot­ka­sta­ra­23­go­di­ne­je­na­kon­le­če­wa­u­re­gi­o­
nal­nom­zdrav­stve­nom­cen­tru­upu­će­na­u­našu­usta­no­
vu­zbog­bo­lo­va­u­tr­bu­hu­i­kon­vul­ziv­nih­na­pa­da­de­vet­
da­na­na­kon­va­gi­nal­nog­po­ro­đa­ja.­Na­pri­je­mu­je­do­šlo­
do­tro­mi­nut­nog­ge­ne­ra­li­zo­va­nog­kon­vul­ziv­nog­na­pa­da­
ti­pa­klo­nič­ko­to­nič­kih­gr­če­va,­ko­ji­su­su­zbi­je­ni­in­
tra­ven­skom­pri­me­nom­10 mg­di­a­ze­pa­ma.­Bo­le­sni­ca­je­s­
ode­qe­wa­pre­me­šte­na­u­je­di­ni­cu­in­ten­ziv­nog­le­če­wa.­
U­lič­noj­i­aku­šer­skoj­anam­ne­zi­ni­je­bi­lo­zna­čaj­nih­
obo­qe­wa,­ali­je­wen­muž­sa­op­štio­da­we­na­se­stra­od­
tet­ke­i­maj­ka­bo­lu­ju­od­por­fi­ri­je.­Bo­lest­je,­he­te­ro­a­
nam­ne­stič­ki,­po­če­la­dva­da­na­pre­pri­je­ma­u­bol­ni­cu­
ja­kim­bo­lo­vi­ma­u­epi­ga­stri­ju­mu­ko­ji­su­bi­li­pra­će­
ni­kon­vul­zi­ja­ma,­na­kon­če­ga­je­bo­le­sni­ca­pri­mqe­na­na­
le­če­we­u­re­gi­o­nal­nom­zdrav­stve­nom­cen­tru.

Bo­le­sni­ca­je­na­pri­je­mu­u­je­di­ni­cu­in­ten­ziv­nog­
le­če­wa­bi­la­sve­sna,­som­no­lent­na,­ble­da,­afe­bril­na­

i­sa­spon­ta­nim­di­sa­wem.­Vred­no­sti­ar­te­rij­skog­krv­
nog­pri­ti­ska­bi­le­su­160/120 mm Hg,­a­pul­sa­98­ot­ku­
ca­ja­u­mi­nu­ti.­Kli­nič­kim­pre­gle­dom­je­utvr­đe­no­da­
je­gr­lić­ma­te­ri­ce­dug­2 cm,­pro­la­zan­za­prst,­ute­rus­
raz­mek­šan­i­u­ade­kvat­noj­in­vo­lu­ci­ji.­Od­mah­je­pod­
vrg­nu­ta­kom­plet­nom­la­bo­ra­to­rij­skom,­bak­te­ri­o­lo­
škom,­ul­tra­zvuč­nom­i­kli­nič­kom­is­pi­ti­va­wu.­Po­
pri­spe­ću­na­la­za­po­zvan­je­ne­u­ro­log­na­kon­sul­ta­ci­
ju.­Ana­li­zom­krv­ne­sli­ke­utvr­đe­na­je­ane­mi­ja­(he­mo­
glo­bin­91 g/l),­dok­su­vred­no­sti­osta­lih­pa­ra­me­ta­ra­
he­mo­gra­ma­bi­le­nor­mal­ne­(le­u­ko­ci­ti­9,9×109/l,­trom­
bo­ci­ti­333×109/l).­Vred­nost­C­re­ak­tiv­nog­pro­te­i­na­
bi­la­je­povećana­(14,4­μg/l).­Bi­o­he­mij­ske­ana­li­ze­kr­
vi­su­uka­zi­va­le­na­pa­to­lo­ško­sta­we­(hi­po­na­tre­mi­ja­
122,5 mmol/l,­hi­po­ka­li­je­mi­ja­3,1 mmol/l,­hi­po­hlo­re­
mi­ja­94,8 mmol/l,­hi­per­gli­ke­mi­ja­13,0 mmol/l),­uz­po­
vi­še­ne­vred­no­sti­uree­(8,2 mmol/l),­kre­a­ti­ni­na­(144­
μmol/l),­mo­krać­ne­ki­se­li­ne­(425­μmol/l),­ho­le­ste­ro­la­
(7,88 mmol/l),­ami­la­ze­(152­U/l)­i­lak­tat­de­hi­dro­ge­na­ze­
(506­U/l).­Te­sto­vi­he­mo­sta­ze­ni­su­uka­za­li­na­po­re­me­
ćaj­ko­a­gu­la­ci­je.­Urin­je­bio­bo­je­ma­li­ne,­uz­iz­ra­zi­to­
pri­su­stvo­uro­bi­li­no­ge­na­i­por­fi­ri­no­ge­na­(tri­kr­
sta).­U­24­ča­sov­nom­uri­nu­vred­nost­ko­pro­por­fi­ri­na­
je­bi­la­0,656­μmol/l,­uro­por­fi­ri­na­6,40­μmol/l,­por­fo­
bi­li­no­ge­na­124,73­μmol/l,­a­ami­no­le­vu­lin­ske­ki­se­li­ne­
344,60­μmol/l.­Ne­u­ro­log­je­in­di­ko­vao­uvo­đe­we­fol­ne­
ki­se­li­ne,­slat­kih­ras­tvo­ra­(de­se­to­pro­cent­na­gli­ko­
ze),­klo­na­ze­pa­ma­(za­pre­ki­da­we­epi­lep­tič­nih­na­pa­da),­
mag­ne­zi­jum­sul­fa­ta,­na­dok­na­du­elek­tro­lit­nog­dis­ba­
lan­sa­i­mi­da­zo­lam­u­slu­ča­ju­po­nov­nog­kon­vul­ziv­nog­
na­pa­da.­Elek­tro­kar­di­o­gram­je­ot­krio­ta­hi­kar­di­ju­uz­
po­vre­me­ne­ven­tri­ku­lar­ne­eks­tra­si­sto­le,­te­je­u­te­ra­
pi­ju­uve­den­pro­pra­no­lol­hlo­rid.­Kon­sul­to­van­je­kar­
di­o­log,­ko­ji­je­in­di­ko­vao­stal­no­elek­tro­kar­di­o­graf­
sko­pra­će­we­sta­wa­bo­le­sni­ce.­Zbog­bo­lo­va­u­tr­bu­hu­
da­ti­su­i­ome­pra­zol­i­ke­to­ro­lak­tro­me­ta­min.­Ul­tra­
zvu­kom­je­usta­no­vqe­no­pro­ši­re­we­ka­vu­ma­ute­ru­sa­od­
23 mm,­te­su­u­le­če­we­uve­de­ni­i­sin­to­ci­non­u­do­zi­od­
5­IJ­na­osam­sa­ti­i­an­ti­bi­o­ti­ci­van­ko­mi­cin­i­cef­
ta­zi­dim.­Ura­đen­je­rend­gen­ski­sni­mak­plu­ća­na­ko­jem­
ni­su­uoče­ne­pa­to­lo­ške­pro­me­ne.­Zbog­na­la­za­hi­dro­a­
e­rič­nih­ni­voa­na­tiv­nim­rend­gen­snim­kom­tr­bu­ha,­u­
te­ra­pi­ju­je­uve­den­i­neo­stig­min.­Dru­gog­da­na­po­pri­
je­mu­bo­le­sni­ca­je­bi­la­sub­fe­bril­na­i­po­red­pri­me­
we­ne­an­ti­bi­ot­ske,­ute­ro­to­nič­ne­i­ne­u­ro­lo­ške­te­ra­
pi­je.­Kon­sul­to­van­je­ne­u­ro­log,­ko­ji­je­in­di­ko­vao­da­se­
u­le­če­we­uve­de­hem­ar­gi­nat­(Nor mo sang®)­na­red­na­če­
ti­ri­da­na­u­jed­no­krat­noj­dnev­noj­do­zi,­jer­je­bo­le­sni­
ca­i­na­kon­pre­pi­sa­ne­ne­u­ro­lo­ške­te­ra­pi­je­(klo­na­ze­
pam,­mi­da­zo­lam,­hlor­pro­ma­zin,­vi­ta­mi­ni­B­kom­plek­
sa,­mag­ne­zi­jum­sul­fat)­u­ne­ko­li­ko­na­vra­ta­ima­la­kon­
vul­ziv­ne­na­pa­de.­Tre­ćeg­da­na­bol­nič­kog­le­če­wa,­po­
sle­po­no­vqe­nog­kli­nič­kog­i­ul­tra­zvuč­nog­pre­gle­da,­
od­lu­če­no­je­da­se­ura­di­in­stru­men­tal­na­re­vi­zi­ja­ka­
vu­ma­ma­te­ri­ce­u­krat­ko­traj­noj­op­štoj­in­tra­ven­skoj­
ane­ste­zi­ji.­U­ki­ret­ma­nu­hi­sto­pa­to­lo­škim­pre­gle­
dom­ni­su­do­ka­za­ne­ho­ri­on­ske­re­si­ce.

Po­pri­me­ni­hem­ar­gi­na­ta­krv­ni­pri­ti­sak,­puls­i­
funk­ci­ja­cre­va­su­se­nor­ma­li­zo­va­li.­Bo­le­sni­ca­je­i­



508

doi: 10.2298/SARH1008506S

Спарић Р. и сар. Акутна интермитентна порфирија у пуерперијуму

da­qe­po­vre­me­no­ima­la­po­vi­še­nu­te­le­snu­tem­pe­ra­tu­ru­
(do­39,3°C).­He­mo­kul­tu­re­uze­te­u­pet­na­vra­ta­su­osta­
le­ste­ril­ne,­a­osta­le­bak­te­ri­o­lo­ške­ana­li­ze­(bri­se­
vi­obe­doj­ke,­lo­hi­ja,­va­gi­ne­i­uri­no­kul­tu­ra)­bi­le­su­
nor­mal­ne.­Od­de­se­tog­da­na­bol­nič­kog­le­če­wa­bo­le­
sni­ca­je­bi­la­afe­bril­na.­Pri­me­we­ni­su­am­pi­ci­lin­
i­ami­ka­cin,­ali­je­do­šlo­do­ospe­ko­že­(di­se­mi­no­va­
ne­i­sli­ve­ne­eri­te­ma­to­zne­ma­ku­le­i­pa­pu­le).­Kon­sul­
to­van­je­der­ma­to­log,­ko­ji­je­in­di­ko­vao­lo­kal­nu­pri­
me­nu­kre­ma­flu­o­ci­no­lon­ace­to­ni­da­i­is­kqu­či­va­we­
pe­ni­ci­lin­skih­pre­pa­ra­ta,­na­kon­če­ga­je­ospa­ne­sta­la.

Bo­le­sni­ca­je­tim­ski­le­če­na­u­je­di­ni­ci­in­ten­ziv­
ne­ne­ge­(ne­u­ro­log,­ane­ste­zi­o­log,­gi­ne­ko­log,­in­ter­ni­
sta,­ra­di­o­log,­der­ma­to­log)­če­tr­na­est­da­na­i­pri­ma­la­
le­ko­ve­ko­ji­su­do­zvo­qe­ni­kod­akut­ne­por­fi­ri­je.­Še­
sna­e­stog­da­na­od­pri­je­ma­ona­je­nor­mal­nog­ne­u­ro­lo­
škog­sta­wa­i­gi­ne­ko­lo­škog­i­ul­tra­zvuč­nog­na­la­za­
upu­će­na­na­da­qe­am­bu­lant­no­le­če­we.

DISKUSIJA

Pre­ma­po­da­ci­ma­iz­li­te­ra­tu­re,­sva­sta­wa­pra­će­na­po­
vi­še­nim­ni­vo­om­ste­ro­id­nih­hor­mo­na­(men­stru­a­ci­
ja,­trud­no­ća,­oral­na­hor­mon­ska­kon­tra­cep­ci­ja,­sti­mu­
la­ci­ja­ovu­la­ci­je)­mo­gu­bi­ti­fak­tor­ko­ji­uče­stvu­je­u­
po­ja­vi­na­pa­da­akut­ne­in­ter­mi­tent­ne­por­fi­ri­je­[8].­
Pro­vo­ci­ra­ju­ći­fak­tor­za­na­sta­nak­na­pa­da­kod­pri­
ka­za­ne­bo­le­sni­ce­bi­la­je­trud­no­ća.­Post­par­tal­nu­in­
fek­ci­ju,­kao­mo­gu­ći­uzrok,­is­kqu­ču­ju­na­la­zi­la­bo­ra­
to­rij­skih­i­bak­te­ri­o­lo­ških­ana­li­za­u­ovom­slu­ča­
ju.­Po­vi­še­na­te­le­sna­tem­pe­ra­tu­ra­bo­le­sni­ce­se­mo­
že­ob­ja­sni­ti­dis­funk­ci­jom­auto­nom­nog­ner­vnog­si­
ste­ma­s­ob­zi­rom­na­to­da­su­svi­bak­te­ri­o­lo­ški­bri­
se­vi­i­he­mo­kul­tu­ra­bi­li­ne­ga­tiv­ni.­Ima­ju­ći­u­vi­du­
da­je­bo­le­sni­ca­pret­hod­no­ima­la­dva­va­gi­nal­na­po­
ro­đa­ja,­po­ja­va­akut­ne­in­ter­mi­tent­ne­por­fi­ri­je­u­pu­
er­pe­ri­ju­mu­na­kon­tre­ćeg­po­ro­đa­ja­ni­je­ti­pič­na­ma­
ni­fe­sta­ci­ja­bo­le­sti.­Ve­ći­na­auto­ra­je­sa­gla­sna­da­se­
tok­bo­le­sti­ne­mo­že­tač­no­pred­vi­de­ti­kod­nu­li­gra­
vi­da,­dok­se­kod­mul­ti­gra­vi­da­mo­že­oče­ki­va­ti­sli­čan­
tok­bo­le­sti­kao­u­pret­hod­nim­trud­no­ća­ma,­što­još­
jed­nom­uka­zu­je­na­ne­ti­pič­nu­kli­nič­ku­sli­ku­por­fi­
ri­je­u­pri­ka­za­nom­slu­ča­ju­[9,­10].­Re­gan­(Re gan)­i­sa­
rad­ni­ci­[11]­su­prikazali­slučaj­tri­de­se­to­smo­go­di­
šwe­že­ne­obo­le­le­od­akut­ne­in­ter­mi­tent­ne­por­fi­
ri­je,­bez­psi­hi­ja­trij­ske­isto­ri­je­bo­le­sti,­s­akut­nim­
raz­vo­jem­de­pre­si­je­i­apa­ti­je­na­kon­spon­ta­nog­po­ba­ča­
ja.­Kod­we­su­se­kroz­ne­ko­li­ko­da­na­raz­vi­le­psi­ho­tič­
ne­epi­zo­de­uz­obi­qe­vi­zu­el­nih­ha­lu­ci­na­ci­ja­i­raz­voj­
akut­nog­Gi­qen–Ba­re­o­vog­(Gu il lain–Ba rré)­sin­dro­ma­sa­
dis­fa­gi­jom,­anar­tri­jom­i­od­u­ze­to­šću­ru­ku­i­no­gu.­I­
u­ovom­slu­ča­ju­pro­vo­ci­ra­ju­ći­fak­tor­za­na­pad­por­
fi­ri­je­bi­la­je­trud­no­ća,­iako­je­kli­nič­ka­sli­ka­bo­
le­sti­bi­la­dru­ga­či­ja,­s­ob­zi­rom­na­to­da­bo­le­sni­ca­
ko­ju­smo­mi­le­či­li­uop­šte­ni­je­is­po­qi­la­simp­to­me­
ne­kog­psi­hi­ja­trij­skog­obo­qe­wa.

Zna­čaj­ste­ro­id­nih­hor­mo­na­u­na­stan­ku­bo­le­sti­po­
tvr­đu­je­i­po­da­tak­da­po­sto­je­bo­le­sni­ce­ko­je­u­re­pro­

duk­tiv­nom­pe­ri­o­du­ima­ju­ci­klič­ne­pre­men­stru­al­ne­
eg­za­cer­ba­ci­je­na­pa­da,­ko­ji­obič­no­pro­la­ze­dan­dva­od­
po­čet­ka­men­stru­al­nog­kr­va­re­wa­[1].­U­ova­kvim­slu­ča­je­
vi­ma­se­sa­ve­tu­je­pri­me­na­ana­lo­ga­go­na­do­tro­pin­oslo­
ba­đa­ju­ćeg­hor­mo­na­ra­di­in­hi­bi­ci­je­ovu­la­ci­je­i­pre­
ven­ci­je­pre­men­stru­al­nih­na­pa­da­bo­le­sti­[5].­Ti­pič­
no,­i­kod­pri­ka­za­ne­bo­le­sni­ce­bo­lest­je­po­če­la­bo­lo­
vi­ma­u­tr­bu­hu­ko­je­je­–­ka­ko­se­mno­go­ka­sni­je­sa­zna­lo­
–­ima­la­od­mah­po­po­ro­đa­ju,­ali­im­ni­je­pri­da­va­la­ne­
ki­zna­čaj.­Ove­te­go­be­se­kod­po­ro­di­qa­mo­gu­za­me­ni­ti­
s­fi­zi­o­lo­škim­sen­za­ci­ja­ma­ko­je­do­ži­vqa­va­ju­to­kom­
in­vo­lu­ci­je­ma­te­ri­ce,­ko­je­po­je­di­ne­bo­le­sni­ce­do­ži­
vqa­va­ju­kao­in­ten­ziv­ne­bo­lo­ve­u­tr­bu­hu.

Iako­je­trud­no­ća­zna­ča­jan­fak­tor­ko­ji­uče­stvu­je­
u­na­stan­ku­na­pa­da­akut­ne­in­ter­mi­tent­ne­por­fi­ri­je­
(zbog­po­vi­še­nih­vred­no­sti­estro­ge­na­i­pro­ge­ste­ro­
na),­uz­ade­kvat­ne­pre­ven­tiv­ne­i­te­ra­pij­ske­me­re­trud­
no­ća,­po­ro­đaj­i­pu­er­pe­ri­jum­mo­gu­pro­te­ći­i­bez­kom­
pli­ka­ci­ja­[9].­Tre­ba­ima­ti­u­vi­du­da­se­na­pa­di­bo­le­
sti­ja­vqa­ju­u­16%­slu­ča­je­va­an­te­na­tal­no,­a­u­8%­u­pu­
er­pe­ri­ju­mu,­što­uka­zu­je­na­po­tre­bu­nad­zo­ra­ovih­že­
na­i­na­kon­po­ro­đa­ja­[12].­Ve­ći­na­auto­ra­je­sa­gla­sna­da­
su­za­po­vo­qan­is­hod­trud­no­će­neo­p­hod­ni­neo­d­lo­žno­
le­če­we­even­tu­al­ne­gra­vi­dar­ne­hi­pe­re­me­ze,­spre­ča­va­
we­i­le­če­we­in­fek­ci­je,­od­go­va­ra­ju­ća­hi­dra­ta­ci­ja­u­po­
ro­đa­ju,­ko­ji­je­po­žeq­no­iz­ve­sti­va­gi­nal­nim­pu­tem­u­
pe­ri­du­ral­noj­anal­ge­zi­ji,­i­iz­be­ga­va­we­por­fi­ro­ge­nih­
me­di­ka­me­na­ta­(me­to­klo­pra­mid,­er­got­pre­pa­ra­ti,­bar­
bi­tu­ra­ti,­sul­fo­na­mi­di,­li­do­kain)­[7,­13,­14].

Ob­ja­vqe­ni­po­da­ci­o­akut­noj­in­ter­mi­tent­noj­por­
fi­ri­ji­u­trud­no­ći­su­uglav­nom­pri­ka­zi­slu­ča­je­va­ili­
ma­lih­se­ri­ja­bo­le­sni­ka­[9,­10,­14,­15].­Kod­že­na­s­akut­
nom­in­ter­mi­tent­nom­por­fi­ri­jom­ve­ća­je­uče­sta­lost­
po­ja­ve­gra­vi­dar­ne­hi­pe­re­me­ze­[16].­Ni­je­do­ka­zan­uti­
caj­por­fi­ri­je­na­te­le­snu­ma­su­no­vo­ro­đen­ča­di,­po­ja­vu­
hi­per­ten­zi­je­iza­zva­ne­trud­no­ćom,­spon­ta­nih­po­ba­
ča­ja­i­pre­vre­me­nih­po­ro­đa­ja­[16].­Ri­zik­na­sle­đi­va­wa­
mu­ti­ra­nog­ge­na­je­50%,­ali­zbog­slabe­pe­ne­trant­no­
sti­ge­na,­ne­ma­in­di­ka­ci­ja­za­pre­na­tal­nu­di­jag­no­sti­
ku.­Skri­ning­krv­nih­srod­ni­ka­pro­ban­da­se­sa­ve­tu­je­
ra­di­pre­ven­ci­je­akut­nih­na­pa­da­bo­le­sti.

Di­fe­ren­ci­jal­no­di­jag­no­stič­ki,­po­ja­va­klo­nič­ko­
to­nič­kih­gr­če­va­i­hi­per­ten­zi­je­u­pu­er­pe­ri­ju­mu­naj­
če­šće­po­sta­vqa­sum­wu­na­eklamp­si­ju,­ko­ja­je­kod­po­
ro­di­qa­zna­čaj­no­če­šće­obo­qe­we­od­por­fi­ri­je­[9,­17].­
Kon­vul­zi­je­u­pu­er­pe­ri­ju­mu­mo­gu­bi­ti­iza­zva­ne­i­in­
tra­kra­ni­jal­nim­kr­va­re­wem,­trom­bo­zom­ven­skih­si­
nu­sa­i­is­he­mi­jom­mo­zga,­ko­je­ta­ko­đe­mo­gu­na­stu­pi­ti­
kao­po­sle­di­ca­hi­per­ten­ziv­nog­sin­dro­ma­u­trud­no­ći,­
ali­i­me­ta­bo­lič­kih­po­re­me­ća­ja,­obo­qe­wa­je­tre­i­in­
fek­ci­je­[17,­18].

Pri­ka­za­ni­slu­čaj­po­ka­zu­je­te­ži­nu­po­sta­vqa­wa­di­
jag­no­ze­akut­ne­in­ter­mi­tent­ne­por­fi­ri­je­u­pu­er­pe­ri­
ju­mu­i­neo­p­hod­nost­mul­ti­di­sci­pli­nar­nog­pri­stu­pa­
u­le­če­wu­ove­bo­le­sti.­Iako­je­u­ve­ći­ni­slu­ča­je­va­po­
ro­dič­na­anam­ne­za­po­zi­tiv­na,­na­akut­nu­in­ter­mi­tent­
nu­por­fi­ri­ju­tre­ba­mi­sli­ti­kod­ne­ja­snog­i­bo­la­u­tr­
bu­hu­pra­će­nog­ne­u­rop­si­hi­ja­trij­skim­po­re­me­ća­ji­ma.
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SUMMARY
Introduction Acute intermittent porphyria emerges as a result 
of partial defect of porphobilinogen deaminase and is mani­
fested by repeated episodes of somatic, psychiatric and neuro­
logical disorders. The disease is conducted via the autosomal­
dominant gene of variable penetration, so most of the carriers 
never experience seizures. Timely making of diagnosis, screen­
ing of blood relatives of the patient and education of patients 
on avoidance of provoking factors are the key to adequate 
treatment.
Case Outline A 23­year­old patient having born the third child 
was hospitalized due to pains in the abdomen and convulsive 
seizures nine days after the vaginal delivery. At admittance, she 
suffered a generalized convulsive seizure of clonic­tonic type. 
The patient immediately underwent a complete clinical, labo­
ratory, bacteriological and ultrasound examination. Bearing in 
mind the fact that the patient had several convulsive seizures 
even after the given neurological therapy, haem­arginate was 

introduced into therapy during four days. The administration 
of haem­arginate led to the normalization of blood pressure, 
pulse and bowel function. The administration of haem­argin­
ate led to the normalization of blood pressure, pulse and bowel 
function. The patient was treated by a team of doctors, in the 
intensive care ward, with the use of medicaments, which are 
allowed in the case of acute porphyria. Sixteen days after the 
admittance, with clean neurological status and gynaecologi­
cal and ultra­sound findings, she was released for ambulatory 
treatment.
Conclusion The presented case exhibits the gravity of making a 
diagnosis of acute intermittent porphyria in puerperium and the 
necessity of multi­disciplinary approach in treating this disease. 
Acute intermittent porphyria should be considered in cases 
of ambiguous abdominal pain, as well as in patients having 
abdominal pains followed by neuro­psychiatric disorders.
keywords: acute intermittent porphyria; puerperium; haem; 
diagnosis

Acute Intermittent Porphyria in the Puerperium
Radmila Sparić1, Ivana Berisavac2, Ljubica Arsenijević3, Milica Berisavac1,  
Milan Dokić1, Olivera Savić2, Tatjana Ilić­Mostić3, Saša Kadija1

1Institute for Gynaecology and Obstetrics, Clinical Centre of Serbia, Belgrade, Serbia;
2Institute for Neurology, Clinical Centre of Serbia, Belgrade, Serbia;
3Institute for Anaesthesiology and Reanimation, Clinical Centre of Serbia, Belgrade, Serbia

Примљен • Received: 19/05/2009 Прихваћен • Accepted: 07/07/2009


