JEDNA SE O AKUTNI JATERNI PORFYRII (AJP)?

Priznaky AJP* zahrnuijit-3:
TEZKA, DIFUZNI <
BOLEST BRICHA 2

B 1 NEBO VICE Z NASLEDUJICIHO: 7

PERIFERNI CENTRALNi W AUTONOMNI KOZNi

NERVOVY SYSTEM [l NERVOVY SYSTEM [l NERVOVY SYSTEM PRIZNAKY

92%
e Slabost e Uzkost * Nevolnost e Kozniléze (1

nebo bolest * Zmatenost * Zvraceni na mistech pacientu s AJP
koncetin * Deprese vystayenych uvadi bolest bficha
* Nespavost slunci

(napodobuje nahlou bfisni prihodu,
ale bez specifické lokalizace a bez znamek
32 % pacientd s AJP mize mit hyponatrémii® peritonealniho drazdéni)>s
* Existuji 4 podtypy AJP. Pfiblizné 80 % piipadu tvofi akutni intermitentni porfyrie (AIP), nasleduje
hereditarni koproporfyrie (HCP), variantni porfyrie (VP) a extrémné vzacnd porfyrie s deficitem ALA dehydratazy (ADP)™*
* Kozni pfiznaky se vyskytuji pouze u HCP a VP'*

Potvrdte podezieni pomoci
jednoduchych testll mocéi (spot testy)?-3

PBG

(porfobilinogen)*

ALA

(delta-aminolevulova kyselina)*

Porfyriny$
Test moci na porfyriny je nespecificky

a nemél by byt pouzit samostatné
k diagnostice AJPS

Nespecifické priznaky mohou vést
k nespravnym diagn6zam

x Syndrom drazdivého tracniku
Endometriéza
Idiopatické strevni zanéty

Fibromyalgie
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Psychiatrické poruchy

0 AJP
MeDIS@N 2 Alnylam

HARMACEUTICALS

* PBG a ALA jsou prekurzory porfyrin(, které se prirozené vyskytuji

v biosyntetické draze hemu v jatrech, ale u pacientil se symptomatickou
AJP dosahuji neurotoxickych hladin.*?

8Analyzy porfyrinG mohou pomoci rozlisit specificky typ AJP.!




