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Острые порфирии:  этиологические факторы 

 Порфириногенные факторы 

 Длительная гипогликемия 

 Бактериальные и вирусные инфекции  

 Алкоголь 

 Лекарственные препараты  

 Изменение гормонального профиля у 
женщин  (менструации, беременность) 

 Инсоляция 

 Физическая перегрузка,  
 эмоциональные  стрессы  

Наличие мутации в 
гене + 
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Промежуточные метаболиты 
порфириннового обмена 



Поражение нервной системы 

1. Дебют: 7-10  дни от начала приступа 

2. Дебют парезов  с проксимальных отделов конечностей 

3. Сенсорно-моторная полинейропатия 

4. Тетра- парез; - плегия; 

5. Поражение черепно-мозговых нервов (VII;IX;X;XI;XII 

пар),парез диафрагмы, скелетной дыхательной мускулатуры, 

нарушение функции тазовых 



Нарушение функции ЦНС. Возможные причины. 

1. Нейротоксический,  демиелинизирующий эффект 
предшественников порфиринов        (δ-аминолевулиновая 
кислота)  

2. Дефицит свободного пула гема в нейронах  
3. Мультифокальная ишемия вследствие вазоконстрикции 

сосудов  головного мозга  
4. Синдром неадекватной секреции антидиуретического гормона 

(гипонатриемия) 
 

 



Лечение 

 
 Исключение провоцирующего фактора 
 При менструалоассоциированном приступе - 

овариосупрессивная терапия. 
 Подавление синтеза порфиринов  
     - углеводная нагрузка 
     - аргинат гема 



Приступы порфирии во время беременности 
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Neilson DR, Neilson RP. West J Surg Obstet Gynecol 1985; 66: 134–137 



С  1996 по 2015 гг в ГНЦ обследовано более 3000 больныхс 

направительным диагнозом острая порфирия; 

 

199 -  больных диагноз острой порфирии подтвержден; 

163  - состоят  на учёте; 

 

Острая перемежающаяся порфирия –  138  

Наследственная копропорфирия – 11  

Вариегатная порфирия –  14. 



ОПП: возраст больных и частота приступов 

n 
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Больная Ч. 31г.  «Острая перемежающаяся порфирия». 2-е своевременные роды. 
Приступ.  
 

4 месяца без диагноза. 
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Первый российский реестр лекарственных препаратов, 
применяемых при нарушении порфпринового обмена 

http://blood.ru/pls/ProdListSimple.htm 



www. blood.ru 
www.critical.ru 



Характеристика больных 

НАБЛЮДЕНИЙ беременности – 39 (ГНЦ) 
БОЛЬНЫХ - 32 
у 7 (21.9%) пациенток – по две беременности.  
Острая перемежающаяся порфирия  - 31 (97%);   
Вариегатная порфирия – 1 больная  
Дебют заболевания                        от  19 до 33 лет (ср.– 25 лет).  
Тяжёлое течение острой порфирии                           27 (84%).  
Проходили лечение в реанимации                             4 (12.5%)         
Менструало - ассоциированное  
течение приступов                                                         20 (63%). 
  
Концентрациия порфобилиногена в 
 дебюте ОП :                                     6.4 - 660 мг/л (ср.-162 мг/л). 
 



 Интервал между приступом и беременностью       1  - 14 лет (ср.-5лет).   
 Порфобилиноген при наступлении беременности    
                                                                             7 - 660 мг/л (ср. -96.67 мг/л) 
   Клиника обострения острой порфирии во время беременности   
                                                                                                          у 9  (23%)  
                                     (у одной пациентки дважды за одну беременность).  
Приступы:  
в  дебюте беременности                                                        (2),  
    I триместр                                                                           (2), 
    II-III тр. -                                                                             (5 ) 
                                                             (16, 22, 26,  31  недели беременности).  
Отягощенный соматический статус                              - 13 (40,6%)   
Сопутствующие заболевания: пиелонефрит, миоматоз матки, сахарный 

диабет, ожирение, миопия, шизофрения, артериальная гипертензия 
Гестозы беременных                                                            10 (31%) 
 



 При наличии детей от новой  беременности лучше отказаться.  
 Перед наступлением беременности должно пройти не менее двух 

лет бесприступного течения омтрой порфирии бмена.  
 Перед наступлением плановой беременности необходимо 

произвести санацию всех очагов инфекции, включая ротовую 
полость. 

 После наступления беременности, необходимо динамическое 
наблюдение в роддоме, где будет планироваться родоразрешение. 

 Вся лекарственная терапия должна быть согласована между 
акушерами и гематологами. 

 Аргинат гема должен быть препаратом выбора для купирования 
приступа во время беременности. 



 Мониторинг показателей порфиринового обмена не реже одного раза в 
два месяца в  течение всей беременности.  

 Показанием для назначения аргината гема является появление 
клинической симптоматики острой порфирии одновременно с 
увеличением концентрации общих порфиринов и порфобилиногена. 

 Риск возникновения приступа от воздействия любого 
порфириногенного фактора выше у больных острой порфирии, недавно 
перенесших приступ, чем у пациентках с латентным течением. 

 У женщин с повторными менструалоассоциированными приступами 
риск повторного приступа во время беременности выше 

 В первом и последнем триместрах беременности более выражены 
гормональные перестройки и риск развития приступа больше.  



Неблагоприятные прогностические факторы: 

Менструалоассоциированное течение приступов; 
Срок менее года от окончания последнего приступа и 

наступлением беременности;  
Тяжёлое течение ОП в анамнезе, потребовавшее 

протезирования дыхательной и/или почечной функции; 
Тяжёлая сопутствующая соматическая патология. 
Быстрое нарастание показателей порфиринового обмена в 

дебюте заболевания.  
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Исходы беременностей у больных с острой порфирией в ГНЦ 
в 1996-2015 гг. (n = 39) 



У родившихся детей не было отмечено 
аномалий развития, включая случаи 
использования аргината гема. 
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