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GIRIS
Bir klinisyenin giinliik pratiginde ¢6zmesi gereken onemli bir problem olarak karsi-
sina ¢ikan karin agrisi sikayetinin daha nadir ve 6nemli nedenleri arasinda yer alan

porfirialar, kursun zehirlenmesi ve herediter anjioddem (C1 inhibitor eksikligi) bas-
liklarindan bu béliimde bahsedecegiz.

Porfirialar

Porfirialar, ¢ok sik olarak karsilastigimiz bir hastalik grubu olmasada, klinik bul-
gularinin birden fazla brangi ilgilendiren, multisistemik ve nonspesifik olmasi, bu
sebeple birden fazla klinik durum ile karisabilmesi nedeni ile 6nemlidirler. Tim bu
sebeplerden dolay1 klinisyenler tarafindan iyi bilinmesi gereken bir grup hastalig
temsil eder.

Tanim Porfirialar, “hem” biyosentezinde gorevli enzimlerin herediter veya akkiz
eksiklikleri sonucu ortaya ¢ikan metabolik bozukluklara bagl bir grup hastalik tab-
losudur.

Her porfiria tiirii, hem biyosentezde gorevli spesifik bir enzimin aktivitesinin azal-
masindan ve ara maddelerin birikmesinden kaynaklanir. Azalmis enzim aktivitesi,
her porfiririaya 6zgii ¢esitli nérolojik ve/veya fotokutandz semptomlardan sorum-
lu olan toksik 6nciillerin ve porfirinlerin asir1 iiretilmesine ve artmasina neden olur.
Her porfiriada, bu maddelerin plazma, eritrositler, idrar ve digkidaki farkli paternleri,
klinik gozlemlerin altinda yatan metabolik kusurun tanisal olarak tanimlanmasi igin
temel olusturur (1,2).

Biyokimyasal Temeli Hem, hemoglobin molekiilii igerisinde oksijen taginmasin-
da gorevli bir demir porfirin molekiilidiir.
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tedavisi ve anjiyoodem ataklarinin (6strojenler, anjiyotensin-déniistiiren enzim in-
hibitorleri, digerleri) siddetini veya sikligini kétiilestirebilecek ilaglardan kaginma
sayilabilir.

Akut anjiyoddem atagini tedavi etmek i¢in kullabilecek secenekler arasinda plaz-
madan tiretilmis C1INH konsantresi (insan), rekombinant CIINH konsantresi (in-
san), icatibant (selektif bradikinin-2 reseptor antagonisti) , ecallantide (plazma kal-
likrein inhibitoril) ve plazma bulunur (24). Profilkaside ise plazma kallikreine kars:
gelistirilen monoklonal antikor olan Lanadelumab FDA tarafindan 2018 de onaylan-
mugstir (25).

SONUC

Karin agris1 ile bagvuran bir hastanin,anamnez ve fizik muayenesinin sadece abdomi-
nal bolge ile sinirlandirilmamasi, hastanin sistemik olarak sorgulanmasi, soygecmisi-
nin 6grenilmesi ve yine sistemik fizik muayenesinin yapilmasi, nadir ve énemli bazi
karin agris1 sebeplerini atlamamak igin bir klinisyenin unutmamasi gereken 6nemli
noktalar: teskil etmektedir.

Anahtar kelimeler :Hepatik porfiria, eritripoietik porfiria, kursun zehirlenmesi,
herediter anjio6dem, C1 inhibitor yetmezligi
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