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Манифестация порфирии вегетативными синкопе
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Приводится клиническое наблюдение порфирии, при котором симптомы болезни включали вегетативные синкопе.
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A clinical observation of porphyria is presented, in which the symptoms of the disease included vegetative syncope.
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Актуальность

Порфирия – наследственные заболевания, об-
условленные мутациями генов, ответствен-
ных за синтез гема. Наряду с острыми при-

ступами заболевания с развитием полиневропатии 
возможны и клинические проявления только с пора-
жением вегетативной нервной системы, на которую 
воздействуют порфирины в первую очередь, так как 
вегетативные волокна не имеют миелиновой оболоч-
ки. Выявление таких больных имеет большое значе-
ние для диагностики порфирии до развития острых 
приступов и профилактики развития тяжёлых состо-
яний у больных.

Цель: профилактика острых состояний при пор-
фирии. 

Пациенты и методы

Пациент 18 лет с вегетативными синкопе. Диа-
гностика порфирии осуществлялась с помощью ка-
чественного теста мочи на порфирию с реактивом 
Эрлиха [1]. Для подтверждения диагноза проводили 
количественное определение порфиринов (дельта-
аминолевуленовая кислота и порфобилиноген) в ра-
зовой моче с использованием спектрофлюориметра 
U-3900 (Hitachi).

Результаты

Пациент 18 лет жаловался на периодическое го-
ловокружение, тошноту, головные боли, плохое са-
мочувствие при пребывании на солнце. С детства 
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отмечает обморочные состояния при заборе крови. 
Наблюдается повышение и понижение артериально-
го давления. Кардиологом диагностирована артери-
альная гипертензия неясного генеза. На ЭКГ число 
сердечных сокращений 58−92 в 1 минуту.  Глюкоза 
в крови 4,8 ммоль/л. В неврологическом статусе – 
эмоциально лабилен. Сухожильные рефлексы сред-
ней живости, равномерные. Чувствительность не на-
рушена. В позе Ромберга устойчив. Пальце-носовую 
пробу выполняет точно. 

Проведен качественный тест мочи на порфирию 
с реактивом Эрлиха. Тест положительный. Количе-
ственное определение порфиринов в разовой моче: 
порфобилиноген – 1,9 (в норме 0-3,4 мг/л), дельта-
аминолевуленовая кислота – 8,2 (в норме 1,5-7,5 мг/л). 
Диагностирована печеночная порфирия с вегетативны-
ми синкопе. Назначена диета с повышенным содержа-
нием глюкозы и ограничение пребывания на солнце 
[2]. При осмотре через 4 месяца отмечал значительное 
улучшение состояния. Жалоб не было. Мог без ограни-
чений посещать занятия в институте. Количественное 
определение порфиринов в разовой моче: порфобили-

ноген – 1,2 (в норме 0-3,4 мг/л), дельта-аминолевуле-
новая кислота – 5,1 (в норме 1,5-7,5 мг/л).

 Раннее выявление больных порфирии среди па-
циентов с вегетативными расстройствами будет спо-
собствовать рано начатому лечению и профилактике 
развития острой порфирии.
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