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Özet 
Porfirinojenler, hemoglobin ve sitokrom enzimleri gibi tüm hem proteinlerinin yapı taşlarıdır. Porfirya adı verilen bazı kalıtsal ve 
edinsel hastalık durumlarında, hemoglobin sentezinin bu ara ürünlerinin miktarı artar. Porfirya kutanea tarda en sık görülen 
porfirya tipidir. Bu tip özellikle güneş gören bölgelerde fotosensitivite sonucu ortaya çıkan büllerle karakterizedir. Porfirya kutanea 
tardanın; karaciğer hastalıkları, böbrek hastalıkları, HCV pozitifliği ile birlikteliği raporlanmıştır. Bu makalede hemodiyaliz uygu-
lanan hastada gelişen bir porfirya kutanea tarda olgusu sunulmaktadır.
(Turk J Dermatol 2010; 4: 75-7)
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Abstract
Porphyrinogens are the building blocks of all the hemoproteins, such as hemoglobin and the cytochrome enzymes. In certain 
inherited and acquired disease states, called the porphyrias, these intermediate metabolites of hemoglobin synthesis are 
increased. Porphyria cutanea tarda is the most common type of porphyria. It is characterized by photosensitivity resulting in bul-
lae, especially on sun-exposed parts. Liver diseases, kidney diseases, hepatitis C virus infection concomitant with porphyria 
cutanea tarda have been reported. We reported porphyria in a patient undergoing dialysis. (Turk J Dermatol 2010; 4: 75-7)
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Hemodiyaliz Hastasında Gelişen Porfirya Kutanea Tarda

A Case of Porphyria Cutanea Tarda in a Patient Undergoing Dialysis

Giriş

Porfiryalar heme biyosentezindeki enzimlerin yetersiz 

aktivitesi sonucu gelişen bir grup hastalıktır. İlk olarak 

1911 yılında Günther tarafından tanımlanan porfiryaların 

bugün için yedi alt tipi tanımlanmıştır (1, 2). En yaygın 

görülen formu porfirya kutanea tarda (PKT) dır (3). PKT 

üroporfirinojen dekarboksilaz enzim eksikliğinden kay-

naklanır. En sık karşılaşılan PKT tipi %80 oranında görü-

len sporadik, ailesel olmayan tiptir (2). Karaciğer hasta-

lıkları, böbrek hastalıkları, HCV pozitifliği ile birlikteliğin 

yanı sıra kronik böbrek yetmezliğine eşlik eden PKT ola-

bilir (4-7). PKT’li hastalarda porfirin metabolitlerinin biri-

kimine bağlı olarak güneş maruziyeti olan alanlarda deri 

frajilitesi artar, bu alanlarda vezikül, bül, hipertrikoz, 

hiperpigmentasyon, sklerodermoid değişiklikler, distro-

fik kalsifikasyon, milia ve skarlar oluşur (8). Bu makalede 

böbrek yetmezliği olan ve hemodiyaliz uygulanan bir 

hastada gelişen PKT olgusu sunulmaktadır.

Olgu

Yetmiş altı yaşında kadın hasta kliniğimize 3-4 aydır 

mevcut olan, el sırtları ve yüzde yara, su dolu kabarcık-

lar şikayeti ile başvurdu. Hastaya son dönem böbrek 

yetmezliği sebebi ile 9 yıldır, haftada üç gün diyaliz 



uygulanıyordu. Muayenesinde yüzde; alın bölgesi ve burun 

dorsalinde, el ve ön kol dorsallerinde yer yer erode, yer yer 

sarı kurutlu lezyonlar ve sağ el dorsalinde bül saptandı 

(Şekil 1-3). Lezyonların ultraviyole (UV) maruziyeti olan alan-

larda yerleştiği dikkati çekti. Hastanın daha öncesinde 

fotosensitivite hikayesi yoktu. Hastada bu klinik bulgularla 

ilaçlara bağlı bir fotosensitivite olabileceği düşünüldü. 

Hastanın kullandığı ilaçlar sorgulandı. Hastanın darbepoetin 

alfa, ferrik hidroksil sükroz, folik asit, B vitamin kompleksi, 

C vitamini, L-karnitin, esansiyel amino asit anologları ve 

fosfor bağlayıcı ilaçlar kullandığı saptandı.Yapılan tetkikle-

rinde karaciğer fonksiyon testleri normal, üre, kreatinin 

değerleri yüksek saptandı. Anemisi de mevcut olan hasta-

nın serum demiri normal, ferritin düzeyleri yüksekti. 

Serolojisinde HCV (+) idi. Mevcut bulgularla psödoporfiri-

ya, PKT ön tanıları ile el dorsalindeki büllöz lezyondan alı-

nan biyopsi örneğinin histopatolojik incelemesinde; sube-

pidermal ayrışma, az sayıda hücre içeren yüzeysel perivas-

küler infiltrasyon izlendi (Şekil 4). İdrar ve serumda porfirin 

düzeyleri, serum alüminyum düzeyi ölçüldü. Az miktarda 

idrar çıkışı olan hastada idrar porfirin metabolitleri, özellikle 

üroporfirin I, III ve serum koproporfirin düzeyi oldukça yüksek 

saptandı. İdrarda üroporfirin I ve III: 3488 μg/gün, heptakar-

boksiporfirin: 70 μg/gün, plazma koproporfirin: 0.22 μg/gHb 

(referans aralığı <0.01) olarak ölçüldü. Serum alüminyum 

düzeyi: 35.00 μg/L (N: <2 μg/L) değeri ile yüksek olarak 

belirlendi.

Tedavi olarak, antioksidan etkisinden faydalanmak ama-

cıyla 2x600 mg/gün dozunda n-asetil sistein başlandı. 

Askorbik asit eksikliğinin PKT patogenezinde payı olabilece-

ğini gösteren çalışmaların (9, 10) ışığında hastaya askorbik 

asit tedavisine devam etmesi önerildi ve hasta takibe alındı.

Tartışma

PKT en sık görülen porfiryadır. İnsidansı 1/70000’dir (7). 

PKT patogenezinden üroporfirinojen dekarboksilaz enzim 

aktivitesindeki azalma sorumludur. Bu enzim defekti nedeni 

ile artan karboksile porfirinlerin, plazma ve deride birikimi ve 

UV etkisi ile de reaktif oksijen radikallerinin salınımı ortaya 

Şekil 1. Yüzde büllöz lezyonlara sekonder gelişen sarı kurutlu alanlar

Şekil 3. Sağ el dorsalinde büllöz lezyon

Şekil 2. El dorsallerinde gerileyen büllöz lezyonlar

Şekil 4. H&Ex200 Subepidermal ayrışma 
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çıkar, bunu subkutanöz doku oksijenasyonunda azalma ve 

lokal iskemi izler. Bu da oksidatif hasara, DNA ve hücre 

membranının lipid peroksidasyonuna yol açarak, deri frajili-

tesi ve bül oluşumu ile sonuçlanır (11). Hastalık otozomal 

dominant geçişli olabildiği gibi olguların %80’i edinseldir ve 

multifaktöriyel etiyolojilidir (7). Hastalığın fenotipinin ortaya 

çıkması için bir veya birden fazla faktör gereklidir. Edinsel 

PKT olguları çoğunlukla alkol alımı, östrojen kullanımı ve 

klorlu hidrokarbonlara maruz kalmakla oluşan karaciğer 

hasarı sonucunda oluşmaktadır. Eritropoietinle ilgili görüş-

ler çelişkilidir (12). PKT ile HCV enfeksiyonu, HIV enfeksiyo-

nu (14), hemakromatozis (15) birlikteliği raporlanmıştır. 

PKT’li hastalarda aşırı demir yüklenmesi bulguları vardır 

(12). Diyaliz sonrası yüksek alüminyum konsantrasyonuna 

maruz kalan hastalarda PKT gelişimi bildirilmiştir (16). 

Üremik olmayan hastalarda serum aliminyum düzeyi 2 

μg/L’nin altındadır. Diyaliz uygulanan hastalarda 20 μg/L’nin 

altında olmalıdır (13). Hemodiyaliz uygulanan hastalarda 

PKT prevelansı %1.2-%18 arasında değişmektedir (12). 

PKT de UV maruziyeti olan alanlarda bül, hipertrikoz, 

hiperpigmentasyon, sklerodermoid değişiklikler, distrofik 

kalsifikasyon, milia ve skarlar oluşur (7). PKT’li son dönem 

böbrek yetmezlikli hastaların plazma porfirin düzeylerinde 

belirgin derecede artış, idrarda özellikle üroporfirin I ve III de 

orta dereceden belirgin yüksek düzeylere kadar artış, hep-

takarboksil III de belirgin yükseklikle kendini gösteren artış, 

PKT’nin tipik plazma porfirin profilini oluşturur (11).

Böbrek yetmezlikli, hemodiyaliz uygulanan hastalarda 

gelişen porfirya olguları açısından litaratür tarandığında 

psödoporfirya tanımlaması dikkati çekmektedir. 

Psödoporfirya klinik ve histopatolojik olarak PKT’ye ben-

zeyen ancak biyokimyasal porfirin anormalliklerinin göste-

rilemediği durumlar için kullanılır (8). Genellikle naproksen, 

tetrasiklin, furosemid, nalidiksik asit gibi fotosensitizan 

ilaçlara bağlı olarak ortaya çıkan psödoporfiriyanın etiyo-

lojisinde suçlanan diğer faktörler: UVA maruziyeti, aşırı 

güneşe maruz kalma ve böbrek yetmezliğidir (8). Böbrek 

yetmezlikli hastalarda çok sayıda etiyolojik faktörün, özel-

likle de fotosensitizan ilaç kullanımının söz konusu olması 

durumunda ortaya çıktığı iddia edilmiştir (17). Hastamızın 

kullandığı ilaçlara baktığımızda folik asit, vitamin B12, 

L-karnitin, fosfor bağlayıcı ve aminoasit anologlarının por-

firya gelişimini tetiklediğine dair veriye rastlamadık. Ortaya 

çıkış mekanizması tam olarak aydınlatılamayan hastalığın 

patogenezinde böbrek yetmezliğine bağlı olarak porfirin 

atılımının sağlanamaması suçlanmaktadır (18). Bazı araş-

tırmacılar, psödoporfiriyada da plazma porfirin düzeyleri-

nin yükselebileceğini, ancak plazma değerlerinin PKT’deki 

değerlerine ulaşamayacağını belirtmişlerdir. 

Bizim hastamızda saptanan yüksek porfirin düzeyleri, 

eşlik eden hepatit C enfeksiyonu varlığı ve artmış ferritin 

düzeyi PKT tanısı ile uyumlu bulundu. Olgunun, çok sık 

görülmeyen bir durum olması nedeniyle, böbrek yetmezlikli; 

özellikle diyaliz uygulanan hastalarda gözlenen büllöz lez-

yonlarda PKT tanısına dikkat çekmek amacıyla sunumu 

uygun görülmüştür.
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