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overzichtsartikel

Acute porfyrie: een intrigerende imitator
a.m. vos,  i .m. holslag, w. snelleman, h.w. hoek

achtergrond0Acute porfyrieën verdienen de aandacht binnen de psychiatrie omdat het 
klinisch beeld een scala aan psychiatrische symptomen kan omvatten en psychiatrische symp-
tomatologie de enige uitingsvorm kan zijn.
doel0Een overzicht geven van de literatuur wat betreft epidemiologie, pathogenese, diagnostiek
en behandeling.
methode0Er is gezocht in Medline en de Cochrane Library, betreffende de periode 1990 tot
2002. Als trefwoorden zijn gebruikt: acute porphyria in combinatie met incidence, prevalence, 
diagnosis, pharmaceutical preparations, psychopharmacology, mental disorders, depression, affec-
tive symptoms, psychotic disorders, en biological psychiatry. Relevante kruisreferenties en leerboe-
ken zijn ook in het overzicht betrokken.
resultaten0Acute porfyrie komt relatief weinig voor. Het herkennen van acute porfyrieën
wordt belangrijker door het toenemende gebruik van (psycho)farmaca die iatrogene porfyrieaan-
vallen kunnen veroorzaken. Aanvallen van neuropsychiatrische porfyrieën veroorzaken aanzien-
lijke morbiditeit en zelfs mortaliteit. Snelle en adequate diagnostiek is noodzakelijk, vooral omdat
een remissie bereikt kan worden door toedienen van haemarginaat in een vroeg stadium. Familie-
leden van patiënten met acute porfyrie moeten gescreend worden, zodat gendragers risicofactoren
kunnen vermijden. Dragers van acute-porfyriegenen moeten geen porfyrinogene (psycho)farmaca
gebruiken.
conclusie0Bij atypische, aanvalsgewijze, somatische en/of psychiatrische symptomatologie,
vooral in combinatie met buik- of rugpijn, moet acute porfyrie overwogen worden.
[tijdschrift voor psychiatrie 45 (2003) 5, 277-286]

trefwoorden0acute porfyrie, behandeling, diagnostiek, psychiatrische symptomen

Acute porfyrieën zijn stofwisselingsziekten die
aanvalsgewijs optredende neuropsychiatrische
symptomen veroorzaken. Het herkennen van
acute porfyrieën wordt belangrijker door het 
toenemende gebruik van geneesmiddelen die
iatrogene porfyrieaanvallen kunnen veroor-
zaken. Aanvallen van neuropsychiatrische porfy-
rieën worden vaak niet herkend en patiënten
worden soms herhaald opgenomen op psychia-
trische afdelingen voordat de diagnose gesteld
wordt. Daarbij kan een vicieuze cirkel ontstaan
doordat de meeste psychofarmaca aanvallen 

van acute porfyrie kunnen uitlokken en onder-
houden.

In dit artikel wordt een op de psychiatrie toe-
gespitst overzicht gegeven van de literatuur over
acute porfyrieën.

methode

Er werd in Medline en de Cochrane Library
gezocht naar relevante literatuur (1990 – 15 juni
2002). Trefwoorden waren: acute porphyria in com-
binatie met incidence, prevalence, diagnosis, pharma-
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ceutical preparations, psychopharmacology, mental
disorders, depression, affective symptoms, psychotic 
disorders, en biological psychiatry. Daarnaast werden
leerboeken op het gebied van de interne genees-
kunde en de psychiatrie en relevante referenties
uit de gevonden artikelen geraadpleegd.

resultaten

Pathogenese

Porfyrieën zijn stofwisselingsziekten die
ontstaan door een erfelijk bepaalde (primaire) of
verworven (secundaire) verstoring van de haem-

synthese. Er zijn acht enzymen betrokken bij de
haemsynthese. Met uitzondering van het eerste
enzym leidt een enzymdefect op ieder niveau tot
overproductie van haem-precursors in de lever 
of het beenmerg. Deze overproductie wordt 
versterkt door het wegvallen van de negatieve
terugkoppeling van haem op het enzym δ-ami-
nolevulinezuursynthetase (ala-synthetase), dat
de snelheid van de haemsynthese bepaalt. De
haemsynthese staat schematisch weergegeven in
tabel 1.

Haem is belangrijk, omdat het onder meer
een functie heeft in hemoglobine, myoglobine en
alle cytochromen, inclusief de P450-reeks. De por-

tabel 1 Overzicht van haemsynthese en porfyrieën

Metabolieten Enzym Porfyrie

Glycine + succinyl-co-enzym A

↓ ala-synthetase (X-linked sideroblastische anemie)*

δ-aminolevulinezuur (ala )

↓
ala-dehydratase = Plumboporfyrie**

pbg-synthetase

Porfobilinogeen (pbg )

↓
pbg-deaminase = Acute intermitterende porfyrie**  (aip )

hmg-synthetase

Hydroxymethylbilaan (hmb )

↓ uro-synthetase Congenitale erytropoëtische porfyrie***

Uroporfyrinogeen III (uro )

↓
uro-decarboxylase = Porphyria cutanea tarda**

uro-oxidase

Coproporfyrinogeen III (copro )

↓ copro-oxidase Heriditaire coproporfyrie**  (hcp )

Protoporfyrinogeen IX (proto )

↓ proto- oxidase Variegate porfyrie**  (vp )

Protoporfyrine IX

↓ Ferrochelatase Erytropoëtische protoporfyrie***

Haem****

* Geen porfyrie
** Hepatische porfyrie
*** Erytropoëtische porfyrie
**** Negatieve feedback op ala-synthetase
Cursief: acute porfyrie
(Samengesteld uit: Desnick 1998; Gross e.a. 2000; James & Hift 2000)

→
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fyrinen en hun precursors zijn, in overmaat,
toxisch. De ala-synthetaseaanmaak kan hon-
derdvoudig toenemen bij bijvoorbeeld activering
van cytochromen bij medicijn- of alcoholgebruik.

Er zijn zeven typen porfyrieën die, afhan-
kelijk van de locatie van het enzymdefect, onder-
verdeeld worden in een erytropoëtische en een
hepatische vorm (tabel 1). De erythropoëtische
porfyrieën worden gekenmerkt door huidlaesies.
Deze ontstaan door fotosensitiviteit op basis van
een teveel aan porfyrinen in de huid. De hepati-
sche porfyrieën worden onderverdeeld in acute en
chronische vormen. De acute hepatische porfy-
rieën worden acute of neuropsychiatrische por-
fyrieën genoemd. Dit betreft plumboporfyrie en
acute intermitterende porfyrie (aip ) met alleen
neuropsychiatrische symptomen, en hereditaire
coproporfyrie (hcp ) en variegate porfyrie (vp )
met huidsymptomen en neuropsychiatrische
symptomen. Met uitzondering van plumbopor-
fyrie worden de acute porfyrieën autosomaal
dominant overgeërfd. Plumboporfyrie en de
homozygote vormen van de acute porfyrieën zijn
zeer zeldzaam en worden daarom in dit artikel
buiten beschouwing gelaten (Sassa & Kappas
2000).. Secundaire porfyrieën komen voor bij 
erfelijke tyrosinemie en bij intoxicaties met 
hexachlorobenzeen en zware metalen, zoals lood
(Burgovne e.a. 1995; Crimlisk 1997; Desnick 1998;
Thadani e.a. 2000). De acute porfyrieën en de
secundaire porfyrieën kunnen klinisch identieke
neuropsychiatrische aanvallen veroorzaken.

Symptomatologie

Algemene kenmerken van acute-porfyrieaanval-
len8De exacte prevalentie van acute porfyrie is on-
bekend. Acute intermitterende porfyrie (aip ) is de
meest voorkomende vorm met prevalenties van
0,06 tot 0,66% voor de latente vorm (Jara-Prado e.a.
2000; Nordmann e.a. 1997). Aanvallen van acute
porfyrie komen vaker voor bij vrouwen dan bij
mannen (4:1). Ze ontstaan bij vrouwen meestal
tussen het 20ste en 30ste levensjaar en bij mannen
tussen het 30ste en 40ste.

De klinische manifestatie van acute porfyrieën
kan variëren van een klassieke aanval met buik-
pijn, perifere neuropathie en stoornissen in het
centrale zenuwstelsel, tot atypische, acute of chro-
nische somatische en/of psychiatrische klach-
ten (Schattenberg & De Pauw 1998). Bij ernstige
klachten kunnen bij lichamelijk onderzoek ob-
jectiveerbare afwijkingen ontbreken (Burgovne
e.a. 1995). Ongeveer 1% van de aanvallen van acute
porfyrie verloopt fataal (Schattenberg & De Pauw
1998; Thadani e.a. 2000). Patiënten met acute por-
fyrie lopen een verhoogd risico van het ontwik-
kelen van levercirrose (24 x verhoogd risico),
hepatocellulaire carcinomen (36 x verhoogd risi-
co), hypertensie (40%) en nierziekten (Andant e.a.
2000; Andersson e.a. 1996; Andersson e.a. 2000).

Acute-porfyrieaanvallen kunnen veroozaakt
worden door endogene en exogene gonadale ste-
roïden (enkele dagen voor de menstruatie, tijdens
zwangerschap), alcoholgebruik, infecties, stress,
roken, gewichtsverlies (diëten!), drugs (mari-
huana, ecstasy, amfetamines, cocaïne) en medica-
tie. De meest voorkomende oorzaak is het gebruik
van medicijnen. De respons en gevoeligheid voor
medicatie variëren intra- en interindividueel.
Over veel geneesmiddelen bestaat geen consensus
ten aanzien van de veiligheid bij porfyrie. Er zijn
diverse van elkaar verschillende lijsten waarop
geneesmiddelen onderscheiden worden naar vei-
ligheid. Deze lijsten zijn gebaseerd op klinische
ervaring in grote porfyriecentra, gevalsbeschrij-
vingen en dierexperimentele modellen (Burgovne
e.a. 1995; Crimlisk 1997; Gorchein 1997; James &
Hift 2000; Lishman 1998; Moore & Disler 1988; San-
tosh & Malhotra 1994).

Psychiatrische symptomen bij een acute-porfy-
rieaanval9Gedetailleerde psychiatrische beschrij-
vingen komen alleen voor in een beperkt aantal
gevalsbeschrijvingen. In de meeste artikelen
wordt de frequentie en ernst van de psychiatrische
symptomen bij acute porfyrie niet vermeld. Acute
porfyrie kan zich in ongeveer 15% van de geval-
len presenteren met uitsluitend psychiatrische
symptomen en deze kunnen het klinische beelddo-
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mineren (Crimlisk 1997; Lishman 1998; McEwin
e.a. 1972;  Strauss & DiMartini 1999; Wilson & De
Rooij 1994).

Frequent beschreven symptomen zijn: ge-
dragsveranderingen (40%), verwardheid, psycho-
tische symptomen (25-40%), angst, agitatie, slape-
loosheid en depressies (Bonkovsky & Schady 1982;
Burgovne e.a. 1995; Kauppinen 1998). El-Shazly
(1995) beschrijft een broer en zus met acute aan-
vallen van aip in de vorm van agressief, impul-
sief gedrag met een depressieve stemming en
suïcidepogingen. Anderen beschrijven schizo-
freniesymptomen zoals sociaal terugtrekken,
auditieve hallucinaties, achtervolgingswanen en
katatonie (Grabowski & Yeragani 1987; Pepplink-
huizen e.a. 1980; Santosh & Malhotra 1994; Tish-
ler e.a. 1985), (schizo)affectieve symptomen met
emotionele instabiliteit, inslaapstoornissen, hypo-
manie, grootheidswanen (Holroyd & Seward 1999;
Santosh & Malhotra 1994), delier, gedaald bewust-
zijn tot coma (Lishman 1998) en gedragsstoornis-
sen met impulsief gedrag, encoprese en hyper-
activi-teit (Boon & Ellis 1989). Symptomen van het
chronisch-vermoeidheidssyndroom, de somatisa-
tiestoornis en conversie kunnen ook veroorzaakt
worden door acute porfyrie (Downey 1994).

Op basis van een lange geschiedenis van
intermitterende lichamelijke en psychiatrische
klachten waarvoor geen oorzaak gevonden wordt,
wordt vaak ten onrechte een psychiatrische dia-
gnose gesteld (Santosh & Malhotra 1994). De in-
druk van een psychiatrische aandoening wordt
versterkt door de frequent voorkomende, op-
vallende emotionele instabiliteit met theatraal 
gedrag tijdens een aanval. Bij maandelijkse acute-
porfyrieaanvallen bij vrouwen tijdens de luteale
fase kan ten onrechte gedacht worden aan pre-
menstruele spanningen of cycloïde psychosen.
Terwijl exacerbaties van acute porfyrie na alco-
holgebruik aangezien worden voor een excessie-
ve alcoholconsumptie.

Er is slechts één familieonderzoek verricht
bij ‘asymptomatische gendragende’ familieleden
van patiënten met aip . In dit onderzoek werd een
hogere incidentie van de gegeneraliseerde angst-

stoornis vastgesteld. Dit zou er op kunnen wijzen
dat zelfs een lichte verhoging van porfobili-
nogeenconcentraties kan leiden tot aanzienlijke
psychologische symptomen (Patience e.a. 1994).

Symptomen van het perifere en centrale zenuwstel-
sel bij een acute-porfyrieaanval7In ongeveer 70% van
de acute-porfyrieaanvallen ontstaat er een peri-
fere neuropathie die rugpijn en pijn en stijfheid
in de extremiteiten veroorzaakt. Dit kan zich uit-
breiden tot een symmetrische perifere motore
neuropathie met een slappe verlamming en are-
flexie. Bij 5% worden de hersenzenuwen aange-
daan (vooral de viide en xde). Dit leidt tot bul-
baire paralyse, dysfagie en respiratoire paralyse.
Het voortduren van een aanval kan irreversibele
zenuwbeschadiging en ademstilstand (0-20%) ver-
oorzaken; dit kan eruitzien als het syndroom van
Guillain-Barré.

Visusstoornissen kunnen ontstaan door
accumulatie van porfyrinen in de ogen of aan-
tasting van de optische zenuwen of occipitale
schors. Bij ongeveer 15% van de acute-porfyrie-
aanvallen worden insulten gezien; deze kunnen
primair of ten gevolge van hyponatriëmie of
hypertensieve encefalopathie ontstaan (Kappas
e.a. 1989). Soms worden ook het cerebellum en de
basale ganglia aangetast. King & Bragdon (1991)
toonden op mri-scans (magnetische kernspinre-
sonantie) multipele reversibele cerebrale laesies
aan tijdens een acute-porfyrieaanval.

Symptomen van het autonome zenuwstelsel bij een
acute-porfyrieaanval9Ongeveer 90% van de acute-
porfyrieaanvallen begint met buikpijn (Crimlisk
1997). Deze buikpijn wordt waarschijnlijk ver-
oorzaakt door neuropathie van het autonome
zenuwstelsel en gaat vaak gepaard met misselijk-
heid, braken, obstipatie, diarree of ileus. De buik-
pijn is vaak zo heftig dat men overgaat tot een
chirurgische exploratie. De ontregeling van het
autonome zenuwstelsel veroorzaakt ook hy-
pertensie, houdingsafhankelijke hypotensie,
tachycardie, blaasfunctiestoornissen, zweten en
koorts.
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Diagnostiek

De diagnose acute porfyrie (ap ) moet over-
wogen worden bij aanvalsgewijs optredende

buik- of rugpijn in combinatie met etiologisch
onduidelijke psychiatrische symptomen, conver-
sie, gevoeligheid voor stress, onverklaarde reacties
op medicatie, ‘idiopatische’ insulten of onver-

ala en/of pbg in urine

tijdens ap-aanval tussen ap-aanvallen in

normaal verhoogd verhoogd normaal

geen ap ap ap mogelijk

fluorescentie-emissie-

spectroscopie plasma*

porfyrinespectrum

in bloed*

porfyrinen

in feces*

porfyrinen in feces*

piek+/-626 nm

(vp )

normaal

(aip )

verhoogd

protoporfyrine

(vp )

verhoogd

coproporfyrine

(hcp )

normaal

geen ap

normaal

geen ap

pbg-deaminase

erytrocyten*

proto-oxidase

fibroblasten of

lymfocyten*

familiescreening en bevestiging van de diagnose aip , vp , hcp genbepaling*

familiescreening

ala = d-aminolevulinezuur
pbg = porfobilinogeen
ap = acute porfyrie
aip = acute intermitterende porfyrie
vp = variegate porfyrie
hcp = hereditaire coproporfyrie
*specialistische centra

figuur 1 Beslisboom laboratoriumbepalingen bij acute porfyrie
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klaarde neuropathie. Diagnostische aanwijzingen
zijn: een positieve familieanamnese, samenhang
met factoren die een acute-porfyrieaanval kun-
nen veroorzaken, urineverkleuring en verminde-
ring van symptomen na het eten van suiker of na
slapen.

Symptomen die veroorzaakt worden door
porfyrie gaan altijd samen met een meetbare 
overproductie van haemprecursors. Een acute-
porfyrieaanval wordt gekenmerkt door een sterk
verhoogde concentratie van ala en pbg in de
urine (ala 25-100 mg/dag, pbg 50-200 mg/dag)
(Deacon & Peters 1998; James & Hift 2000). Bij
blootstellen van de urine aan licht kan oxidatie
van haem-precursors een typische purperen ver-
kleuring veroorzaken. Bij aip (acute intermitte-
rende porfyrie) blijft de pbg-excretie vaak weken
verhoogd. Bij vp (variegate porfyrie) en hcp

(hereditaire coproporfyrie) normaliseert de pbg-
excretie vaak binnen een week na het begin van de
symptomen (Deacon & Elder 2001).

De overige laboratoriumdiagnostiek van
acute porfyrie (figuur 1) is gecompliceerd door een
hoge kans op fout-positieve en fout-negatieve uit-
slagen. Bepaling van het type acute porfyrie, fami-
lieonderzoek en onderzoek van asymptomatische
patiënten moeten daarom verricht worden in
centra die in porfyrie gespecialiseerd zijn. Daar
worden de volgende bepalingen in een keer ver-
richt: pbg , ala en porfyrinen in de urine; en pbg-
deaminase, pbg , ala en een porfyrinespectrum
in het bloed (bijvoorbeeld in Erasmus mc ). De
concentratie van porfyrinen in feces kan bepaald
worden met behulp van spectrofotometrie. De
verschillende porfyrinen in feces worden onder-
scheiden door middel van high performance liquid
chromatography (hplc ). De totale porfyrinecon-
centratie in feces is altijd verhoogd bij symp-
tomatische vp en hcp , en kan verhoogd zijn bij
aip . Protoporfyrinen en coproporfyrinen in de
feces zijn verhoogd bij manifeste vp en 70% van
de asymptomatische vp-gendragers. Bij mani-
feste en latente hcp is de hoeveelheid copro-
porfyrine in urine en feces gestegen. De fecale
protoporfyrinen kunnen bij hcp licht verhoogd

zijn (Deacon & Elder 2001; Thunell e.a. 2000). 
Fluorescentie-emissiespectroscopie van plasma is
100% specifiek voor de detectie van dragers van het
vp-gen (Long e.a. 1993). De bepaling van de pbg-
deaminaseactiviteit in erytrocyten wordt ge-
bruikt voor familiescreening en bevestiging van
de diagnose bij aip . Een klein deel van de aip-
patiënten heeft een normale pbg-deaminase-
activiteit in de erytrocyten.

Bij een asymptomatisch, niet-uitscheidend
individu kan acute porfyrie met deze methoden
nooit voor 100% uitgesloten worden. Genbepaling
kan meer zekerheid bieden. Door de grote alleli-
sche heterogeniciteit is het identificeren van de
mutatie in nieuw gediagnosticeerde families ech-
ter tijdrovend (Bonkovsky & Barnard 1998; Grand-
champ 1998; Thunell e.a. 2000).

Behandeling

Het succes van de behandeling van acute por-
fyrieën wordt voornamelijk bepaald door de kans
op het uitlokken van een aanval tot een minimum
te beperken. Daartoe moeten diëten, porfyrinoge-
ne medicatie, drugs, excessief alcoholgebruik en
orale anticonceptiva vermeden worden. Het is
belangrijk om familieleden van patiënten met
acute porfyrie te screenen, zodat personen met
latente porfyrie geïnformeerd kunnen worden
over risicofactoren.

Patiënten met manifeste acute porfyrie moe-
ten gecontroleerd worden op hypertensie en nier-
functiestoornissen. Het verdient aanbeveling om
dragers van het acute-porfyrie-gen vanaf hun vijf-
tigste jaar te screenen op hepatocellulaire carci-
nomen (Andant e.a. 2000; Andersson e.a. 1996).

De fotosensitiviteit bij vp en hcp kan be-
perkt worden door het dragen van beschermende
kleding.

Bij een aanval van acute porfyrie bestaat de
eerstekeuzebehandeling uit het vroeg tijdens de
aanval intraveneus toedienen van haemarginaat
(3 mg/kg/dag i.v., met een maximum van 250 mg,
gedurende 4 dagen). Het hemine hierin corrigeert
als haemverbinding het tekort aan haem en remt
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tabel 2 Mogelijke medicatie voor de verschillende symptomen 
tijdens een acute-porfyrieaanval

Indicatie Medicatie

Induceren van remissie Glucose
Haemarginaat

Pijn Aspirine
Diamorfine
Morfine
Paracetamol
Pethidine

Braken Chloorpromazine
Promethazine

Psychotische symptomen Chloorpromazine
Haloperidol
Prochloorperazine
Promethazine
Trifluoperazine

Sedatie/slaap Chloorpromazine
Chloralhydraat
Diazepam
Promethazine

Epilepsie Clonazepam
Diazepam (i.v.)
Magnesiumsulfaat

Hypertensie / tachycardie Atenolol
Labetalol
Propranolol

Obstipatie Neostigmine
Senna

(Samengesteld uit: Elder & Hift 2001; Gorchein 1997; 

Kappas e.a. 1989)

in de lever de toegenomen activiteit van ala-
synthetase. Hiermee verdwijnen de symptomen
binnen enkele dagen (Mustajoki & Nordmann
1993; Wilson & De Rooij 1994).

Algemene maatregelen bij de behandeling
van porfyrieaanvallen zijn: het wegnemen van
uitlokkende factoren en het onderhouden van
een hoge calorie- en carbohydraatinname, des-
noods door middel van een neussonde of infuus
met glucose. Daarnaast moeten de elektrolyten-

en de vochtbalans gehandhaafd worden om 
overhydratie en de bij 32-39% van de acute-porfy-
rieaanvallen voorkomende hyponatriëmie te
voorkomen. Autonome hyperarousal, zoals
tachycardie en hypertensie, wordt behandeld met
een bètablokker, misselijkheid en braken met
fenothiazinen of metoclopramide. De altijd aan-
wezige ernstige pijn moet vaak behandeld wor-
den met opiaten.

De medicatie die geadviseerd wordt tijdens
een acute-porfyrieaanval staat in tabel 2. Bij pa-
tiënten met snel recidiverende aanvallen kan 
profylactisch haemarginaat 1 x 250 mg per week
gegeven worden. Bij een deel van de vrouwen met
cyclische premenstruele aanvallen kan vermin-
dering van de porfyriesymptomen bereikt wor-
den met behulp van exogene steroïden of nasale
of subcutane langwerkende lhrh (luteinizing-
hormone-releasing hormone)-agonisten, waarmee
de ovulatie onderdrukt kan worden. Bij anderen
geeft dit echter een verergering van de porfyrie-
symptomen (Kappas e.a. 1989; Schattenberg & De
Pauw 1998).

Psychofarmaca bij patiënten met acute porfy-
rie9De meeste psychofarmaca worden als onveilig
beschouwd bij patiënten met acute porfyrie. Er
zijn alleen gevalsbeschrijvingen over de veilig-
heid van sommige moderne psychofarmaca bij
acute porfyrie.

Tricyclische antidepressiva en mono-amino-
oxidase-remmers zijn gecontra-indiceerd. Over
de meeste ssri ’s (specifieke serotonineheropna-
meremmers) zijn weinig gegevens bekend. Mian-
serine, fluoxetine hcl , fluvoxamine en lithium-
zouten zijn niet porfyrinogeen (Crimlisk 1997;
Moore & Hift 1997; Wilson & De Rooij 1994). Over
de veiligheid van benzodiazepinen is nog geen
eenduidigheid. Voor anxiolyse en bij slaapstoor-
nissen kunnen propanolol, chloorpromazine,
temazepam en triazolam gebruikt worden (Crim-
lisk 1997; Gorchein 1997; Moore & Hift 1997).

De volgende antipsychotica worden veilig
geacht: alimemazine, chloorpromazine, drope-
ridol, flufenazine, haloperidol, levomepromazi-
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ne, pipotiazine, promethazine en trifluoperazine
(Crimlisk 1997; Moore & Hift 1997; Wilson & De
Rooij 1994). Van de moderne antipsychotica is nog
niet aangetoond dat ze veiliger zijn (Gorchein
1997). Valproaat, carbamazepine en clonazepam
zijn porfyrinogeen. Methylfenidaat en methadon
zijn niet porfyrinogeen (Moore & Hift 1997; Wil-
son & De Rooij 1994). In gevalsbeschrijvingen is
beschreven dat sertraline, venlafaxine, trazodon,
buspiron, olanzapine, risperidon en clozapine
geen porfyrinogeen effect hadden (Holroyd &
Seward 1999; Strauss & DiMartini 1999; Vaz & 
Salcedo 1991).

conclusie

Bij atypische, aanvalsgewijze, somatische 
en/of psychiatrische symptomatologie, vooral 
in combinatie met buik- of rugpijn, moet een 
acute-porfyrieaanval overwogen worden. Snelle en 
adequate diagnostiek is noodzakelijk, omdat een
remissie bereikt kan worden door toedienen van
haemarginaat in een vroeg stadium. Tijdens een
acute-porfyrieaanval wordt de diagnose gesteld
door bepaling van porfyrinen in urine, feces en
plasma. Enzymbepalingen worden gebruikt om
de diagnose te bevestigen en voor familiescreening.

De asymptomatische dragers van een gen-
defect voor acute porfyrie kunnen een klinisch
manifeste aanval van acute porfyrie krijgen bij
blootstelling aan risicofactoren. Daarom moeten
zij geen aanval uitlokkende medicatie of alcohol
gebruiken en zware lichamelijke inspanning en
vermageren vermijden.

Bij patiënten met acute porfyrie moet de vei-
ligheid van voor te schrijven (psycho)farmaca ge-
verifieerd worden.

praktische informatie

Het Porphyria Research Centre is verbonden
aan de afdeling inwendige geneeskunde ii van
het Erasmus mc te Rotterdam.
De American Porphyria Foundation heeft 
een website op: http://www.porphyriafoundation.
com.

Een andere informatieve website is: http://www3.
ncbi.nlm.nih.gov/htbin-post/Omim/dispmim?
176000.

v Met dank aan professor J.H.P. Wilson, verbonden aan het

Porphyria Research Centre van het Erasmus mc , voor het kritisch

lezen van de tekst en aan J.J. Offringa-Rodenburg voor de redactio-

nele ondersteuning.
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summary

Acute porphyria: an intriguing imitator – A.M. Vos, I.M. Holslag, W. Snelleman, H.W.
Hoek –
background0The acute porphyrias deserve attention in mental health care because clinical
manifestations may include a variety of psychiatric symptoms and sometimes psychiatric symp-
toms are in fact the only manifestations.
aim0To review the literature on the epidemiology, pathogenesis, diagnosis and treatment.
method0The literature was reviewed with the help of Medline and the Cochrane Library, over
the period from 1990 till June 2002, using as key words acute porphyria, incidence, prevalence, 
diagnosis, pharmaceutical preparations, psychopharmacology, mental disorders, depression, affec-
tive symptoms, psychotic disorders, and biological psychiatry. Also, cross references were included
and some reference books.
results0Acute porphyria is a relatively rare disease. However, there is a growing need for acute
porphyria to be diagnosed at the earliest opportunity because of the increasing use of (psychotropic)
drugs that can cause iatrogenic attacks of porphyria. Acute attacks of neuropsychiatric porphyria
cause considerable morbidity and even mortality. Since the administration of haem arginate can
bring about remission, a prompt and accurate diagnosis is essential. The acute type of porphyria
can be diagnosed by measuring porphyrin levels in urine, feces and plasma.
Relatives of patients with acute porphyria should be screened so that gene carriers can avoid risk
factors. Carriers of acute porphyria genes should not use porphyrinogenic (psychotropic) drugs.
conclusion0Acute porphyria should be considered as a possible diagnosis in patients who
present with atypical, episodic, somatic and/or psychiatric symptoms, especially when these are
combined with abdominal or back pain.

[tijdschrift voor psychiatrie 45 (2003) 5, 277-286]

key words0acute porphyria, diagnosis, psychiatric symptoms, treatment
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