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Úvod
Akútna intermitentná porfýria (AIP) sa obvykle definuje 

ako autozomálna dominantná metabolická porucha podmie-
nená enzýmovým defektom porfobilinogén deaminázy a zvý-
šeným vylučovaním kyseliny delta-amino-levulovej (ALA) a 
porfobilinogénu (PBG) v moči pri ataku ochorenia. Ako zo 
samotného názvu AIP vyplýva, ide o ochorenie objavujúce sa 
intermitentne v atakoch, a v klinickom obraze popri všeobec-
nej symptomatológii zo strany gastrointestinálneho traktu a 
kardiovaskulárneho systému býva veľmi často prítomná symp-
tomatológia z poškodenia centrálneho alebo periférneho ner-
vového systému. Na rozdiel od ostatných porfýrií a porfyric-
kých syndrómov nebývajú kožné prejavy (tabuľka 1).

Keďže nie každá porfýria, respektíve porfyrický 
syndróm, nehovoriac o samotnej AIP, sa musí prejaviť po-
ruchami funkcie nervového systému, záchytnosť porfýrií 
na neurologických oddeleniach býva zriedkavá.

Z veľkej skupiny porfýrií sú opísané symptómy poško-
denia nervového systému u dvoch typov akútnych porfýrií: 
u AIP a u porfyria variegata (PV), pri PV sa však vyskytujú 
v popredí klinického obrazu kožné zmeny a je oddiferenco-

vateľná i biochemickým vyšetrením moču, stolice i plazmy 
(prítomnosť koproporfínu III v moči).

Bylesjö a spol. (1996) udávajú evidenciu 294 prípadov 
porfýrie vo švédskom národnom centre pre porfýriu, od-
haduje sa však, že výskyt AIP vrátane nosičov týchto 
genetických porúch je okolo 600–700 osôb (3). Elder a 
spol. (1997) odhaduje prevalenciu AIP na 1–2 prípady na 
100 000 obyvateľov (6) a nezistili sa ani závažnejšie roz-
diely vo výskyte u etnických skupín a rás (6, 11).

Ochorenie je autozomálne dominantné‚ s genetickou po-
ruchou viazanou na chromozóm 11q24,1–q24,2, podmieňu-
júcou enzýmový defekt porfobilinogén deaminázy (PBGD, 
t. j. uroporfyrinogén syntázy, E.C.4.3.1.8). Táto porucha je 
príčinou redukcie úrovne syntézy hemu, tento enzým kataly-
zuje tvorenie lineárneho tetrapyrolhydroxymetylbilanu, kto-
rý je ďalej neenzymatickou cestou cyklizovaný na uroporfy-
rinogén I. Enzým bol dokázaný nielen v pečeni, ale i v kul-
túrach fibroblastov a v erytrocytoch (15, 19, 21) (schéma 1).
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V priebehu dvoch dekád sa nám podarilo zachytiť 10 prípadov akútnej intermitentnej porfýrie (AIP) s obrazom neurologickej 
symptomatológie. U všetkých prípadov rozvoj dynamiky poškodenia periférneho a centrálneho nervového systému umožnil 
stanovenie základnej diagnózy AIP. Až u 60 % prípadov sa vyskytli v úvode ochorenia abdominálne krízy s následnou la-
paroskopiou (operáciou), v 70 % prípadov dominovalo poškodenie periférneho nervového systému, v 50 % prípadov obraz 
psychoorganického syndrómu a u dvoch súrodencov bol súčasne výskyt familiárnej myoklonickej epilepsie. Konštatuje sa, že 
najväčším diagnostickým problémom je súčasný výskyt epileptických záchvatov a AIP ako dôsledok samotného ochorenia 
alebo náhodnej zhody viacerých ochorení.
Cieľom sdelenia je upozorniť na to, že nejasné prípady lézie periférneho nervového systému, psychoorganické syndrómy a 
nakoniec i prejavy epilepsie by mali byť dôvodom na vyšetrenie prípadnej metabolickej poruchy – AIP.

Tabuľka 1. Klasifikácia porfýrií a porfyrických syndrómov 

Porfýrie geneticky determinované:
Akútne akútna intermitentná porfýria (AIP–AD)
 porfýria variegata (PV, AD)
 hereditárna koproporfýria (HK, AD)
 defekt dehydratázy delta-aminolevulovej kyseliny (ALADP, AR)
Chronické erytropoetická protoporfýria (EPP, AD)
 porfýria cutanea tarda (PCT, AD)
 kongenitálna erytropoetická porfýria – Günterova choroba (KEP, AR)
 hepato-erytropoetická porfýria (HEP u heterozygotov)
Porfýrie akvirované (porfyrické syndrómy):
Akútne akútne hepatálne choroby a zlyhania
 akútne otravy (najmä olovom)
Chronické chronické hepatálne ochorenia (cirhóza, steatóza pečene)
 hemolytické stavy, hemoblastózy
 neoplastické ochorenia (vo všeobecnosti)
 syndróm polyvalentnej chemickej senzitivity s porfyrinúriou 
 (alergické, alergicko-toxické a imunologické prejavy na rôzne 
 chemické látky)

(AD – autozomálne dominantné, AR – autozomálne recesívne)

Tabuľka 2. Prehľad morfologických zmien u AIP 
(spracované podľa Suareza a spol., 1997)

Svaly  Neurogénna atrofia
Periférny nervový systém
Autonómny NS demyelinizácia a degenerácia axónov
 chromatolýza ganglion coeliacum a sympatikových 
 ganglií
Spinálne gangliá chromatolýza a degenerácia
Spinálne korene demyelinizácia a degenerácia axónov
Periférne nervy segmentálna demyelinizácia, edém a fragmentácia 
 axónov
Centrálny nervový systém
Miecha chromatolýza a degenerácia motorických buniek 
 v predných miechových rohoch, buniek bočných 
 a zadných povrazcov
Mozgový kmeň chromatolýza a degenerácia buniek mozgových nervov
Mozoček chromatolýza a degenerácia Purkyňových buniek, 
 difúzna degenerácia axónov
Hypotalamus  degenerácia buniek nucleus supraopticus a paraventri-
 cularis
Mozog difúzna degenérácia neurónov s cytolýzou a chroma-
 tolýzou kortikálnych neurónov (Betzových buniek), 
 difúzna periventrikulárna demyelinizácia
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Sú početné údaje i vo familiárnych štúdiách s ľahko 
redukovanou alebo významnejšie redukovanou aktivitou 
tohto enzýmu u jedincov, ktorí nikdy nemali atak AIP, 

avšak občas môžu mať nadbytok vylučovania prekurzorov 
porfyrínov v moči (11, 19). Preukázala sa určitá heteroge-
nita variánt zloženia PBGD (14), rovnako i heterogenita 

kyselina delta-amino levulová
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Schéma 1.
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genetických mutácií (16), McKussick podľa alelických va-
riantov udáva až 14 typov variantov AIP.

Teda kým príčina a genetický pôvod AIP sa zdajú byť 
objasnené, patogenéza vzniku klinických prejavov zostáva 
nie celkom objasnená. V jednej z najväčších morfologicko-
klinických štúdií Suarez a spol. (1997) zhromaždili 35 prí-
padov AIP a analyzovali výskyt zmien vo svaloch, perifér-
nom i centrálnom nervovom systéme a porovnali svoje ná-
lezy s 1039 prípadmi AIP z iných literárnych prameňov 
(22). Morfologické nálezy korelovali s klinickými elektro-
fyziologickými nálezmi a biochemickými nálezmi (tabuľ-
ka 2). Klinický obraz akútneho ataku AIP vykazuje ob-
vykle určitú tzv. všeobecnú symptomatológiu, vyplývajúcu 
z charakteru multisystémového ochorenia: poruchy gastro-
intestinálního traktu, kardiovaskulárneho, respiračného, 
urogenitálneho systému a tento fakt je často rozhodujúci 
preto, že nie vždy sa vyvinú i príznaky poruchy nervového 
systému a v takomto prípade zrejme dosť často toto ocho-
renie uniká z okruhu pozornosti neurológa (tabuľka 3).

Cieľom tejto štúdie bolo poukázať na klinický súbor prí-
padov, kde AIP bola diagnostikovaná na základe objavenia 
sa symptomatológie poruchy funkcií nervového systému.

Materiál a metódy
V priebehu približne 20ročného obdobia sa nám poda-

rilo zachytiť 10 prípadov pacientov s AIP. S výnimkou jed-
ného prípadu, keď pacient bol hospitalizovaný na psychiat-
rickej klinike a jedného prípadu riešeného ambulantne, bo-
li všetci pacienti hospitalizovaní na neurologickej klinike, 
kde bola i stanovená diagnóza AIP.

Prípad 1: I. T., muž, 44ročný, bol z rajónu prijatý na 
kliniku pre akútne vzniklú poruchu hybnosti končatín po 
prekonanej infekcii horných dýchacích ciest s prevažne rhi-
zomelickým postihnutým končatín a výraznejšie postihnu-
tými hornými končatinami. Pri príjme sa predpokladala 
postinfekčná polyradikuloneuritída, normálny nález v lik-
vore viedol k ďalšej diferenciálnej diagnostike a dôkazu po-
rfyrinúrie a AIP.

Prípad 2: I. K., muž, 50ročný, bol prijatý na diagnostic-
ký pobyt pre postupne sa rozvíjajúci amyotrofický syndróm 
na horných končatinách s rhizomelickou lokalizáciou, elek-
tromyografické vyšetrenie (EMG) dokázalo poruchy rých-
losti vedenia a likvorový nález bol normálny. Nález porfy-
rinúrie potvrdil diagnózu AIP.

Prípad 3: V. V., muž, 30ročný, bol prijatý po chole-
cystektómii (normálny nález na žlčníku) a následne poo-
peračným teplotným stavom s rozvojom polyradikulone-
uritického syndrómu, poruchami rýchlosti vedenia peri-
férnych nervov v EMG vyšetrení, v likvore boli známky 
zvýšenej proteinoráchie a ľahkej pleocytózy. Ako príčina 
poruchy sa pri porfyrinúrii zistila AIP, atak podmienený 
febrilným stavom.

Prípad 4: J. V., muž, 48ročný, bol prijatý na kliniku po 
laparotómii pre abdominálnu príhodu a podozrenie z  hyd-
ropsu žlčníka a následným rozvojom ťažkej periférnej pa-
raparézy, nálezy zvýšenej hladiny ALA potvrdili diag nózu 
AIP, likvorový nález bol normálny.

Prípad 5: F. V., muž, 23ročný, bol prijatý po apendek-
tómii (normálny nález) s rozvojom psychoorganického 
syndrómu a polyneuropatie, likvorový nález bol normálny 
a v moči okrem zvýšených porfyrínov bola i zvýšená hladi-
na ALA.

Prípad 6: P. P., muž, 25ročný, liečený pre recidivujúci 
paroxyzmus vertiga s normálnymi nálezmi elektroencefa-
lografie (EEG), počítačovej tomografie (CT) mozgu i oto-
logickým vyšetrením. Pozitivita hepatálnych testov viedla 
k indikácii biochemického vyšetrenia porfyrínov a ALA, 
ktoré potvrdili diagnózu AIP.

Prípad 7: E. S., žena, 38ročná, bola hospitalizovaná na 
psychiatrickej klinike pre akútne vzniklý psychotický stav, 
spočiatku simplexnej amencie, kontinuálne sa rozvinul 
halucinatórne-paranoidný syndróm. Neurologické vyšetre-
nie preukázalo obraz polyneuropatie, porfyrinúria a zvýše-
ná hladina ALA potvrdili diagnózu AIP.

Prípad 8: E. C., žena, 18ročná, u pacientky bola pri ab-
dominálnej kríze urobená apendektómia, následne sa roz-
vinul psychoorganický syndróm s amenciou a obraz poly-
neuropatie. Zvýšená koncentrácie porfyrínov a ALA v mo-
či potvrdili diagnózu AIP.

Osobitne uvádzame prípad súrodencov – 2 sestier s vý-
skytom myoklonickej epilepsie, u ktorých sa zistila AIP po 
vyše 10-ročnej liečbe početnými antiepileptikami.

Prípad 9: A. O., žena, 25ročná, od 10. roku života bola 
liečená pre myoklonickú epilepsiu. Pri abdominálnej krí-
ze prevedená laparoskopia a appendektómia, prijatá na 
kliniku bola pre prítomnosť myoklonického epileptické-
ho statusu, s obrazom ataxie a psychoorganického statu-
su. Pozitívne hepatálne testy a porfyrinúria viedli k dia-
gnóze AIP.

Prípad 10: M. K., žena, 26ročná, sestra pacientky č. 9, 
liečená bola od 10. roku života pre myoklonickú epilepsiu, 
počas gravidity bola pre suspektnú extrauterinnú graviditu 
laparoskopovaná, prijatá na kliniku pre dlhodobo nepriaz-
nivý stav myoklonickej epilepsie. Prítomné boli psychické 
zmeny a ataxia. Nález porfyrinúrie svedčil pre AIP. 

Diagnostický algoritmus bol klasický ako u ostatných 
ochorení nervového systému: u porúch periferného nervo-
vého systému (PNS) elektrofyziologické vyšetrenie (kla-
sické EMG, rýchlosti vedenia, vyšetrenie somatosenzoric-
kých evokovaných potenciálov) a vyšetrenie mozgomiecho-
vého likvoru okrem základného biochemického screenin-
gu. U ochorení centrálneho nervového systému sa realizo-

Tabuľka 3. Klinické prejavy u AIP

Všeobecné symptómy  bolesti brucha, obstipácia, paralytický ileus,
 nauzea, vracanie, časté vynútené laparotómie 
 (laparoskopie)
Špeciálne symptómy a systémové poruchy
Kardiovaskulárny systém hypertenzia, tachykardia
Respiračný systém  dyspnoe, respiračná insufiencia
Urogenitálny systém  oligúria, retencia moču
Endokrinný systém  hypotalamo-hypofyzárne poruchy, hyponatrémia
Nervový systém  polyradikuloneuropatie, amyotrofické syndrómy
 poruchy autonómneho nervového systému
 psychotické epizódy, psychoorganické syndrómy
 epileptické prejavy, porfyrické encefalopatie
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valo elektrofyziologické vyšetrenie (monitorovanie EEG, 
multimodalitné evokované potenciály), CT mozgu a vyšet-
renie mozgu magnetickou rezonanciou (MRI), psychiatric-
ké a psychologické vyšetrenie, vyšetrenie mozgovomiecho-
vého likvoru a samozrejme základný biochemický scree-
ning. Nálezy zvýšených hodnôt hepatálnych testov a prí-
tomnosť urobilinogénu v moči vždy viedli k vyšetreniu 
spektra porfyrínov v moči, stolici a v plazme, ktoré vlastne 
preukázali prítomnosť AIP. Likvorové nálezy boli s výnim-
kou prípadu 3 u všetkých pacientov normálne (tabuľka 4).

Výsledky
V našom klinickom súbore prípadov AIP je zaznamena-

ných 10 prípadov: 9 prípadov sa dostalo na kliniku v rámci 
nutného diagnostického doriešenia poruchy funkcie nervo-
vého systému, 1 pacientka (sestra pacientky č. 9) bola po-

zvaná na diagnostický pobyt pre kontinuálne progredujúci 
obraz poruchy funkcie nervového systému.

Pri hodnotení klinickej symptomatológie sme zistili, že 
až u siedmich prípadov sa vyskytli poruchy funkcie perifér-
neho nervového systému, v piatich prípadoch dominovali 
psychické zmeny pod obrazom psychoorganického syndró-
mu, u jednej pacientky sa vyskytoval obraz myoklonickej 
epilepsie od detského veku (respektíve u jej sestry tiež) a 
u jedného pacienta boli paroxyzmy vertiginóznych stavov. 
Za veľmi zaujímavý údaj považujeme fakt, že 6 pacientov 
malo pred hospitalizáciou a zhoršením klinického stavu 
abdominálnu krízu s laparoskopiou (laparotómiou).

Diskusia
Náš klinický materiál dokázaných desiatich prípadov ne-

urologických komplikácií nie je veľký. Pri epidemiologic-

Tabuľka 4: Klinická symptomatológia pacientov s AIP

Prípad                    Dg. záver Klinický obraz
                                CNS   PNS
Meno, vek 
pohlavie                  POS PE EPI PRNP PN M EEG EMG CT/MRI CSF Bioché- Porfyríny
                                         B-mg/l mia HT v moči
Prípad 1                 AIP, stav po viróze
I. T., 44 r., muž       (polyradikuloneuropatia)    ++ +   +  B-400 + ALA+ 
                               prevažne rhisomelická          Alb. -  PBG +++
Prípad 2                 AIP
I. K., 50 r., muž       (polyradikuloneuropatia)    ++ +   +  B-450 + ALA +
                               prevažne rhisomelická          norm.  PBG ++ 
                                           UROP +
                                           KOPP +
Prípad 3                 AIP, St.p. CHECT
V. V., 37 r., muž      polyradikuloneuropatia     ++   +  B-870 ++ ALA +
                                         norm.  PBG +
                                           KOPP ++
Prípad 4                 AIP, Stav po laparotómii
J. V., 48 r., muž      neuromydoystrofický    ++ + +  +  B-350 + ALA ++
                               syndróm          betaG -  PBG +
Prípad 5                 AIP, Stav po AE
F. V., 23 r., muž      psychoorganický syndróm +    ++   +  B-410 + ALA +
                               polyneuropatia          alb. +  PBG ++
                                         betaG -  
Prípad 6                 AIP
P. P., 25 r., muž      paroxyzmálne vertigo,   +     +  + norm. B-370 + ALA ++
                               ataxia          alb.+  PBG ++
                                         betaG -  
Prípad 7                 AIP, Psychoorganický sy
E. S., 37 r., žena    polyneuropatia ++    +  + + + — + ALA + 
                                           PBG +
Prípad 8                 AIP, Psychoorganický sy
E. C.,18 r., žena     st. po AE, polyneuropatia ++    +  + + + — + ALA +
                                           PBG +
Prípad 9                 AIP, stav po AE, ataxia,
A. O., 25 r, žena     myoklonická juvenilná  + + +    +  +/+  B-320 + PBG +++
                               epilepsia, psychoorg. Sy         norm. norm.  UROP+++
                                           KOPP+++
Prípad 10               AIP, st. po laparot., 
M. K., 26 r., žena    psychoorg. sy, juv. myokl.  + + +    +  +/+  B-380 + PBG+
                               epi, ataxia         norm. norm.  UROP+
                                           KOPP+++

Legenda: CNS – centrálny nervový systém, PNS – periférny nervový systém, AIP – akútna intermitentná porfýria, POS – psychoorganický syndróm, PE – porfyrická 
encefalopatia, EPI – epilepsia, PRNP – polyradikuloneuropatia, PN – polyneuropatia, M – svalová porucha, AE – apendektómia, CHECT – cholecystektómia, ALA – 
kyselina delta – aminolevulová, PBG – porfobilinogén, UROP – uroporfyrín, KOPP – koproporfyrín
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kých štúdiách svedčiacich o výskyte AIP v populácii 1–2 prí-
padov na 100 000 obyvateľov sa predpokladá, že v našom re-
gióne by sa mohlo vyskytovať 50–100 prípadov tohto ocho-
renia a genetických nosičov možno ešte o niečo viac.

Táto záchytnosť v priebehu dvoch dekád by mohla sved-
čiť pri uvedenej prevalencii o výskyte neurologických kom-
plikácií v 10–20 % postihnutých. Tento fakt je pravdepo-
dobne limitovaný podstatne vyššou záchytnosťou na odde-
leniach vnútorných ochorení a možno i faktom, že vlastne 
nie u všetkých postihnutých sa AIP musí v priebehu života 
prejaviť manifestnými všeobecnými alebo špeciálnymi or-
gánovými príznakmi, vrátane postihnutia nervového systé-
mu (3, 6, 9, 18).

Z tohto aspektu možno naše nálezy diskutovať v pod-
state v dvoch rovinách: poruchy funkcie PNS a funkčné 
poruchy CNS a najmä s tým spojený problém psychoorga-
nických syndrómov a problematika epilepsie.

Pri postihnutí PNS je situácia pomerne jasná a pre-
hľadná, pretože autoptické nálezy (22) jasne preukazujú, 
že dochádza k poškodeniu PNS, najmä periférnych ner-
vov, ale i koreňov a autonómneho nervového systému (prí-
čina častých abdominálnych kríz končiacich laparosko-
piou pre podozrenie na akútnu brušnú príhodu), ale i po-
škodením autonómnych a spinálnych ganglií a buniek 
v predných a postranných stĺpcoch miechy. Zistili sa pre-
javy demyelinizácie, axonálnej lézie s edémom a fragmen-
táciou axonálnych štruktúr a zistili sa i prejavy chromato-
lýzy jadier nervových buniek miechy a spinálnych ganglií. 
Všetky tieto fakty poukazujú na koreláciu s najčastejšou 
klinickou symptomatológiou poškodenia PNS, v našom 
klinickom súbore reprezentovanou skupinou 7 prípadov 
(až 70 %).

Pri prejavoch zo strany CNS Suarez a spol. (1997) 
udávajú degeneratívne zmeny s chromatolýzou a až stra-
tou neurónov v mozočku (Purkyňových buniek), v moz-
govom kmeni (jadier mozgových nervov), stratou neu-
rónov v hypotalame a mozgovej kôre, často s prejavmi 
demyelinizácie a hromadením žltkasto sfarbeného pig-
mentu v perivaskulárnych priestoroch (22). Tieto morfo-
logické zmeny môžu vysvetliť obraz psychoorganických 
syndrómov (často s kognitívnymi kortikálnymi porucha-
mi). Poruchy hypotalamo-hypofýzových vzťahov v súvis-
losti s poruchami vnútorného prostredia a endokrinný-
mi poruchami, klinické prejavy ataxie a nakoniec i preja-
vy poruchy CNS v podobe epileptických záchvatov. V na-
šom súbore sa práve obraz psychoorganického syndrómu 
vyskytol u 5 pacientov, 1 pacient mal poruchu v zmysle 
vertiga a ataxie a u dvoch sestier sa vyskytli prejavy epi-
lepsie.

Práve epileptické prejavy sú najčastejšie diskutova-
nou otázkou u AIP. Bylesjö a spol. (1995) oslovili 294 
pacientov registrovaných vo švédskom národnom cen-
tre pre porfýriu s otázkou o výskyte záchvatových preja-
vov. Odpovedalo 268 pacientov s AIP, z ktorých prizna-
li výskyt epileptických záchvatov v 10 prípadoch AIP 
(3,7 %), v 6 prípadoch išlo o generalizované paroxyzmy 
a v 4 prípadoch o parciálne so sekundárnou generalizá-

ciou. Goldberg a Rimington (1962) a Stein a Tschudy 
(1972) však predpokladajú, že až 10–20 % postihnutých 
AIP môže mať skúsenosti s výskytom epileptických zá-
chvatov (7, 20).

V literatúre sa bežne udáva frekvencia výskytu epilep-
sie v 5–10 % prípadov u pacientov s AIP, udáva sa i častý 
výskyt súčasne epilepsie a neskôr i diagnostikovania AIP, 
často najmä v období adolescencie (4, 23). Pravdepodobne 
toto je i prípad našich dvoch sestier s myoklonickou epilep-
siou, u ktorých došlo k zhoršeniu prejavov myoklonickej 
juvenilnej epilepsie po období adolescencie v dôsledku ma-
nifestovania metabolickej poruchy u AIP.

Prevalencia výskytu AIP je rádove až 1000násobne niž-
šia ako výskyt epilepsie (epileptických prejavov) v populá-
cii, avšak možnosť súčasného výskytu oboch týchto ocho-
rený nie je ničím ohraničená.

Určitá opatrnosť v diagnostike a možno i diagnostické 
problémy môže spôsobovať prítomnosť porfyrických 
syndrómov, najmä syndrómu polyvalentnej chemickej 
senzitivity („multiple chemical senzitivity syndrome“ – 
MCSS), kedy v dôsledku požívania niektorých farmák, che-
mikálií vzniká klinický obraz psychosomatických, nervo-
vosvalových alebo iných systémových orgánových porúch 
u pacientov s diabetes mellitus, anémiou alebo hepatálnou 
léziou, kedy sa objavujú v moči koproporfyríny a môžu spô-
sobovať diagnostické problémy oproti hereditárnej kopro-
porfýrii (8).

Z hľadiska diagnostiky a vysvetlenia patogenetických 
aspektov považujeme za významný fakt najmä normálne 
likvorové nálezy (s výnimkou jedného prípadu), ktoré na-
svedčujú normálnej likvorovej bariérovej funkcii a skôr me-
tabolicko-toxickým alebo vaskulárnym faktorom v patoge-
néze rozvoja morfologických zmien v PNS i v CNS.

Napriek tomu, že príčina porfýrie je v podstate objas-
nená, samotná patogenéza vzniku poruchy nie je stále jas-
ná. Niektoré údaje by mohli nasvedčovať možnosti ische-
mických zmien najmä v CNS, pre ktoré by mohla svedčiť 
reverzibilita zmien pri MRI vyšetrení (1).

Ischemické zmeny by mohli byť snáď najprijateľnejším 
vysvetlením tzv. porfyrickej encefalopatie s možnou spolu-
účasťou ťažko korigovateľnej hypertenzie a často i hypona-
trémie.

Pre vysvetlenie nejasnej patogenézy u porfyrickej cho-
roby však treba uvažovať o možnosti:
1. produkcie abnormálnych substancií z prekurzorov po-

rfyrínov a neurotoxického účinku vo zvýšenom množ-
stve prítomných samotných porfyrínov,

2. nedostatkom niektorých substrátových kofaktorov vy-
plývajúcim z poruchy biosyntézy hemu,

3. intracelulárneho deficitu hemu mimo nervového systé-
mu.
Záverom konštatujeme, že ide o ochorenie, ktoré nie 

je veľmi problematicky diagnostikovateľné, je i pomerne 
dobre monitorovateľné a správnou liečbou je možno pred-
chádzať i vzniku komplikácií, najmä zo strany nervového 
systému. Považujeme preto za dôležité myslieť v diferenci-
álne diagnostickom procese na možnosť AIP.
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Kvantitatívna elektromyografia
Egon Kurča

Lufema Bratislava 1999, 141 stran, 39 obr., pevná vazba, 220×160, cena 150 Sk.
Autor ve své monografii předkládá přehled a popis jednotlivých částí elektromyografického vyšetření a dělí se o své 

zkušenosti s kvantitativní elektromyografií. Tato elektromyografická technika není zcela konstantní součástí rutinního 
elektromyografického vyšetření, o to více vyniká význam této monografie, seznamující čtenáře s touto velmi zajímavou 
elektrofyziologickou technikou.

Kniha je členěna do tří kapitol: první, úvodní, seznamuje čtenáře s pojmem elektromyografie, jejím historickým 
vývojem a dalšími elektrofyziologickými testy užívanými v elektromyografické laboratoři. Druhá kapitola je věnována 
jehlové elektromyografii – jejím základním charakteristikám, hodnoceným parametrům včetně podrobného popisu 
používaných snímacích elektrod, elektrofyziologických přístrojů a nezbytného příslušenství. Autor neopomíjí zmínit 
základní principy vzniku akčního potenciálu motorické jednotky a její anatomické a funkční uspořádání. V druhé 
části kapitoly věnované jehlové elektromyografii jsou uvedeny nejčastější denervační potenciály objevující se při pato-
logických procesech postihujících motorickou jednotku při nervosvalových onemocněních, neuropatiích a myopatiích. 
Třetí, rovněž informacemi bohatá, kapitola hovoří o kvantitativní elektromyografii. Autor v ní seznamuje čtenáře 
s technikou získávání akčních potenciálů motorické jednotky k její analýze (manuální, automatické metody). Blíže 
rozvádí metodiky dekompozice elektromyografického signálu, různé metody kvantitativní analýzy (podle Buchthala, 
přesná a automatická dekompozice EMG signálu, Multi-MUP analýza aj.). Čtenáře jistě poteší řádky věnované po-
drobnému popisu sofistikovaných technik Makro-EMG a elektromyografii jednotlivých svalových vláken (SFEMG). 
Závěr třetí kapitoly patří spektrální analýze elektromyografického signálu, tzv. „turns-amplitude“ analýze a systému 
EMG-LAB sloužícímu k hodnocení EMG aktivity při rozdílné volní kontrakci. Všechny metody kvantitativní elek-
tromyografie vždy autor citlivě vztahuje k jejich klinickému použití. Nedílnou a významnou součástí monografie je 
obrazová příloha ukazující příklady vybrané elektromyografické techniky na příkladech zdravých jedinců a pacientů.

Kniha je věnována především neurologům věnujícím se elektromyografií a nervosvalovým onemocněním. Svým 
obsahem však jistě zaujme i ostatní neurology, neurochirurgy a rehabilitační lékaře. Praktickým lékařům může přinést 
užitečné informace o metodice dnes dostupné ve většině elektromyografických laboratoří.
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