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Hyponatremi dr en aterkommande diagnos pa en intensiv-
vardsavdelning. Hir presenteras ett fall med en ovanlig orsak
till hyponatremi.

Fallbeskrivning

Patienten dr en 23 ar gammal svensk man med lindrig psoriasis
som tidigare utretts for oklar anemi och som fatt diagnosen »id-
rottsanemi«. I ovrigt har han tidigare varit visentligen frisk
men uppgav en period med stress, somnbesvar och festande
med intag av starkol.

Sjukhistoria. Patienten kom in till S:t Gorans sjukhus med tva
dagars anamnes pa buksmérta. Han hade molande vérk i hela
buken men &ven intervaller av svarare vark. Han hade ocksa
svart att tomma tarmen. Han var cirkulatoriskt stabil och fe-
berfri. Blodprov visade normalt kreatinin och C-reaktivt prote-
in (CRP), lindrig anemi (129 g/1), hyponatremi (130 mmol/])
och latt forhojt aspartat-aminotransferas (ASAT) och alanin-
aminotransferas (ALAT) (se Tabell I, dag 1).

Patienten skickades hem men aterkom dag 2 med fortsatta

buksmairtor, fortsatt forstoppning och nu dven kriakningar. Bu-
kenvarmjukoch latt palpationsém med lite muskelforsvar mitt
i buken. Han uppvisade stigande ALAT och ASAT men i 6vrigt
normalaleverprov férutom en obetydlig och 6vergaende biliru-
binstegring. DT buk visade nidgot som kunde vara atypisk ap-
pendicit eller Meckels divertikel, men vari6vrigt utan anmark-
ning.
Nésta dag, dag tre, hade patienten opererats med laparoskopisk
appendektomi. Han sovdes med tiopental, suxameton, fentanyl
och sevofluran. Kirurgen lade mérke till att kolon var utspénd,
eventuellt beroende pa obstipation. Blindtarmen var latt kér-
linjicerad men enligt PAD-svar inte inflammerad.

Pafoljande dag, dag fyra, hade patienten fortfarande buk-
smirtor, och hemoglobinvirdet sjonk pa grund av kirurgisk
blédning efter blindtarmsoperationen. Han blev reopererad
sammadagoch sovdes pd sammasitt som dageninnan medbar-
biturat, depolariserande muskelrelaxantia och underhall med
sevofluran. Han fick preoperativt antibiotika och transfunde-
rades med tre enheter erytrocytkoncentrat.

Forereoperation hade han116 mmol/linatrium, och efterre-
operationen blev han inskriven pa IVA for observation och
langsam korrigering av hyponatremin. Dag fem madde han bra
ochblevutskriven till vardavdelning. Da hade han 120 mmol/1i
natrium, och det var ordinerat att han skulle ha 1liter NaCl 0,9
procent pa avdelningen. Klockan 19 togs nya prover som visade
113 mmol/linatrium.

Under natten till dag sex blev patienten orolig och fick oxaze-
pam. Han blev ocksa férvirrad och utvecklade svarslatens. Ti-
digt pd morgonen togs nya blodprov, som visade 110 mmol/1 i
natrium. Han var flack i kontakten, orienterad men kinde sig
orolig. Han uppvisade mydriasis bilateralt men reagerade utan
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anméirkning for ljus bilateralt. Han rorde alla fyra extremiteter
utan anmirkning och hade bra kraft. Blodtrycket var hogt,
omkring 180/90 mmHg, och pulsen var ca 100/min.

Patienten togs ater till IVA och fick artarnal, KAD, Solu-Cor-
tef, hyperton NaCl och vitskerestriktion. Natrium sjonk ytter-
ligare och var som lagst 106 mmol/1. Langsam korrigering av S-
natrium gjordes, och 6ver dagen steg natrium sakta till 115
mmol/l ndsta morgon. Han hade bra diures spontant, och urin-
osmolatiteten var 357 mosm/kg. Serumosmolalitetprov togs
dagen dirpa och visade 245 mosm/kg. Natrium i urin var 91,4
mmol/1.

Patienten upplevdes inte som en »vanlig« hyponatremipati-
ent med trétthet och huvudvirk. Han hade en mycket pataglig
angest och oro. Dessutom hade han en uttalad mydriasis. Hypo-
natremin var ocksa svér att korrigera.

Allt detta sammantaget gjorde att ovanliga orsaker till hypo-
natremi diskuterades. En sadan ovanlig orsak som féreslogs var
porfyri. Det kunde ha férklarat bade patientens oro och buk-
smairtorna. Prov{or urinporfobilinogen (PBG) och (delta-)ami-
nolevulinsyra (ALA) togs. Svaret kom nista dag, och bade PBG
och ALA visade sig positiva for akut porfyri. Senare undersok-
ningar visade att han hade akut intermittent porfyri.

Porfyri

Porfyri orsakas av en storning i produktionen av hem, som ar
den syrebindande delen av hemoglobinet. I produktionen av
hem deltar atta enzymer, och minskad funktion i alla utom det
forsta (aminolevulinatsyntas) resulterar i ansamling av férega-
ende amne i kedjan. Dessa &mnen ar neurotoxiska och ger olika
symtom. Vart och ett av de av de sju enzymerna i produktionen
av hem ir kopplat till en specifik porfyri (se Figur 1) [1-4].

Akut intermittent porfyri

Akut intermittent porfyri (AIP) fick namnet av den svenske 14-
karen Jan Waldenstrém 1937 men kallas ocksa for »Swedish
porphyria«, slidktsjukan, rodsjukan och Arjeplogsjukan [5].
Sjukdomen &ir en av det vanligaste porfyrierna och &r arftlig
med autosomalt dominant monster [5, 6]. Prevalensen i norra
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ESAMMANFATTAT

Hyponatremi dr vanligt bland
intensivvardade och postope-
rativa patienter. Vanligtvis ar
det relativt latt att behandla
och att finna en grundorsak till
hyponatremin.

Var patient inkom med svara
buksmadrtor och hyponatremi.
Han hade manga symtom som
arovanliga vid hyponatremi,
bland annat uttalad oro, myd-
riasis och hypertoni. Hyponat-
remin var ocksa svar att korri-
gera.

| svarbehandlade fall av hypo-
natremi eller vid ovanliga

symtom kan det finnas mer
sdllsynta orsaker. Porfyri dren
ovanlig orsak till SIADH (syn-
drome of inappropriate ADH
secretion) och hyponatremi.
Svara buksmartor utan tydliga
kliniska fynd kan vara orsaka-
de av porfyri. Manga patienter
med porfyriorsakad buksmar-
ta genomgar laparotomi. Kir-
urgisk stress och tillférsel av
narkosmedel kan géra svara
skov vdrre.

Prevalensen for porfyri i Sveri-
ge dren av de hogsta i varl-
den.
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TABELL I. Blodprov dag 1—6 hos 23-arig man som sokte for buksmarta. Referensvarden anges inom parentes.

Blodprov dag1 dag 2 dag 3 dag 4 fm dag4em  dagsfm dag 5 em dag 6
Hb (140-170 g/l) 129 133 138 122 81 103 98 106
Natrium (137-147 mmol/l) 130 126 131 121 116 120 113 106
Kreatinin (<120 umol/l) 117 105 111 125 187 135 105 93
ASAT (<0,76 ukat/l) 2,54 3,2 3,6 2,89 1,85

ALAT (<1,2 ukat/l) 1,55 2,01 2,52 2,27 1,25

Sverige dr en avde hogstaivérlden 60-100/100 000, meniUSA
ar den ungeféar 1-5/100 000 [6] och i Finland 3/100 000 [7].
Sjukdomen édrvanligare hos kvinnor, med prevalensen1,5-2,1/1
[6].

Patienter som har akut intermittent porfyri har ungefiar 50
procents funktion av enzymet porfobilinogendeaminas
(PBGD), som omvandlar porfobilinogen (PBG) till hydroxime-
tylbilan. Under de flesta omstindigheter racker denna méangd
enzym till for att uppbyggnaden av hem ska fungera utan stor-
ningikroppens celler, och man har inga symtom pa sin enzym-
brist [5, 6].

Nir enzymet PBGD inte hinner med ansamlas PBG och ami-
nolevulinsyra (ALA) i kroppen och ger upphov till symtomen
vid AIP [5, 6, 8,9]. For att fa skov av sjukdomen maste det finnas
nagon utlésande faktor som gor att cellen behéver paskynda

Sjukdom

Viktiga ingaende molekyler

produktionen av hem sa att det defekta enzymsteget inte lang-
re hinner med [5].

Det som utléser skov kan vara lakemedel, stress, alkohol, in-
fektion, leverskador, hormonella forandringar, svilt (laga kol-
hydratnivaer) och flera andra faktorer [5, 8, 9]. Manga likeme-
del kan utlésa skov, varav de mest kéinda ar barbiturater, epilep-
simediciner och sulfonamidantibiotika [8, 9].

Symtomen vid AIP dr av tva slag: dels de akuta som upptriader
som skov avsmartor och andra symtom fran nervsystemet, dels
langtidskomplikationer som efter manga &r drabbar lever och
njurar [5]. Symtomen vid akut skovberor pd inverkan pa nerver
i autonoma nervsystemet (buksmértor, illaméende, krikning-
ar, forstoppning, hypertoni och takykardi) och i centrala nerv-
systemet (kramper, psykos, depression, agitation). Symtomen
kan ocksd komma fran intorkning eller elektrolytstérningar
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Figur 1. Stegen i syntesen av hemoglobin. Kélla: Canadian Porphyria Foundation «www.cpf-inc.ca/heme.htmo.
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som hyponatremi, hypokalemi och hypokalcemi [1, 2, 5]. Vanli-
gaste symtomet ar buksmaéirtor och det ar mycket séllan som
akuta skovinte ger buksmartor [2, 4]. Andrakliniska fynd ar att
urinen blir réd, sarskilt nir den blir utsatt f6r ljus [9].

For att diagnostisera akut porfyri méts ALA och PBG i urin.
Vid akut porfyri uppméts héga virden [9]. Prognosen ar god for
majoriteten av patienterna. De flesta (60-80 procent) far bara
ett skov [6]. De som far upprepade attacker 16per storre risk att
fa hypertoni, njurskador och levercancer [5, 9].

Behandlingen av skov av akut porfyri ska ske pa sjukhus.
Vitskebalans och elektrolytbalans ska kontrolleras noga. Glu-
kosdropp (10 procent) ges vid attacker och har ofta botande ef-
fekt. I svara fall behandlas med hem som ges intravendst och
blockerar forsta steget i syntesen av hem och ddrmed minskar
ansamling av PBG och ALA och andra prekursorer (se Figur 1).
I Sverige ges det i form av hemarginat pa kliniker som har erfa-
renhet av porfyribehandling [5].

DISKUSSION

Var patient blev inskriven pa IVA pa grund av extrem hyponat-
remi. Kriteriet for hyponatremi dr S-natrium <135 mmol/1[9],
och nér S-natrium ir <125 mmol/] féorekommer i regel neuro-
psykiatriska symtom [10]. Hyponatremi dr den vanligaste
elektrolytrubbningen och finns hos ca 1 procent av alla patien-
ter som blir inlagda pé sjukhus och hos 4,5 procent av alla post-
operativapatienter[9]. Vid hyponatremi foreligger vattenover-
skott i relation till kroppens natriuminnehall, och den kan de-
las upp i tre former: hypovolem hyponatremi, hypervolem hy-
ponatremi och euvolem hyponatremi [9, 10].

Hypovolem hyponatremi delas upp i extrarenala forluster
(krakningar, diarré och »third space«-forluster [t ex pankrea-
tit, peritonit, rabdomyolys och brinnskador]) och renala for-
luster (diuretika, osmotisk diures, brist pA mineralkortikoid
och saltforlorande nefropatier [9, 10].

Vanligaste orsakerna till hypervolem hyponatremi ér hjarts-
vikt, leversvikt, nefrotiskt syndrom och njursvikt [9, 10].

Vanligaste orsakerna till euvolem hyponatremi dr SIADH
(tillstind med inadekvat inséndring av ADH), diuretika, korti-
solbrist, hypotyreos och primér polydipsi [9, 10].

Vér patient uppfyllde flerakriterier fér SIADH med hyponat-
remi: lag S-osmolalitet (245 mosm/kg), hog urinosmolalitet
(357 mosm/kg) och hog koncentration av natrium i urin (91,4
mmol/1). Han bedémdes vara euvolem eller lindrigt hypervo-
lem. Det finns manga orsaker till SIADH, och en av de ovanliga-
re ar akut intermittent porfyri [5, 11]. Mekanismen bakom &r
inte kiind, men mdgjligen ger de neurotoxiska &mnen som an-
samlas vid akut intermittent porfyri paverkan pa hypotalamus
[8,9].

Man kan fraga sig om var patient hade porfyri nir han kom in
till sjukhuset med buksmaértor eller om det var stressisamband
med operationerna och/eller tillférsel avbarbiturat (tiopental)
som framkallade skovet av porfyri.

Mojligen hade patienten skovavporfyrindr han kom till sjuk-
huset, och detta kan ha utlosts av stress och/eller alkohol. Vid
ankomsten hade patienten manga symtom som kan kopplas till
porfyri: svara buksmértor utan tydliga kliniska fynd, forstopp-
ning, illaméende, krikningar och elektrolytrubbning. Patien-
tens normala PAD-svar avseende blindtarmen talar ocksa for
att hans buksmaértor inte orsakades av kirurgiska problem.

Buksmirtor pa grund av porfyri kan vara mycket svara, och
det dr inte ovanligt att tillstindet bedoms som akut kirurgisk
buk och att patienten blir opererad [9]. Vanligtvis ar fynden vid
palpation avbuken minimala [8, 9].

Det ar troligt att den kirurgiska stressen och tillférseln av
barbiturat gjorde hans skov virre, och han fick med tiden fler
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symtom som passade med porfyri: hogt blodtryck, takykardi,
stress och oro. Hans mydriasis var uttalad och kan bero pa for-
hojda katekolamineriblodet [9]. M6jligen hade han STADH se-
kundart till porfyri redan fran bérjan, och hans STADH kan ha
forsdmrats i samband med att hans skov av akut porfyri blev
varre. Hans hyponatremi forsdmrades troligen pa grund av
vitsketillforsel i samband med operationerna och den kirurgis-
kablédningen. Patientens hyponatremi forbittrades sakta och
var vid utskrivning 116 mmol/l. Efter att diagnosen var klar
skickades patienten till Sodersjukhuset, och han fick specifik
behandling f6r sin porfyri och hdmtade sig bra.

B Potentiella bindningar eller jévsforhallanden: Inga uppgivna.
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