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                                                       Уважаемый Амиран Шотаевич!
Обращаемся к Вам с огромной просьбой: помочь внести небольшие дополнения в клинические рекомендации для хирургов, чтобы значительно улучшить диагностику редкого заболевания Острая перемежающаяся порфирия.

Мы – общественная организация «Союз пациентов и пациентских организаций по редким заболеваниям» крайне обеспокоены сложившейся в России ситуацией с диагностикой редкого генетического заболевания Острая перемежающаяся порфирия. Начало заболевания – острое, оно проявляется сильной невыносимой болью в животе, при этом никаких других признаков, указывающих на хирургическую патологию у пациентки (90% больных - молодые 20-40 лет женщины) не наблюдается. В большинстве случаев пациентке с порфирией делают диагностическую лапароскопию или лапаротомию и ничего не находят. Тем самым усугубляют  и без того непростое течение болезни, потому что некоторые наркотические средства, которые применяют при операции, вызывают усиление приступа. Через неделю к боли в животе присоединяются парезы в руках и ногах, через две недели отказывают легкие, через три пациентка умирает (70% случаев), а если выживает, то чаще всего, остается глубоким инвалидом на всю жизнь.

Между тем, диагностика порфирии невероятно проста: хирург, заметив, что боль в животе неясного происхождения, должен сделать анализ мочи с реактивом Эрлиха (стоимость одного анализа - 2 рубля). Если реактив вызвал красное окрашивание мочи – это порфирия. Болезнь лечится введением 20% раствора глюкозы, или препаратом Нормосанг, цена которого укладывается в стоимость случая порфирии по ОМС. Увеличение случаев диагностики порфирии не повлечет за собой значительного увеличения расходов медицинских учреждений. 

Просим вас способствовать внесению небольших дополнений в клинические рекомендации для хирургов. «При всех случаях острой абдоминальной боли неясного происхождения обязательно проводить анализ мочи с реактивом Эрлиха. В отсутствии реактива Эрлиха установить банку с мочой больного на час-два под ультрафиолетовую лампу (или солнечные лучи). Изменение цвета мочи на темно-красный (цвет красного вина) – свидетельствует о том, что у пациента Порфирия». 

http://spiporz.ru/porfiriya/                      
