Eine Nomenklatur fiir hereditire Porphyrien

(nach McDonagh und Bissell 1998)

Enzymmangel
é-Aminoldvulinsdure (ALS) Dehydratase-Mangel (ADP)

Porphobilinogen (PBG) Synthase-Mangel
Doss-Porphyrie

Hydroxymethylbilan-Synthase-Mangel  ||4kute intermittierende Porphyrie (AIP)Intermittierend akute Porphyrie (IAP)Waldenstrém (Schweden) PorphyriePyrroloporphyria
Uroporphyrinogen III-Synthase-Mangel  ||Kongenitale erythropoetische Porphyrie (CEP)Heteditire erythropoetische Porphyrie Morbus Giinther

Uroporphyrinogen-Dekarboxylase-Mangel||Porphyria cutanea tarda (PCT)Chronische hepatische PorphyrieSymptomatische cutane Porphyrie

Koproporphyrinogen-Oxidase-Mangel |\Hereditéire Koproporphyrie (HKP)Koproporphyrie

Protoporphyrinogen-Oxidase-Mangel \Porphyria variegata (PV)Sudafrikanische Porphyrie
Ferrochelatase-Mangel \Erythropoetische Protoporphyrie (EPP)Erythrohepatische ProtoporphyrieProtoporphyria
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