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Sihrn

Asociacia porphyria cutanea tarda a lupus erythematosus systemi-
cus (SLE) bola prvykrat opisana roku 1952. Okrem podobnych kli-
nickych rysov sa u ¢asti pacientov s porfyriou zistila autoprotilatko-
va aktivita, ktora sa stala predmetom polemiky, ¢i ide o SLE alebo
mozno autoprotilatkovua aktivitu vysvetlit samou porfyriou.
Prezentovany pacient s klinicky a biochemicky preukazanou porphy-
ria cutanea tarda bol pocas roka 1997 opakovane vySetrovany vo
VURCH s nalezom autoprotilitkovej aktivity pripominajicej SLE
s prechodnou trombocytopenickou purpurou a leukopéniou.

Na zaklade dostupnych tidajov z literatiury zhodujucich sa v nazore,
ze klinické a sérologické prejavy pripominajiice SLE ochorenie
u pacientov s porfyriou si pravdepodobne najcastejsie sekundarnou
manifestaciou hepatalnej dysfunkcie, ur¢ujeme u nasho pacienta dia-
gnosticky zaver syndrém ,,lupus-like* pri primarnom metabolickom
ochoreni pacienta.

Kliicové slova: lupus erythematosus systemicus, porphyria cutanea
tarda.
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UVOD

Porphyria cutanea tarda (PCT) je prevazne ziskané ocho-
renie s dosial nevyjasnenou genetickou predispoziciou. De-
di¢na forma sa poklada za autozomalne dominantnii s nizkou
klinickou penetranciou, obdobna je este zriedkavejsia homo-
zygotna autozomalne recesivna forma (2). Ovela Castejsia je
symptomaticka forma porfyrie, ktora sa manifestuje vplyvom
exogénnych toxickych faktorov (alkohol, estrogény) (4, 6). Za
etiopatogenetick pri¢inu sa povazuje enzymaticky defekt uro-

Summary

In 1952, the association of porphyria cutanea tarda and systemic lu-
pus erythematosus was described for the first time. Besides similar
clinical features, in a subgroup of porphyria patients auto-antibody
activity was observed. It is still disputed, whether this is due systemic
lupus erythematosus or the auto-antibody activity results from por-
phyria itself.

Presented patient with clinically and biochemically verified porphyr-
ia cutanea tarda was repeatedly examined in RIRD. Auto-antibody
activity resembling systemic lupus erythematosus together with tran-
sitional thrombocytopenic purpura and leucopenia were detected.
Available literature data concur in the opinion that, clinical and sero-
logical manifestations resembling systemic lupus erythematosus in
the patients with porphyria probably most frequently manifest
a hepatic dysfunction. Based on this data we diagnose ,lupus-like
syndrom* accompanying primary metabolic disease in our patient.
Key words: systemic lupus erythematosus, porphyria cutanea tarda.

porfyrinogéndekarboxylazy. Dominantnym biochemickym
nalezom je zvySena exkrécia uroporfyrinu mo¢om. Najnapad-
nej$im klinickym prejavom je bulézna dermatitida po expozi-
cii slne¢nému ziareniu. Lézie sa nachadzaju na exponovanych
oblastiach, ako st kapilicium, tvar, Sija, predlaktiaa ruky. V his-
tologickom obraze z postihnutej koznej vzorky sa zistuje hru-
by hyalinovy opuch v stendch kapilar a v hornom koériu buly
(6). Pri dlhsom trvani sa vyvija hepatomegalia menej Casto
hepatosplenomegalia s poruchami peceniovych funkcii, ktora
moze vyustit do cithdzy pecene (4).
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Asociacia systémového lupus erytematosus (SLE) a por-
fyrie bola prvykrat objavena roku 1952. Odvtedy sa opisa-
lo 25 pripadov, z toho u 18 pacientov islo o PCT, 6 pacien-
tom sa urcila diagnoza akutnej intermitentnej porfyriea v 1
pripade sa zistila porphyria variegata (6). Obe ochorenia
maju podobné klinické prejavy, ako si zvySena teplota,
kozné 1ézie, fotosenzitivita, sliznicové 1ézie, abnormality
CNS (psychozy, neuropatie), artralgie, leukopénia a ané-
mia (6, 8). Obe ochorenia sa m6zu manifestovat po expozi-
cii slnku, tinave, alebo niektorym liekom (estrogény) (6).

KAZUISTIKA

V praci prezentujeme pripad 40-roéného pacienta s in-
diferentnou rodinnou anamnézou k reumatickym a metabo-
lickym ochoreniam. Z koincidujtcich ochoreni u pacienta
sledovali artériova hypertenziu I-II (WHO) a chronicku sim-
plexnu bronchitidu. Okrem toho prekonal roku 1986 poly-
traumu v désledku automobilovej nehody so zlomeninami
rebier, pravej lopatky a hemotoraxom. V juli 1996 sa mu pr-
vykrat na dorzach ruk a predlaktiach vytvorili velké vodnaté
pluzgiere hojace sa hyperpigmentovanymi jazvami. V oktdbri
toho istého roku pocas hospitalizacie na koznom oddeleni
spadovej NsP sa na zéklade rozvinutého klinického obrazu,
nalezu porfyrinov v moc¢i a hepatopatie uréila diagnéza PCT.
Laboratorne sa zistila leukopénia a pacientovi odporucili
kontroly krvného obrazu. Na prelome rokov 1996/1997 sa
objavili teploty septického charakteru s nedostato¢nou od-
povedou na obvyklu antibioticku liecbu, preto bol pacient
hospitalizovany najskor na internom oddeleni spadovej NsP,
kde mu zistili hepatosplenomegaliu. Odtial ho prelozili na
infekénu kliniku, kde z 2 hemokultar vykultivovali Salmo-
nellu enteritidis, a preto pacienta adekvatne preliecili anti-
biotikami. V ramci komplexného preSetrovania na zaklade
opakovaného vySetrenia kostnej drene ziskanej aj trepano-
biopsiou a prietokovej cytometrie stav diagnosticky uzavreli
ako blasticky myelodysplasticky syndrom (MDS) so suspek-
tnou transformaciou do akutnej myelomonocytovej leukémie.
Liec¢ebne zaviedli prednizén 30 mg denne (april 1997). U pa-
cienta okrem toho zistili autoprotilatkovu aktivitu, preto ho
konzultovali s reumatologom, ktory pre nejednoznaénost kli-
nického obrazu odporugil vysetrenie vo VURCH. Klinicky
obraz pri konziliu vo VURCH, v popredi s tnavovym syn-
dromom a subfebriliami, bol nespecificky. Z ostatnych na-
lezov sa zistila koxartrdza 1. Stadia na podklade dysplastickych
bedrovych kibov. Prierez laboratérnoimunologickymi vysled-
kami s vy$$im titrom antinuklearnych protilatok (ANA),
pozitivnym LE-bunkovym testom, vysokou hladinou cirku-
lujucich imunokomplexov (CIK), protilatok proti deoxy-
ribonukleoproteinu (anti-DNP), hypokomplementémiou
(CH50) a pozitivitou antikardiolipinovych protilatok (ACLA)
v triede I1gG znazornuje tabulka 1 (april 1997). Klinicky

a imunologicky nalez nespiiial diagnostické kritéria SLE,
preto sme stav uzatvorili ako syndrom ,,lupus-like* pri pri-
marnom hematologickom ochoreni s odporuc¢enim dosled-
ného sledovania a lie¢by hematologom.

Tab. 1. Vybrané laboratérne imunologické vysledky pacienta s PCT.

April 1997 September 1997 November 1997
FW (1 h) 44 67..23 47
Leukocyty 6,600 3,500..4,700 4,800
Trombocyty 144,000 138,000..154,000 142,000
LFT/HT negat./negat. 640+/negat. 320/7
ANA (IFT) 3+Hm 2-3+H 2+H
LE-bunky 2+Hz susp. susp.
anti-DNP (j/ml) >200 72 14
anti.dsDNA (j/ml) 3 % 1% negat.
anti-ENA NI UIRNP RNP
ACLA (j/ml) 1gG:48,7; negat. negat.

IgM:negat.

CIK (j) 199 61 100
1gG (g/l) 23,1 18,1 18,6
CRP (pg/ml) 4 2 2
CHS50 (j/ml) 15 15 21

Legenda: NI — neidentifikovatelné anti-ENA
RNP — ribonukleoprotein

V jini 1997 bol pacient opit hospitalizovany na infek-
¢nej klinike so septickymi teplotami, prejavmi hemoragic-
kej diatézy a nalezom trombocytopénie fazkého stupiia
(trombocyty pod 10x10'%/1). Pacienta lie¢ili koncentratom
trombocytov a infiziami s hydrokortizénom (400 mg/den-
ne). Na dalSie preliecenie ho preloZzili na hematologicku
kliniku, kde postupne doslo k normalizacii poctu trombo-
cytov, okrem inych lie¢ebnych postupov aj po prechodne
zvysenej davke prednizonu na 100 mg/denne. Opakovanym
hematologickym vysSetrenim sa nakoniec diagnéza MDS
nepotvrdila a pacienta prepustili s diagnézou velmi prav-
depodobného SLE so sekundéarnou idiopatickou trombocy-
topenickou purpurou. V septembri 1997 sme pacienta hos-
pitalizovali vo VURCH. Klinicky obraz podobne ako pri
vySetreni v aprili nespiiial diagnostické kritéria SLE. Sub-
jektivne sa pacient staZzoval vacSinou len na bolesti bedro-
vych kibov. V spolupraci s OKB NsP MV SR sme v moci
metddou HPLC opét dokazali porfyriny typické pre PCT
(zvysené hodnoty uroporfyrinu I, zvysené hodnoty karbo-
xylového porfyrinu C7, koproporfyrinu III v hraniciach
normy, frakciu porfobilinogénu sme HPLC neurcovali).
Vybrany laboratérny imunologicky nalezje v tabulke 1 (sep-
tember 1997). Pri porovnani s vysledkami z aprila 1997 sme
pri vstupnom vysetreni zaznamenali lahka prechodnt leu-
kopéniu, klesli hladiny protilatok proti deoxyribonukleo-
proteinu, LE-bunkovy test je len hrani¢ne pozitivny, vymizli
ACLA. V aprili z neidentifikovatelnych protilatok proti
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extrahovatelnym nuklearnym antigénom (anti-
ENA) sa v septembrovych vysledkoch objavili
protilatky typu UIRNP. Pri poslednom konziliar-
nom vysetreni v novembri roku 1997 zostal sub-
jektivny aj objektivny klinicky nalez nerozvinuty.
Z prierezu vybranych laboratérnoimunologic-
kych vysledkov je zrejma normalizacia hladiny
antiDNP a pomaly vzostup hladiny sérového kom-
plementu. Nadalej pretrvava pozitivita ANA, hra-
ni¢ny LE-bunkovy test, zvysené cirkulujice imu-
nokomplexy a antiENA typu RNP.

DISKUSIA

Zlozity vztah PCT a systémového lupus ery-
tematosus riesili v priebehu minulych rokov via-
ceri autori. Clemmensen a Thomsen (1) $tudo-
vali vyskyt SLE v stbore 55 pacientov s PCT.
ANA protilatky nasli u 7 pacientov, len u jedi-
ného bol titer 3+. Hematologické prejavy, ktoré
boli prechodne v popredi klinického nalezu
u nasho pacienta, zistili u 4 pacientov. Aniv jed-
nom pripade diagnézu SLE nepotvrdili vratane
pripadov s pozitivnymi ANA. Autori zaroven
analyzujt predchadzajuce spravy o koexistencii
PCT a SLE u 13 pacientov a podavaju prehlad
najdenych diagnostickych kritérii tak, ako ich
znazornuje tabulka 2.

Prevladajucimi nalezmi v referovanych spra-
vach boli artralgie, leukopénia, diskoidny LE
a pozitivne ANA. V uvedenych spravach u 5
pacientov uréili diagnézu SLE. Clemmensen
a Thomsen v spravach nenasli presnu Specifika-
ciu diagnostickych kritérii pre SLE a okrem ci-
tovanych 5 pripadov, u ktorych pripustaju spl-
nenie diagnostickych kritérii ostalo zostavajtcich
8 pripadov nejednoznac¢nych. Roku 1985 Kost-
ler a spol. (5) nezistili vyskyt SLE u Ziadneho
zo suboru 76 pacientov s PCT, u ktorych vyset-
rovali antinuklearne protilatky nepriamou fluo-
rescenciou. Griso a spol. (3) pocas 3 rokov vy-
Setrili autoprotilatky u 158 pacientov s PCT.
ANA zistiliu 19 pacientov, protilatky proti dvoj-
vlaknovej DNA a histdnovym antigénom nena-
§li vobec. Zdruzenie PCT a SLE na nimi pre-
zentovanom subore pacientov nedokazali. Griso
a spol. zaroven podporuji nazor Clemmensena,
Kostlera a spol. o nadhodnoteni asociacie PCT
a SLE v minulosti. Okrem neuplného opisu dia-
gnostickych kritérii, najcastejsie citovanu leuko-
péniu a artralgie davaji Clemmensen a Thom-
sen do suvislosti s peceniovym poskodenim.

Tab. 2. Diagnostické kritéria u 13 pacientov s opisanou koexistenciou SLE a PCT (spracované podla (1)).
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Legenda: + krtitérium pritomné, — kritérium nepritomné, 0 informacia chyba
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ZAVER

Laurence vychadzajuc zo zaverov citovanych autorov
uzatvara vztah PCT a SLE nasledovne:

—Klinické a sérologické prejavy pripominajuce systé-
mové ochorenie u pacientov s PCT st pravdepodobne naj-
CastejSie sekundarnou manifestaciou hepatalnej dysfunk-
cie.

—PCT sa okrem SLE vyskytuje spolo¢ne aj s inymi za-
vaznymi chorobami spojenymi s autoimunitou, ako st pro-
gresivna systémova sklerdza, AIHA alebo tymdm.

— Moznost spolo¢ného etiopatogenetického zakladu
medzi SLE a porfyriami nebola dosial objasnend (6).

V suhlase s nazormi z uvedeného prehladu literatiry
sme uzavreli klinicky priebeh ochorenia nasSho pacienta s ob-
razom prechodnej trombocytopenickej purpury, leukopé-
nie a autoprotilatkovej aktivity nozograficky ako ,,porphy-
ria cutanea tarda s laboratérnoimunologickym nalezom
charakteru syndrému lupus-like*. Z hladiska zakladne; te-
rapie sme pacientovi odporucili postupnu detrakciu gluko-
kortikoidov na udrziavaciu dennt davku a zarovein mu po-
davame chlorochiny. Pacienta budeme nadalej pravidelne
kontrolovat z klinického a laboratérnoimunologického hla-
diska.
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Ceska republika slavi letos vyznamnou kulturni, védec-
kou, historickou, politickou a spolecenskou udélost mezi-
narodniho vyznamu.

7. dubna 1348 podepsal ¢esky kral a nemecky cisai Karel
IV. Zakldadaci listinu Univerzity Karlovy. Vzhledem k vy-
znamu tohoto vysokého uceni, nejvétsi a nejstarsi univer-
zity, maji oslavy svétovy rozmér. Ten se zrcadli mimo jiné
v ucasti renomovanych odborniktl na jednotlivych védec-
kych konferencich, v navstéve rektortt nejstarSich evrop-
skych univerzit i nositeli estnych doktoratit UK z celého
svéta. O prvoradé pozici oslav UK svédci rovnéz slozeni
&estného vyboru. Ugast v ném piijal prezident CR, minis-
tersky predseda vlady CR, predseda PS Parlamentu CR,
byvaly némecky spolkovy prezident Richard von Weizsic-

ker, byvaly portugalsky prezident Mario Soares a vice nez
Ctyfi desitky dal§ich vyznamnych osobnosti svétové politi-
ky, védy a kultury.

Soucasti kalendaria oslav je i celd fada doprovodnych
spolecensko-kulturnich akci k pocté¢ UK. 650. vyro¢i své
existence slavi UK jako moderni, svobodna, autonomni
a samospravna instituce. Konec oslav se planuje na 7. dub-
na 1999, kdy UK vstoupi do 651. roku svého trvani. Bude
to 1 start nejstarsi ceské univerzity do dalsiho tisicileti.

Univerzita Karlova je vnimana jako instituce prestizni
a silnd nejen tradici a minulosti, ale i soucasnosti.
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