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Súhrn
Asociácia porphyria cutanea tarda a lupus erythematosus systemi-
cus (SLE) bola prvýkrát opísaná roku 1952. Okrem podobných kli-
nických rysov sa u èasti pacientov s porfýriou zistila autoprotilátko-
vá aktivita, ktorá sa stala predmetom polemiky, èi ide o SLE alebo
mo�no autoprotilátkovú aktivitu vysvetli� samou porfýriou.
Prezentovaný pacient s klinicky a biochemicky preukázanou porphy-
ria cutanea tarda bol poèas roka 1997 opakovane vy�etrovaný vo
VÚRCH s nálezom autoprotilátkovej aktivity pripomínajúcej SLE
s prechodnou trombocytopenickou purpurou a leukopéniou.
Na základe dostupných údajov z literatúry zhodujúcich sa v názore,
�e klinické a sérologické prejavy pripomínajúce SLE ochorenie
u pacientov s porfýriou sú pravdepodobne najèastej�ie sekundárnou
manifestáciou hepatálnej dysfunkcie, urèujeme u ná�ho pacienta dia-
gnostický záver syndróm �lupus-like� pri primárnom metabolickom
ochorení pacienta.
K¾úèové slová: lupus erythematosus systemicus, porphyria cutanea
tarda.

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.

ÚVOD

Porphyria cutanea tarda (PCT) je preva�ne získané ocho-
renie s dosia¾ nevyjasnenou genetickou predispozíciou. De-
dièná forma sa pokladá za autozomálne dominantnú s nízkou
klinickou penetranciou, obdobná je e�te zriedkavej�ia homo-
zygotná autozomálne recesívna forma (2). Ove¾a èastej�ia je
symptomatická forma porfýrie, ktorá sa manifestuje vplyvom
exogénnych toxických faktorov (alkohol, estrogény) (4, 6). Za
etiopatogenetickú príèinu sa pova�uje enzymatický defekt uro-
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porfyrinogéndekarboxylázy. Dominantným biochemickým
nálezom je zvý�ená exkrécia uroporfyrínu moèom. Najnápad-
nej�ím klinickým prejavom je bulózna dermatitída po expozí-
cii slneènému �iareniu. Lézie sa nachádzajú na exponovaných
oblastiach, ako sú kapilícium, tvár, �ija, predlaktia a ruky. V his-
tologickom obraze z postihnutej ko�nej vzorky sa zis�uje hru-
bý hyalínový opuch v stenách kapilár a v hornom kóriu buly
(6). Pri dlh�om trvaní sa vyvíja hepatomegália menej èasto
hepatosplenomegália s poruchami peèeòových funkcií, ktorá
mô�e vyústi� do cirhózy peèene (4).
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Asociácia systémového lupus erytematosus (SLE) a por-
fýrie bola prvýkrát objavená roku 1952. Odvtedy sa opísa-
lo 25 prípadov, z toho u 18 pacientov i�lo o PCT, 6 pacien-
tom sa urèila diagnóza akútnej intermitentnej porfýrie a v 1
prípade sa zistila porphyria variegata (6). Obe ochorenia
majú podobné klinické prejavy, ako sú zvý�ená teplota,
ko�né lézie, fotosenzitivita, sliznicové lézie, abnormality
CNS (psychózy, neuropatie), artralgie, leukopénia a ané-
mia (6, 8). Obe ochorenia sa mô�u manifestova� po expozí-
cii slnku, únave, alebo niektorým liekom (estrogény) (6).

KAZUISTIKA

V práci prezentujeme prípad 40-roèného pacienta s in-
diferentnou rodinnou anamnézou k reumatickým a metabo-
lickým ochoreniam. Z koincidujúcich ochorení u pacienta
sledovali artériovú hypertenziu I-II (WHO) a chronickú sim-
plexnú bronchitídu. Okrem toho prekonal roku 1986 poly-
traumu v dôsledku automobilovej nehody so zlomeninami
rebier, pravej lopatky a hemotoraxom. V júli 1996 sa mu pr-
výkrát na dorzách rúk a predlaktiach vytvorili ve¾ké vodnaté
p¾uzgiere hojace sa hyperpigmentovanými jazvami. V októbri
toho istého roku poèas hospitalizácie na ko�nom oddelení
spádovej NsP sa na základe rozvinutého klinického obrazu,
nálezu porfyrínov v moèi a hepatopatie urèila diagnóza PCT.
Laboratórne sa zistila leukopénia a pacientovi odporuèili
kontroly krvného obrazu. Na prelome rokov 1996/1997 sa
objavili teploty septického charakteru s nedostatoènou od-
poveïou na obvyklú antibiotickú lieèbu, preto bol pacient
hospitalizovaný najskôr na internom oddelení spádovej NsP,
kde mu zistili hepatosplenomegáliu. Odtia¾ ho prelo�ili na
infekènú kliniku, kde z 2 hemokultúr vykultivovali Salmo-
nellu enteritidis, a preto pacienta adekvátne prelieèili anti-
biotikami. V rámci komplexného pre�etrovania na základe
opakovaného vy�etrenia kostnej drene získanej aj trepano-
biopsiou a prietokovej cytometrie stav diagnosticky uzavreli
ako blastický myelodysplastický syndróm (MDS) so suspek-
tnou transformáciou do akútnej myelomonocytovej leukémie.
Lieèebne zaviedli prednizón 30 mg denne (apríl 1997). U pa-
cienta okrem toho zistili autoprotilátkovú aktivitu, preto ho
konzultovali s reumatológom, ktorý pre nejednoznaènos� kli-
nického obrazu odporuèil vy�etrenie vo VÚRCH. Klinický
obraz pri konzíliu vo VÚRCH, v popredí s únavovým syn-
drómom a subfebríliami, bol ne�pecifický. Z ostatných ná-
lezov sa zistila koxartróza I. �tádia na podklade dysplastických
bedrových kåbov. Prierez laboratórnoimunologickými výsled-
kami s vy��ím titrom antinukleárnych protilátok (ANA),
pozitívnym LE-bunkovým testom, vysokou hladinou cirku-
lujúcich imunokomplexov (CIK), protilátok proti deoxy-
ribonukleoproteínu (anti-DNP), hypokomplementémiou
(CH50) a pozitivitou antikardiolipínových protilátok (ACLA)
v triede IgG znázoròuje tabu¾ka 1 (apríl 1997). Klinický

a imunologický nález nespåòal diagnostické kritériá SLE,
preto sme stav uzatvorili ako syndróm �lupus-like� pri pri-
márnom hematologickom ochorení s odporuèením dôsled-
ného sledovania a lieèby hematológom.

Tab. 1. Vybrané laboratórne imunologické výsledky pacienta s PCT.

Apríl 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 U1RNP RNP
ACLA (j/ml) IgG:48,7; negat. negat.

IgM:negat.
CIK (j) 199 61 100
IgG (g/l) 23,1 18,1 18,6
CRP (µg/ml) 4 2 2
CH50 (j/ml) 15 15 21

Legenda: NI � neidentifikovate¾né anti-ENA
RNP � ribonukleoproteín

V júni 1997 bol pacient opä� hospitalizovaný na infek-
ènej klinike so septickými teplotami, prejavmi hemoragic-
kej diatézy a nálezom trombocytopénie �a�kého stupòa
(trombocyty pod 10x1012/l). Pacienta lieèili koncentrátom
trombocytov a infúziami s hydrokortizónom (400 mg/den-
ne). Na ïal�ie prelieèenie ho prelo�ili na hematologickú
kliniku, kde postupne do�lo k normalizácii poètu trombo-
cytov, okrem iných lieèebných postupov aj po prechodne
zvý�enej dávke prednizónu na 100 mg/denne. Opakovaným
hematologickým vy�etrením sa nakoniec diagnóza MDS
nepotvrdila a pacienta prepustili s diagnózou ve¾mi prav-
depodobného SLE so sekundárnou idiopatickou trombocy-
topenickou purpurou. V septembri 1997 sme pacienta hos-
pitalizovali vo VÚRCH. Klinický obraz podobne ako pri
vy�etrení v apríli nespåòal diagnostické kritériá SLE. Sub-
jektívne sa pacient s�a�oval väè�inou len na bolesti bedro-
vých kåbov. V spolupráci s OKB NsP MV SR sme v moèi
metódou HPLC opä� dokázali porfyríny typické pre PCT
(zvý�ené hodnoty uroporfyrínu I, zvý�ené hodnoty karbo-
xylového porfyrínu C7, koproporfyrínu III v hraniciach
normy, frakciu porfobilinogénu sme HPLC neurèovali).
Vybraný laboratórny imunologický nález je v tabu¾ke 1 (sep-
tember 1997). Pri porovnaní s výsledkami z apríla 1997 sme
pri vstupnom vy�etrení zaznamenali ¾ahkú prechodnú leu-
kopéniu, klesli hladiny protilátok proti deoxyribonukleo-
proteínu, LE-bunkový test je len hraniène pozitívny, vymizli
ACLA. V apríli z neidentifikovate¾ných protilátok proti
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extrahovate¾ným nukleárnym antigénom (anti-
ENA) sa v septembrových výsledkoch objavili
protilátky typu U1RNP. Pri poslednom konziliár-
nom vy�etrení v novembri roku 1997 zostal sub-
jektívny aj objektívny klinický nález nerozvinutý.
Z prierezu vybraných laboratórnoimunologic-
kých výsledkov je zrejmá normalizácia hladiny
antiDNP a pomalý vzostup hladiny sérového kom-
plementu. Naïalej pretrváva pozitivita ANA, hra-
nièný LE-bunkový test, zvý�ené cirkulujúce imu-
nokomplexy a antiENA typu RNP.

DISKUSIA

Zlo�itý vz�ah PCT a systémového lupus ery-
tematosus rie�ili v priebehu minulých rokov via-
cerí autori. Clemmensen a Thomsen (1) �tudo-
vali výskyt SLE v súbore 55 pacientov s PCT.
ANA protilátky na�li u 7 pacientov, len u jedi-
ného bol titer 3+. Hematologické prejavy, ktoré
boli prechodne v popredí klinického nálezu
u ná�ho pacienta, zistili u 4 pacientov. Ani v jed-
nom prípade diagnózu SLE nepotvrdili vrátane
prípadov s pozitívnymi ANA. Autori zároveò
analyzujú predchádzajúce správy o koexistencii
PCT a SLE u 13 pacientov a podávajú preh¾ad
nájdených diagnostických kritérií tak, ako ich
znázoròuje tabu¾ka 2.

Prevládajúcimi nálezmi v referovaných sprá-
vach boli artralgie, leukopénia, diskoidný LE
a pozitívne ANA. V uvedených správach u 5
pacientov urèili diagnózu SLE. Clemmensen
a Thomsen v správach nena�li presnú �pecifiká-
ciu diagnostických kritérií pre SLE a okrem ci-
tovaných 5 prípadov, u ktorých pripú��ajú spl-
nenie diagnostických kritérií ostalo zostávajúcich
8 prípadov nejednoznaèných. Roku 1985 Kost-
ler a spol. (5) nezistili výskyt SLE u �iadneho
zo súboru 76 pacientov s PCT, u ktorých vy�et-
rovali antinukleárne protilátky nepriamou fluo-
rescenciou. Griso a spol. (3) poèas 3 rokov vy-
�etrili autoprotilátky u 158 pacientov s PCT.
ANA zistili u 19 pacientov, protilátky proti dvoj-
vláknovej DNA a histónovým antigénom nena-
�li vôbec. Zdru�enie PCT a SLE na nimi pre-
zentovanom súbore pacientov nedokázali. Griso
a spol. zároveò podporujú názor Clemmensena,
Kostlera a spol. o nadhodnotení asociácie PCT
a SLE v minulosti. Okrem neúplného opisu dia-
gnostických kritérií, najèastej�ie citovanú leuko-
péniu a artralgie dávajú Clemmensen a Thom-
sen do súvislosti s peèeòovým po�kodením. Ta
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ZÁVER

Laurence vychádzajúc zo záverov citovaných autorov
uzatvára vz�ah PCT a SLE nasledovne:

� Klinické a sérologické prejavy pripomínajúce systé-
mové ochorenie u pacientov s PCT sú pravdepodobne naj-
èastej�ie sekundárnou manifestáciou hepatálnej dysfunk-
cie.

� PCT sa okrem SLE vyskytuje spoloène aj s inými zá-
va�nými chorobami spojenými s autoimunitou, ako sú pro-
gresívna systémová skleróza, AIHA alebo tymóm.

� Mo�nos� spoloèného etiopatogenetického základu
medzi SLE a porfýriami nebola dosia¾ objasnená (6).

V súhlase s názormi z uvedeného preh¾adu literatúry
sme uzavreli klinický priebeh ochorenia ná�ho pacienta s ob-
razom prechodnej trombocytopenickej purpury, leukopé-
nie a autoprotilátkovej aktivity nozograficky ako �porphy-
ria cutanea tarda s laboratórnoimunologickým nálezom
charakteru syndrómu lupus-like�. Z h¾adiska základnej te-
rapie sme pacientovi odporuèili postupnú detrakciu gluko-
kortikoidov na udr�iavaciu dennú dávku a zároveò mu po-
dávame chlorochíny. Pacienta budeme naïalej pravidelne
kontrolova� z klinického a laboratórnoimunologického h¾a-
diska.
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