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Abstract

Cutaneous lesions in porphyria can be presented as scle-
rodermatosus and atrophic lesions. They often make the dia-
gnosis difficult. A 38-year-old patient with coexisting symp-
toms of porphyria cutanea tarda and sclerodermie en coup de
sabre is described.
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Wstep

Porfirie to grupa wrodzonych lub nabytych metabolicz-
nych zaburzefi, spowodowanych niedoborem lub zmniejszo-
ng aktywnoscia jednego z oSmiu enzymow bioracych udziat
w biosyntezie hemu [1, 2]. Zaburzenia te prowadzg do nad-
miernego wytwarzania, gromadzenia i wydalania porfiryn i ich
prekursoréw.

W 1937 r. Waldenstrom [3] wyodrebnit z grupy porfiryn
pbZng porfiri¢ skorng (porphyria cutanea tadra — PCT). PCT
klasyfikowana jest zazwyczaj jako nabyta (typ I) albo dziedzi-
czona (typ II) na drodze autosomalnej [4, 5]. Posta¢ nabyta
PCT wystepuje dos¢ powszechnie w V-VI dekadzie zycia
u 0s6b narazonych na dziatanie substancji toksycznych, takich
jak alkohol, szesciochlorobenzen lub wskutek zatrucia arse-
nem i olowiem, wskutek przewleklego stosowania barbitura-
ndéw, preparatow zelaza, gryseofulwiny, sSrodkéw przeciwma-
larycznych, estrogenéw i innych [6].

Opisywano réwniez przypadki péznej porfirii skérnej
u chorych z gruczolakiem watroby [7], w rzadkich zespotach

Streszczenie

Zmiany skorne w porfirii mogq wystepowac pod postaciq
stwardnieri i zanikow skory. Czesto nasuwajq trudnosci dia-
gnostyczne w réznicowaniu z ograniczonq odmiang twardzi-
ny. Przedstawiono przypadek 38-letniego chorego, u ktorego
objawy porfirii skornej poznej wspdtistniejq z twardzing ogra-
niczong.
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en coup de sabre.
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hemolitycznych [6], w przebiegu infekcji wirusowych [8, 9],
liszaja rumieniowatego [10], zespotu Sjogrena, sarkoidozy [4]
i innych choréb.

PCT charakteryzuje si¢ niedoborem enzymu uroporfiryno-
genu III dekarboksylazy, znacznym podwyzszeniem poziomu
cytochromu C, uszkodzeniem watroby z zaburzeniami meta-
bolizmu zelaza, odktadaniem si¢ porfiryn w skérze, zwigkszo-
nym wydalaniem z moczem uroporfiryny i porfiryny siedmio-
karboksylowej oraz izokoproporfiryn w kale [2, 5, 11].

Zmiany skérne w PCT sa charakterystyczne. Zlokalizo-
wane na cze¢sciach odstonigtych ciata, gtéwnie na grzbietach
rak, twarzy, szyi i gtowie. Wystepuje nadmierna wrazliwos¢
na urazy mechaniczne i dziatanie Swiatta stonecznego. Po-
wstaje rumien, tworzg si¢ pecherzyki i pecherze wypetnione
trescig surowiczg, nadzerki, ptytkie owrzodzenia pokrywaja-
ce si¢ strupami, gojace si¢ z pozostawieniem blizn i odbar-
wien skory. W miejscach po pgcherzach tworzg si¢ prosaki.
Na twarzy pojawiajg si¢ przebarwienia, nadmierne owtlosie-
nie w okolicach skroniowych i na policzkach, zgrubienie fal-
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déw skérnych. W czesci przypadkéw pojawiajg si¢ rOwniez
stwardnienia przypominajgce twardzing i te przypadki okre-
Slane sg mianem porphyria cutanea tarda sclerodermiformis
[2, 6,10, 11].

Mechanizm powstawania zmian rzekomotwardzinowych
w PCT nie jest wyjasniony. Wystepuja one zwykle przy znacz-
nym uszkodzeniu watroby [2]. Wedtug Jabtoniskiej i Szczepari-
skiego [12] wazng role w ich powstaniu odgrywajq zaburzenia
uktadu wegetatywnego oraz fototoksyczne uszkodzenie skory
indukowane przez porfiryny. Olszewska i wsp. [6] uwazaja, ze
do zmian w tkance tacznej dochodzi prawdopodobnie wskutek
zaburzeri enzymatycznych w biosyntezie porfiryn przy udziale
proceséw immunologicznych lub nawet autoimmunologicznych.

Niektorzy autorzy [11, 13] podkreslajg, ze do powstania
zmian rzekomotwardzinowych dochodzi bardzo powoli
w przebiegu dlugo trwajacej i nieleczonej porfirii, a obraz hi-
stologiczny stwardnieri nie rézni si¢ od obrazu histopatolo-
gicznego prawdziwej twardziny. Natomiast Janicka i Stgpien
[14] uwazaja, ze w réznicowaniu pomiedzy PCT ze stward-
nieniami a twardzing, badanie histopatologiczne moze by¢ po-
mocne — stwierdza si¢ bowiem znacznego stopnia zwyrodnie-
nie elastyczne przy braku ujednostajnienia kolagenu i zacho-
wanych przydatkach skory.

Autorzy opisujg ciekawy przypadek PCT ze stwardnienia-
mi skory, nasuwajacy trudnosci rozpoznawcze. Rozwaza si¢
za 1 przeciw rozpoznaniu porphyria cutanea tarda scleroder-
miformis czy sclerodermia linearis en coup de sabre u mez-
czyzny z PCT.

Opis przypadku

Chory, lat 38, z zawodu mechanik, w maju 2001 r. za-
uwazyl pojawienie si¢ przebarwien na skérze szyi i rak.
W styczniu 2002 r. na czole i lewej skroni pojawito si¢ por-

Fot. 1. Hipertrychoza w okolicy oczodoléw

celanowobiate stwardnienie skéry z towarzyszacym blizno-
waceniem. Zmiany te szybko si¢ poszerzalty i pojawily si¢
takze w okolicy przedusznej lewej oraz na szyi w okolicy
podzuchwowej. W tych miejscach chory odczuwat wzmozo-
ne napiecie skory. Wystapienie tych zmian nie byto poprze-
dzone wykwitami innego rodzaju. Dotychczas powaznie nie
chorowal, nie przyjmowat zadnych lekéw. Alkohol pit spo-
radycznie, nie zauwazyt szkodliwego dziatania storica, ani
nie zgtaszat dolegliwosci ze strony przewodu pokarmowe-
go. W lutym 2002 r. pacjent byt hospitalizowany w szpitalu
w Zielonej Gorze, gdzie wykonano nastgpujgce badania dia-
gnostyczne: badanie IMF bezposrednie ze skory pobranej
z grzbietu r¢ki, w ktérym nie stwierdzono ztogéw IgG, IgA
i IgM ani C3 komplementu. W badaniu immunologicznym
posrednim stwierdzono przeciwciala przeciwjagdrowe ANA
w mianie 1/40. Badanie histopatologiczne wycinka pobrane-
go ze zmian stwardnieniowych wykazato Scieficzenie naskor-
ka, wygtadzenie sopli naskérkowych, ujednostajnienie
i stwardnienie widkien kolagenowych w skérze wtasciwej
oraz zmniejszong liczbe przydatkéw. Nie stwierdzono nacie-
kéw zapalnych ani obecnosci pecherzy. W barwieniu meto-
da Wiegerta zwracata uwage zwigckszona liczba dobrze za-
chowanych widkien sprezystych. Pacjenta wypisano z podej-
rzeniem twardziny ograniczonej.

W kwietniu 2002 r. chory zostat przyjety do Kliniki Der-
matologii w Poznaniu.

W badaniu przedmiotowym nie stwierdzono odchylen ze
strony narzagdéw wewnetrznych. Na czole, skroni, w okoli-
cy przedusznej na lewej stronie twarzy oraz na szyi w oko-
licy podzuchwowej stwierdzono linijne zmiany bliznowate
jak po cigciu szablg z towarzyszgcym stwardnieniem i od-
barwieniem skory. Blizng na szyi okalata sinoczerwona ob-
wodka (lilac ring). W okolicy brzegéw zewnetrznych oczo-
dotéw widoczna byta wyrazna hipertrychosa, a na przedra-

Fot. 2. Linijne zmiany bliznowate jak po cieciu szablg
w okolicy skroniowej i na czole
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mionach i grzbietach rak delikatnie przebarwione i odbarwio-
ne plamy. Brunatne przebarwienia skéry widoczne byty réw-
niez na szyi (fot. 1., 2., 3.).

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono: OB 3 po godzinie,
morfologia krwi bez odchylen. Stwierdzono podwyzszony
poziom aminotransferazy asparaginowej (46U/1) i alaninowej
(129 U/1) oraz odchylenia w parametrach gospodarki lipidowej:
cholesterol catkowity 288 mg/dl, LDL 205 mg/dl, HDL 33 mg/dl,
TG 247 mg/dl. W poziomie bialek w surowicy stwierdzono
nieznaczng hiperalbuminemie (4,22 g/dl). Poziom gammaglobulin
w normie, biatko catkowite 6,9 g%. W moczu o naturalnej barwie
stwierdzono obecnos¢ porfiryn (++), uroporfiryn (++),
koproporfiryn (+). Porfobilinogen byl ujemny. Wynik badania
immunopatologicznego na obecno$¢ przeciwcial przeciw
rozpuszczalnym antygenom jagdrowym i cytoplazmatycznym byt
ujemny. Przeciwciata anty-Sm 0,30 u/ml, anty-(U1)RNP 0,0,
anty-Ro 2,45 u/ml, anty-La 1,33 u/ml (przy normach do 10,0
u/ml). Nie stwierdzono przeciwciat ANA. W badaniu
immunoelektroforetycznym ocena jakosciowa i iloSciowa
immunoglobulin w klasach IgG, IgM i IgA byla w normie.
Badanie RTG klatki piersiowej i EKG bez odchylenl od stanu
prawidtlowego. W kapilaroskopii petle wtosniczkowe w
wigkszosci prawidlowe, pojedyncze o krgtym przebiegu
naczyniakowatym.

Rozpoczgto leczenie penicyling prokainowa w dawce
2 400 000 j. codziennie i juz po 2 tyg. obserwowano znaczng
poprawe w zakresie stwardnien skéry. Chorego wypisano z
oddzialu z zaleceniami kontynuowania leczenia penicyling do
30 dni, jak réwniez stosowania srodkéw regenerujacych
watrobe.

Omdéwienie

Przedstawiony przypadek PCT u miodego mezczyzny
prezentowal znacznego stopnia zmiany stwardnieniowe
zlokalizowane na twarzy i szyi, klinicznie i histopatologicznie
odpowiadajace obrazowi twardziny linijnej - sclerodermie en
coup de sabre.

Poniewaz linijna odmiana twardziny ograniczonej jest
szczegblng postacia, ze wzgledu na mozliwos¢ wystgpowania
zaburzenn immunologicznych, takich jak w twardzinie
uktadowej i toczniu rumieniowatym [15], przeprowadzono
réwniez badania w tym kierunku.

W lutym 2002 r. w surowicy krwi chorego stwierdzono
przeciwciala przeciwjadrowe w mianie 1/40, wykonane
ponownie po 2 mies. badanie wypadio ujemnie. Btaszczyk i
wsp. [13] oraz Takeherak i wsp. (16) podaja, ze tylko u
50-60% chorych z odmianami twardziny skérnej stwierdza
si¢ w surowicy krwi przeciwciata przeciwjgdrowe ANA.
W twardzinie linijnej Btaszczyk i wsp. [15] obserwowali
ustepowanie ANA po cofnigciu si¢ stwardnien skory.
Pojawienie si¢ tego typu przeciwcial nie swiadczy
0 zagrazajacym rozwoju twardziny uktadowej, natomiast
pojawienie si¢ przeciwcial o okreslonej swoistosci (scl 70,
ACA, UIRNP, SS-A, SS-B) moze mie¢ znaczenie dla
wykazania rozwoju badZ twardziny uktadowej, badZ tez innej
choroby autoimmunologicznej [17]. U naszego chorego
badanie tych przeciwciat byto negatywne.
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Fot. 3. Obwédka lilac ring wokét odbarwionej linijnej
blizny w okolicy podzuchwowej

Przedstawiany przypadek jest przyktadem koniecznosci
réznicowania zmian twardzinopodobnych i twardzinowych w
przebiegu porfirii. Porfiri¢ p6Zng skérng rozpoznano u chorego
na podstawie niepelnego obrazu klinicznego (brak pecherzy,
nadzerek, blizn) oraz badan laboratoryjnych. Z czynnikow
przyczynowych udato si¢ jedynie ustali¢ uszkodzenie watroby.
Stwardnienia skéry, ktére obserwowano u pacjenta klinicznie
przypominaty linijng posta¢ twardziny skérnej. Obraz
histopatologiczny, aczkolwiek bardzo podobny w zmianach
twardzinopodobnych i w twardzinowych, bardziej przemawiat
za twardzing, ze wzgledu na znaczne stwardnienie kolagenu
(sclerosis) i brak cech zwyrodnienia widkien sprezystych.
Wedtug Jabtoniskiej i wsp. [17] znaczenie rozpoznawcze
w PCT sclerodermiformis ma badanie immunopatologiczne
skdry okolic odstonigtych, ktére wykazuje mankietowate ztogi
immunoglobulin réznych klas w obregbie Scian naczyf,
a w czesci przypadkéw réwniez na granicy skorno-
naskérkowej. U naszego chorego badanie IMF wycinka z
grzbietu rgki bylo negatywne.

Innym kryterium pozwalajgcym stwierdzi¢ wtdérny charakter
stwardnieni imitujgcych twardzing skérng lub uogélniong jest
to, Ze ustepujg one pod wpltywem leczenia porfirii [12]. U
naszego chorego zastosowano preparaty regenerujace watrobe,
nie wigczono natomiast radykalniejszego leczenia porfirii za
wzgledu na uposledzong czynnosé watroby, tym bardziej, ze
objawy skorne porfirii byty dyskretne. Natomiast ze wzgledu
na dominujace objawy twardzinowe zastosowano leczenie
penicyling. Juz po 2 tyg. leczenia obserwowano znaczacq
poprawe w postaci ustgpienia dolegliwosci napigcia skory i
zmniejszenia w badaniu palpacyjnym stwardnien skory.

Whioski

1. Zmiany stwardnieniowe skory u chorych z p6Zng porfirig
skérng budzg kontrowersje co do ich charakteru.

2. W kazdym przypadku PCT ze stwardnieniami skory
konieczne jest réznicowanie zmian twardzinowych
i twardzinopodobnych.
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3.

W przypadku stwierdzenia péznej porfirii skdrnej
i twardziny, w terapii nalezy uwzgledni¢ leczenie
obydwdch choréb.
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