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A porphyria cutanea tarda szemészeti tiinetei
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A szerzdk a ,,paired case-control study’’ szabalyai sze-
rint 92 porphyria cutanea tarddban szenvedé beteg sze-
mészeti vizsgalatat végezték el. Betegeiken a pinguecula
8-szor, mig a pterygium 2-szer gyakrabban fordult eld,
mint a kontroll csoportban. Ugy vélik, hogy ezek az idiilt
fénydrtalom kovetkezményének tekinthetG degenerativ
kot6hartya elvaltozasok a felszaporodott szoveti uropor-
firin fototoxikus hatdsa kovetkeztében alakulnak ki.
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A porphyria hepatica chronica bdrtiinetekkel szovodott
alakja a porphyria cutanea tarda (PCT). A betegség kival-
tdsdban majkarosité anyagok okozta enyhébb-silyosabb
foktd majkarosodasnak és a haem bioszintézisében fontos
szerepet betoltd uroporfirinogén-dekarboxildz (UD) csok-
kent aktivitdsdnak van dont§ szerepe.

A PCT kérismézéséhez a fényérzékenység mellett els6-
sorban a sokféle bértiinet ad tampontot. A napnak kitett
helyeken hélyagok és er6zidk, hegek, miliumok, foltos
hyper- és depigmenticié (dyschromiasis), tovabba a ja-
romcsontok felett hypertrichosis figyelhetd meg. Az ar-
con, fiilon és a tarkén a hélyagok mellett az idiilt nap-
fényéartalom jelei (elasztika degenerécid) is lathatd.

A mdjkarosodds mellett gyakori a hypersideraemia.
Korjelzé a vizelettel {iriilé nagy mennyiségii uroporfirin és
a majpunktitum fluoreszcencidja. A bortiinetek olyan fo-
totoxikus reakcié kovetkeztében fejlddnek ki, melyet a
majbol a keringésbe, majd a szovetekbe jutd uroporfirin
okoz.

Koézleményiinkben 92 PCT-ben szenvedd beteg szemé-
szeti vizsgalatdnak eredményérdl szimolunk be, amely so-
ran leggyakrabban a periorbitélis bér és a kotGhartya fény-
karosodasat észleltiik.

Betegek és mddszerek

A vizsgélatokat a ,,paired case-control study” szabdlyai szerint vé-
geztiik (1). Minden PCT-ben szenvedd beteghez 2 hasonl6 kord
(%3 év eltérést engedtiink meg), azonos nemd, hasonl6 koriilmé-
nyek kozott dolgozo (szabadban vagy zirt helyen) és fényérzékeny-
ség szempontjdbdl azonos bdrtipusba tartozé (2) kontroll személyt
illesztettiink. A 2 csoportban a kéros leletek gyakorisdgat Fischer-
féle egzakt ,,p” préba segitségével hasonlitottuk Gssze.
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Ocular manifestations in porphyria cutanea tarda.
Ninety two patients suffering from porphyria cutanea
tarda were examined ophthalmologically in a paired
case-control study. The incidence of pinguecula and that
of pterygium were 8 times and 2 times higher, respective-
ly, in PCT patients that in the control group. The pho-
todamage of the conjunctiva is presumed to be a result of
the photoactivity of uroporphyrin in the tissues.
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Betegek: A 92 PCT-ben szenved§ beteg (81 férfi és 11 né) atla-
gos életkora 47,3148 év volt. A diagnézist a jellegzetes bortii-
netek €s a porfirin vizsgilat eredménye (>0,5 mg/24 6ra uro- és
T-karboxil-porfirin iirités a vizeletben) alapjdn 4llitottuk fel.

Kontroll csoport: A kontrollként vizsgdlt betegek psoriasis
vulgarisban, a ldbszar kronikus vénas elégtelenségében, kiilon-
boz6 eredeti ekzemdban, urticaria chronicdban vagy allergids
contact dermatitisben szenvedtek.

Szemészeti vizsgdlat: Minden személy esetében meghataroz-
tuk a latasélességet, réslampds és szemfenék vizsgélatot, szem-
nyomds mérést, Schirmer-prébat, a cornea fluoreszcein festését
és szinlatds vizsgalatot végeztiink.

Porfirin vizsgdlat: A vizelettel és a széklettel iiritett porfirint
a Doss altal leirt médon (3), vékonyréteg kromatogréfidsan vizs-
galtuk.

Szovettan: Hat PCT-s beteg kotShartyajardl a klinikailag pin-
gueculdnak tind csomokat sebészileg eltavolitottuk. A kimetszett
anyagot formalinban fixaltuk, paraffinba beagyaztuk, majd 5 um
vastag metszeteket készitettiink, amelyeket hematoxilin-eosinnal
és rezorcin-fukszinnal megfestettiink.

Eredmények

Eredményeinket az 1. tdbldzatban foglaljuk ssze. A peri-
orbitdlis bor aktinikus kdrosodasat szignifikdnsan gyak-
rabban lattuk a PCT-ben szenved$k kozott, mint a kontroll
személyek esetében. A PCT-s csoportban a szem koriili te-
rillet hypertrichosisat 68 férfin és 8 ndn, a temporalis régié
solaris elastosisat 81 személyen, mig Favre—Racouchot-
tiinetcsoportot (a temporilis és periorbitélis regiéban seni-
lis vagy solaris elastosis, cystdk és 6rids comedok) 7 bete-
gen figyeltiink meg.

A kot6hartyan a szemrésben 63 PCT-ben szenvedd be-
tegen sdrgdsbarna, tdgult érkacsokat tartalmazo6, szabdly-
talan, 2—3 mm atmérGji csomot lattunk (1. dbra). Ezek
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1. tabldazat: Szemészeti tiinetek porphyria cutanea tardaban és
a kontroll csoportban

s PCT Kontroll
Tiinetek (@ =92) (n = 184) p
Periorbitdlis bor és
a szemhéj:
Solaris elastosis 81 47 0,00001
Favre-Racouchot
betegség 7/ 1 0,0045
Hypertrichosis 76 4 0,00001
Szemhéj erosio 9 0 0,0001
Conjunctiva
Pinguecula 63 16 0,00001
Pterygium 8 7 N. S.
Cataracta incipiens 19 34 N. S.
Emelkedett intraocu-
laris nyomds 2 3 N. S.
Szemfenék
Degeneratio ma-
culae luteae 3 4 N. S.
Toxikus neuro-
pathia 6 S N. S
Hypertonids érje-
lenségek 2 7/ N.S
Retinopathia dia-
beticorum 4 5 N. S.
Szinlétas
Deuteranopia 7 12 N. S
Protanopia 1 0 N. S

N. S. = nem szignifikdns

1. dbra. Pinguecula szerd habos degeneraci6
az interpalpebralis résben

a limbustdl fiiggetlen csomék klinikailag a pingueculdra
emlékeztetnek, azonban nemcsak nasilisan, hanem a bul-
baris kotShartya interpalpebrélis részén barhol elGfordul-
hatnak. Résldmpaval vizsgdlva felsziniik a pingueculdénal
egyenetlenebb, jellegzetes habos szerkezetet mutat. A 6
mitéti készitmény szovettani feldolgozasa soran valtozo szé-
lességi, el nem szarusodo, a basalis rétegben hyperpigmen-
talt hamot lattunk, elvétve egy-egy hengerhamsejttel, ke-
helysejttel. A subepithelidlis kotSszovetben a kollagén
allomdny feltoredezett, helyén szemcsés basophil anyag volt
megfigyelhetS. Ez az anyag rezorcin-fukszin festéssel ké-
kesfeketén fest6dd elasztotikus anyagnak bizonyult. A sz6-
vettani kép megfelelt a pinguecula mikroszképos szerke-
zetének.
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A PCT-s betegek kozott 8 esetben, mig a kontroll cso-
portban 7 személyen lattunk klinikailag tipusos ptery-
giumot.

Betegeink kozott ectropiumot, blepharochalasist és
symblepharont, illetve cornea vagy sclera karosodédst nem
észleltiink.

Cataracta incipienst, emelkedett intraocularis nyomadst,
szemfenéki eltéréseket (kivéve a toxikus neuropathidt), va-
lamint szinlataszavart a két csoportban azonos gyakorisag-
gal talaltunk.

Megbeszélés

A PCT a leggyakoribb porphyria, amely az uroporfirino-
gén III dekarboxildz kdrosoddsa kovetkeztében alakul ki.
Az enzim csokkent aktivitdsat orokletes tényez6k és toxi-
kus drtalmak (alkoholizmus, Osztrogének, halogénezett
szénhidrogének, peszticidek stb.) okozzdk. A madjsejtek-
ben az enzimkdrosodds kovetkeztében uroporfirin és
7-karboxil-porfirin szaporodik fel. Ezek a vizoldékony
porfirinek a vérplazméba, majd onnan a szovetekbe jut-
nak, illetve a vizelettel kitiriilnek.

Barnes és Boshoff 1952-ben szdmolt be elséként nagy-
szdmu betegen végzett vizsgélat alapjan a porphyria szem-
tiineteirdl (4). A 84 dél-afrikai beteg valészinileg porphy-
ria variegatdban szenvedett. A szerzOk gyakran észleltek
sulyos eltéréseket a szemhéjon, a sclerdn, a corneédn és a
szemfenéken, azonban conjunctiva kdrosodds viszonylag
ritkdn fordult el6, a kotShartya kiiriilirt megvastagoddsat
csupdan 6 betegen irtdk le. Mdsok is elsGsorban a sclera ki-
fekélyesedését és perforacidjat, tovabba ectropium, symb-
lepharon és cataracta kialakulasat figyelték meg (5, 6, 7).

PCT-s betegeinken, a csaknem minden esetben észlel-
hetd periorbitélis aktinikus kdrosodds mellett, a pinguecu-
la 8-szor, mig a pterygium 2-szer gyakrabban fordult elg,
mint a kontrollként vizsgélt személyeken. Symblepharont,
cornea és sclera kdrosodast egyéltalan nem észleltiink,
mig sziirkehdlyog, emelkedett intraocularis nyomds,
szemfenéki elvaltozasok (kivéve a toxikus neuropathiat) és
szinlétds zavar a két csoportban hasonlé gyakorisaggal je-
lentkezett (1. tdbldzat).

A pterygium €s a pinguecula a kotShartya aktinikus kdro-
sodasa kovetkeztében alakul ki. Erre utal, hogy minden eset-
ben az interpalpebrilis résben jelentkeznek, gyakorisaguk az
életkorral, a napfényen toltott idével, valamint a napsugarzas
mértékével ardnyosan nd, €s az, hogy szoveti szerkezetiik na-
gyon emlékeztet a bor soldris elastosisara (8). Ugy véljiik,
hogy a PCT-ben észlelt nagy gyakorisdguk, tovabba a pin-
gueculdnak a jellegzetest6l gyakran eltér§ elhelyezkedése és
az a kiszélesedett hdm, amely a réslampa alatt megfigyelhetd
,,habos” szerkezetet eredményezi, az uroporfirin fototoxikus
hatdsanak a kovetkezménye.

Ismereteink szerint a porfirinek fényérzékenyits hatasa
Ugy jon létre, hogy a 400 nm, illetve a sz6veteken jobban
athatol6 500—600 nm hulldmhosszisagi fény hatdsara
ezek a molekuldk szinglet, illetve triplet dllapotba keriil-
nek. A gerjesztett molekuldk energia transzfer révén reak-
tiv oxigén gyokoket termelnek. A keletkezd szabadgyokok



és peroxidok kozvetlen sejtkdrosité hatdstak és aktivaljak
a komplement rendszert (9).

A fényartalom porphyridban masok dltal kordbban
megfigyelt silyosabb kovetkezményeit (ectropium, sym-
blepharon, blepharochalasis, scleromalacia, fiatalkori ca-
taracta) betegeinkben nem észleltiik. Ennek az lehet a ma-
gyaréazata, hogy kialakuldsukhoz hosszabb id§ sziikséges,
de a kezelés eredményeként (phlebotomia és chloroquin)
a porfirin iirit€s 3—6 hénapon beliil normalizalédott. A
PCT-s csoportban gyakoribb toxikus neuropathia val6szi-
n(leg a betegséget kivalto faktorokkal (alkoholizmus, 6szt-
rogének, halogénezett szénhidrogének, peszticidek stb.)
4ll dsszefiiggésben.
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