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Souhrn

Pseudoporfyrie

Pseudoporfyrie je fototoxická dermatitida, klinicky i histologicky vûrnû napodobující pozdní koÏní por-
fyrii, av‰ak bez zv˘‰ené moãové a fekální exkrece vícekarboxylov˘ch porfyrinÛ. Fotosenzitivita je základ-
nû vyvolávána vlivem pfiirozeného nebo umûlého UVA-záfiení nebo záfiení viditelného. Nemoc navozují
metabolické faktory (vy‰‰í plazmatická koncentrace porfyrinÛ u nemocn˘ch s chronick˘m renálním selhá-
ním na hemodial˘ze) ãi rÛzné léky a jejich ingredience (ãasto nesteroidní protizánûtlivé a protirevmatické
preparáty, kosmetické prostfiedky, opalovací pfiípravky, souãásti v˘Ïivov˘ch látek a nápojÛ, zejména pÛso-
bí-li dlouhodobû, pfiípadnû hormony). TéÏ imunologick˘ profil nemocného mÛÏe pfii vzniku fotosenzitivity
hrát roli. Terapeuticky se na zhojení tohoto onemocnûní uplatní pouze vyh˘bání se známému fotosenzibili-
zujícímu agens a expozici intenzivnímu záfiení uveden˘ch spektrálních pásem.

Klíãová slova: pseudoporfyrie – porfyrie – PCT – fototoxická dermatitida – fotosenzitivita – fotoderma-
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Summary

Pseudoporphyria

Pseudoporphyria is a phototoxic dermatitis clinically and histologically closely resembling porphyria
cutanea tarda (PCT), but without enhanced urinary and faecal excretion of higher-carboxylic porphyrins.
Photosensitivity is basically caused by natural or arteficial UVA- or visible radiation. The disease is indu-
ced either by metabolic factor (higher plasma concentration of porphyrins in patients with chronic renal
failure on hemodialysis) or by different drugs and their components (frequently by NSAIDs), by cosmetic
products, suntan lotions, long-acting ingredients of nutrition products, and by hormones. Also immunity
pattern of the patient may play a role in its origin. As far as therapy of pseudoporphyria is concerned, only
elimination of noxious influence of known photosensibilizing drugs and of the exposure to the radiation of
the above spectral regions leads to healing of skin changes.

Key words: pseudoporphyria – porphyria – PCT – phototoxicity – photosensitizing drugs – photoderma-
toses – solaria – PUVA

ÚVOD

Pseudoporfyrie pfiedstavují smûs rÛznorod˘ch derma-
tologick˘ch obrazÛ, klinicky i histologicky pfiipomínají-
cích pozdní koÏní porfyrii (PCT), zafiazen˘ch umûle pod
jeden název.

Pod touto diagnózou se vede fiada lékovû podmínûn˘ch
ãi jinak chemicky nebo fyzikálnû navozen˘ch vezikulo-
bulózních toxick˘ch dermatitid, manifestujících se vli-
vem expozice ultrafialovému záfiení v rozsahu jeho UVA-
nebo viditelné oblasti záfiení.

KLINICKÉ CHARAKTERISTIKY

ONEMOCNùNÍ

V klinickém obraze se pseudoporfyrické zmûny proje-
vují vznikem zmínûn˘ch vezikulózních, popfi. bulózních
erupcí na svûtlu vystaven˘ch plochách kÛÏe, na obliãeji,
krku, ve v˘stfiihu, na rukou (zejména jejich dorzech), na
pfiedloktí, popfi. i na trupu. PostiÏená kÛÏe je pfiitom snad-
no zranitelná. Uvedené léze se ‰patnû hojí, vznikají jizvy
s hyperpigmentací, která je ale vesmûs pouze skvrnitá.

Velmi zfiídka, a to zejména u muÏÛ, lze vidût v˘raznûj-
‰í hypertrichózu. Prakticky nikdy se tu nepozorují zmûny
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Tab. 1. Léky, které nejãastûji navozují vznik pseudoporfyrick˘ch koÏních zmûn
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sklerodermoidní jako u „pravé“ PCT. Na rozdíl od PCT se
u pseudoporfyrií neprokazuje porucha porfyrinového
metabolismu se vzestupem moãové ãi fekální exkrece por-
fyrinÛ a zv˘‰ením jejich plazmatické koncentrace (16,
30). Histologick˘ obraz pseudoporfyrie je obtíÏnû odli‰i-
teln˘ od obrazu porphyria cutanea tarda (14, 25). Nachá-
zíme subepidermální puch˘fi, typicky se zachoval˘m reli-
éfem na spodinû, s minimální pfiítomností zánûtlivého
infiltrátu. Pro porfyrii jsou typická epidermální eozinofil-
ní, podlouhlá „housenkovitá tûlíska“ (angl. „caterpillar
bodies“), tvofiená degenerovan˘mi keratinocyty a materiá-
lem bazální membrány (7, 33), pfiítomná v‰ak v ménû neÏ
polovinû pfiípadÛ. TéÏ shluky podobn˘ch tûlísek pak b˘va-
jí pfiítomny i u pseudoporfyrií (11). Také eozinofilní zesí-
lení cévních stûn supercifiálního plexu v dÛsledku ukládá-
ní PAS-pozitivní hmoty a zhrubûní kolagenních snopcÛ
b˘vá pozorováno ãastûji u PCT neÏ u pseudoporfyrie (25).

Pfiímá imunofluorescence u obou onemocnûní proka-
zuje granulární depozita imunoglobulinu (Ig)G a C3
komplementu (ménû ãasto IgM, IgA a fibrinogenu)
v oblasti junkãní zóny a v cévních stûnách (25). Cytoidní
tûlíska jsou ãastûj‰í u PCT. Nepfiímá imunofluorescence
je negativní. Elektronmikroskopické nálezy pseudoporfy-
rie nejsou jednoznaãné a vût‰inou prokazují ‰tûpení
v úrovni lamina lucida bazální membrány. Pozorovány
jsou téÏ známky reduplikace bazální membrány epider-
mis a cév koria (14).

Základním faktorem vyvolávajícím a podmiÀujícím
pseudoporfyrické zmûny na kÛÏi je, jak jsme jiÏ uvedli,
záfiení produkované sluncem nebo umûl˘mi zdroji. Jako
zvlá‰tní podtyp nemoci proto nûktefií autofii popisují tzv.
soláriovou pseudoporfyrii, vznikající u osob dlouhodo-
bû nav‰tûvujících tato zafiízení (8, 28, 32).

Jinou skupinou nemocn˘ch, kterou postihují pseudo-
porfyrie, jsou pacienti s chronick˘m selháváním ledvin
(12, 13, 35), a to aÈ uÏ dialyzovaní, nebo medikamentóz-
nû léãení. Ti pfiedstavují jedinou v˘jimku, pokud se t˘ãe
poruchy porfyrinové exkrece, neboÈ nemohou pfii dial˘ze
náleÏitû dekarboxylovat vícekarboxylové porfyrinogeny,
pravdûpodobnû vzhledem k poru‰e enzymÛ 5-ALA
dehydrogenázy a deaminázy (snad pro sníÏení hladiny

zinku dial˘zou), coÏ mÛÏe vést ke zv˘‰ení hodnot porfy-
rinÛ v plazmû, nebo, je-li získatelná, i v moãi (15). Odli‰-
ná je situace pfii kontinuální peritoneální dial˘ze, pfii níÏ
nastává lep‰í clearance vícemolekulárních slouãenin,
jakou je napfiíklad uroporfyrin (10). Odli‰it je pak nutno
pravou pozdní koÏní porfyrii, která se u nemocn˘ch
s chronickou ledvinovou insuficiencí vzhledem ke kom-
binaci renálního a hepatálního selhávání mÛÏe téÏ vysky-
tovat (35). Podíl na vzniku koÏních zmûn mÛÏe mít spo-
lupÛsobení nûkter˘ch lékÛ, zejména diuretik uÏívan˘ch
u nefropatií (5, 6, 20). Rozhodování závisí na laborator-
ním vy‰etfiení spektra moãov˘ch a zejména plazmatic-
k˘ch porfyrinÛ, které se vût‰inou provádí pomocí vysoko-
úãinné kapalinové chromatografie. Nejãastûji se v‰ak set-
káváme s pseudoporfyriemi polékov˘mi. V tomto
smûru hrají nespornû prim nesteroidní protizánûtlivé
a protirevmatické látky, jejichÏ neÏádoucí úãinky se popi-
sují jiÏ od 60. let minulého století. Patfií k nim zejména
naproxen, oxaprozin, ketoprofen (deriváty propionové
kyseliny) (1, 19) a dal‰í, salicylov˘ derivát diflunizal
(39), nabumeton, myorelaxans mefenamolon nebo kari-
zoprodol (17). Nejnovûji byly popsány pseudoporfyrické
koÏní zmûny i po inhibitorech cyklooxygenázy-2 (rofeko-
xibu) (24). Nutno v‰ak dodat, Ïe farmakologická kom-
pendia udávají více neÏ 140 lékÛ potenciálnû fotosenzibi-
lizaãnû pÛsobících pfii celkovém pouÏití (2). Za 15 let od
doby, kdy jsme naposled pojednávali o tomto tématu
(22), pfiibylo k jejich seznamu nûkolik desítek slouãenin.

U nemocn˘ch s kardiálním a renálním postiÏením se
nûkdy patogennû uplatÀují diuretika, zejména ta, která
obsahují síru – chlortalidon, furosemid nebo hydrochlo-
rothiazid (napfi.15). Znám˘mi fotosenzibilizátory, které
mohou vyvolávat zmûny charakteru pseudoporfyrie, jsou
retinoidy (26, 34), a to jak izotretinoin, tak i acitretin,
dfiíve téÏ etretinát, podávané nûkdy samostatnû, jindy
ov‰em spolu s dal‰ími fotosenzibilizaãnû pÛsobícími
slouãeninami. Sem pochopitelnû patfií psoraleny, uÏívané
pro kosmetické úãely nebo pro PUVA terapii (3).

Léky, které nejãastûji navozují vznik pseudoporfyric-
k˘ch koÏních zmûn, uvádíme v tabulce 1, a to podle léko-
v˘ch skupin (ATC).

C03 – diuretika hydrochlorothiazid, chlortalidon, furosemid

D05 – antipsoriatika methoxalen, acitretin

D10 – pfiípravky proti akné tretinoin, izotretinoin

G03A – hormonální kontraceptiva k systémové aplikaci gestageny a estrogeny v kombinacích

G03H – antiandrogeny flutamid

G04 – urologika oxolinová kyselina

J01 – antiinfektiva (antibiotika) tetracykliny doxycyklin, minocyklin aj.

chinolony nefluorované (nalidixová kys.)

fluorované (ciprofloxacin, ofloxacin aj.)

J02 – antimykotika vorikonazol

L04 – imunosupresivní látky cyklosporin

M01 – protizánûtlivé a protirevmatické látky naproxen, ketoprofen, ibuprofen, nabumeton, nimesulid,

piroxikam, a dal‰í

N05 – myorelaxancia mefenoxalon, karisoprodol
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Mnoho postiÏen˘ch pacientÛ ani neví, Ïe pouÏívali
nebo pouÏívají rÛzné, byÈ i slabé fotosenzibilizující slou-
ãeniny, zejména kosmetické pfiípravky a zevní fotopro-
tektiva s obsahem rÛzn˘ch lipidÛ, voskÛ, olejÛ, rostlin-
n˘ch extraktÛ, alkoholÛ nebo fragrancí prostfiednictvím
v˘robkÛ nedeklarovaného sloÏení (23, 31), nebo Ïe byli
v nedávné minulosti vystaveni vlivu rÛzn˘ch systémovû
ãi lokálnû podávan˘ch lékÛ, vitaminÛ nebo v˘Ïivov˘ch
prostfiedkÛ s moÏn˘m fotosenzibilizaãním pÛsobením.

Vzácnûji bylo v této souvislosti referováno o patogen-
ním pÛsobení nûkter˘ch antibiotik [zejména tetracyklino-
v˘ch preparátÛ (9) nebo chinolonÛ (21)], triazolového
antimykotika vorikonazolu (36), sulfonu (9), imunosup-
resiva cyklosporinu (18) nebo antiarytmika amiodaronu
(29). Zajímavé byly informace o vzniku pseudoporfyric-
k˘ch zmûn po léãbû antiandrogenem flutamidem (4), jeli-
koÏ jemu funkcí pfiíbuzné estrogeny patfií k základním
faktorÛm vyvolávajícím manifestaci sporadické pozdní
koÏní porfyrie. V té souvislosti je tfieba se zmínit i o popi-
sovaném vlivu perorálních antikonceptiv nebo lékÛ pro
substituãní hormonální terapii (HRT) na v˘vin pseudo-
porfyrick˘ch koÏních zmûn (37, 38, 27).

Pfii vzniku onemocnûní se zfiejmû uplatÀují i faktory
imunologické (viz histologické nálezy), hormonální,
moÏná i genetické.

TERAPIE

Vzniknou-li koÏní pseudoporfyrické zmûny u pacienta
s normální exkrecí porfyrinÛ, kter˘ byl exponován nûkte-
rému známému fotosenzibilizaãnû pÛsobícímu ãiniteli
a ãasto pob˘vá na slunci nebo v opalovacích salonech,
spoãívá terapie v prostém vynechání podezfielého agens.
Po t˘dnech, ale nûkdy i po mûsících nebo je‰tû pozdûji, se
koÏní nález normalizuje. Vût‰inou se v‰ak u tûchto osob
setkáváme s polypragmazií, neinformovaností o sloÏení
systémovû pouÏívan˘ch lékÛ nebo extern, neochotou
vynechat oblíbené kosmetické pfiípravky a antiperspiran-
ty, a vedle toho s technickou nemoÏností provést epiku-
tánní testy se sadami nejãastûj‰ích fotoalergenÛ. Zhojení
koÏních zmûn namnoze závisí na náhodû, napfiíklad na
ukonãení terapie nûkterého nedermatologického onemoc-
nûní nebo na zmûnû osobních návykÛ.

ZÁVùR

Pseudoporfyrie mÛÏe, vzhledem k tomu, Ïe napodobu-
je po klinické i histologické stránce obraz pozdní koÏní
porfyrie (PCT), b˘t s ní snadno zamûnûna. Proto je
nezbytné u v‰ech nemocn˘ch s podezfiením na nûkterou
z dvojice tûchto chorob zevrubnû laboratornû vy‰etfiit uri-
nární a fekální exkreci porfyrinÛ, která by v pozitivním
pfiípadû svûdãila pro PCT.

O diagnóze pseudoporfyrie je zejména nutné uvaÏovat,
je-li pacient soustavnûji vystaven UV-radiaci a souãasnû
uÏívá nûkter˘ ze znám˘ch nebo pfiedpokládanû fotosenzi-
bilizujících lékÛ.
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