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A HCV fertdézés a porphyria cutanea tarda (PCT) egyik
triggereld faktora. A debreceni Bdrklinika beteganyagd-
ban a fertézottség 55%-o0s. A szerzék egy olyan szerolo-
giailag HCV pozitiv PCT esetet ismertetnek, amelyben
idokozben letdlis kimenetelii polymyositis fejlédott ki. A
mdj post mortem végzett hisztolégiai vizsgalata HCV-fer-
t6zés talajan kialakult kronikus aktiv hepatitist igazolt.
Hasonld tiinetegyiittesrdl nem taldlhaté kozlés az iroda-
lomban. Nem zdrhaté ki, hogy a tdrsulds kozds pato-
mechanizmus alapjdn jott létre, és nem csak a hdarom kor-
kép véletlenszeri egybeesésérdl van szo.

SUMMARY

Infection with hepatitis C virus (HCV) is one of the
triggering factors in porphyria cutanea tarda (PCT). The
prevalence of positive HCV antibody among PCT patients
is 55% in the Eastern part of Hungary (Debrecen). A case
of PCT with HCV infection is presented in which a
polymyositis of lethal outcome developed. Postmortal
histology detected a HCV induced chronic active
hepatitis. Literary data on similar association of these
three disorders were not available. It cannot be excluded
that the development of this unique association is not only
a simple coincidence but may be explained with a
common pathomechanism.
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A hazdnkban leggyakoribb cutan porphyria, a porphyria Esetismertetés

cutanea tarda (PCT) kialakuldsiban genetikai és exogén
tényezOk egyardnt szerepet jatszanak, mint példdul anti-
koncipiensek szedése, analgetikum-abusus, krénikus alko-
tijabban a hepatitis C virusfert6zés keriilt elétérbe (5, 22),
de patogenetikai szerepet tulajdonitanak egyéb virusfertd-
zéseknek is (HBV, HGV, CMV, HIV, 14). A triggerel6
faktorok kozott megemlitendSk tovdbba az autoimmun
betegségek, kozottiik is elsé helyen a lupus erythematodes
(SLE, SCLE, DLE, 8). A tobbi autoimmun betegség tarsu-
lasa sokkal ritkdbb (cryoglobulinaemia, Sjogren-szindré-
ma, vasculitis, polymyositis: PM stb.).

Ismertetett esetiinkben a PCT HCV-fertdzottséggel €s
idékozben kialakult PM-szel tdrsult. Hasonl6 tiinetegyiit-
tesr6l nem taldltunk kozlést az irodalomban.

50 éves férfibeteg 1999 juliusdban jelentkezett a Bérgyogydszati kli-
nika photodermatoldgiai szakrendelésén a fénynek kitett teriilete-
ken, elsdsorban az arcon, alkarokon és kézhdtakon kialakult fajdal-
mas, serosus vesiculakkal és erosiokkal, melyek harom héttel korib-
ban jelentek meg elszor (1. dbra). Az anamnesisb6l ezenkiviil kro-
nikus alkoholizmus é€s évek ota ismert, de eddig gyogyszeresen nem
kezelt hypertonia érdemel emlitést. A klinikai kép és a kérel6zmény
alapjan felvetddd PCT diagnodzisit a laboratériumi vizsgalatok
megerdsitették (/. tabldzat). Kiemelenddk a kéros vizelet-porfirin és
mdjenzim aktivitds értékek, valamint az anti-HCV antitest és a CK
érték pozitivitdsa. A beteg kezelésére Ippen-kirit kezdtiink. 4 alka-
lommal tértént 320 ml vér lebocsitdsa, emellett a hepatolégus javas-
latara napi 2x140 mg Legalont dllitottunk be és szigoru alkoholrtilal-
mat rendeltiink el. A szokdsos helyi kezelésre (dezinficiens ecseteld
és kendcs) az erosiok hamosoddsa megindult.

Az ambulanter végzett 3-4. vérlebocsdtds sordn fokozatosan
kialakulé nyelészavart és proximdlis tdlsilyd végtagizom-gyengesé-
get észleltiink, melyhez nyomdsérzékenység, majd fijdalom tarsult.
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1. dbra
Porkos erdziok és savos hlyagok az arcon és a kézhaton

Klinikailag kissé ptotikus szemhéjak, 6déma, fdjdalmas kinézetd
arc, elesettség és mozgdsi nehezitettség voltak észlelheték, Mindez
silyos beteg benyomdsdt keltette. Az akkor elvégzett laboratériumi
vizsgélatok eredményét a 2. tdbldzatban foglaltuk éssze. Ezek és a
klinikai tiinetek alapjdn polymyositis gvanidja vetdditt fel, ezért to-
vibbi vizsgilatok és kezelés céljabél a IIL sz. Belklinikdra helyez-
tiik dt a beteget.

Az ott tortént laboratériumi vizsgdlatok megerdsitették a polymyo-
sitis (PM) gyanujat (3. rdbldzat). Az ENA és az anti-Jol antitest
ugyan negativ volt, a CD8 pozitiv citotoxikus T-sejtek %-os ardnya
azonban csokkent, ami a PM diagnézis mellett szélt. A Neuroldgiai
klinikdn végzett EMG-vizsgdlat spontdn izomaktivitdst irt le, ami
ugyancsak az akut myositis mellett szélt, mig a jobb oldali combbél
végzett proba-biopszidbél késziilt szévettani és immunhisztokémiai
vizsgdlat nem tdmasztotta ald a PM diagnézisdt, Ezt kivetGen tu-
morkutatds tortént, amely negativ eredménnyel zarult (rtg.-, UH- és
CT-vizsgdilat).

A kezdetben mért 12 500 U/l CK érték napi 125 mg Solu-Med-
rol, nagy dézisi (20 g) iv. immunglobulin, hiromszori plazmafere-
zis és 2x100 mg Sandimmun terdpia hatdsdra normalizalédott (13
U/, dgyszintén a végtagok mozgdsa is, a
nyelészavar azonban nem sziint meg. A lég-
zGizmok érintettsége, valamint pneumocnia

Transzferrin 2,77 g/l LDH 205 U/l | miatt akut pulmonalis oedema alakult ki,

: ezért intenziv osztdlyra helyezték 4t a bete-

Transzferrin szat. 38,16% | GOT IS8 UAL | gex, ahol intubdlés és a horgdvaladék folya-

Htc 0,43 GPT 129 U/1 | matos leszivdsa tortént, célzott antibiotikus

(i. v., majd p. o. Ciprobay) és antifungdlis

Hb 141 g/l YGT 281U/ (Diflucan) terdpia mellett. Ennek ellenére a

Fvs 5,76 G/1 AP 240 UN beteg dllapota fokozatosan romlott, paraple-

gia, mindkét kar oedemds duzzanata és nye-

Thr 226 G/l CK_ 2300 UA lésképtelenség alakult ki, végiil 1égzési és ke-

Se vas 27.1 nMol/1 Anti HCV antitest poz. | ringési elégtelenség kivetkeztében 1999. nov.

e . : 15-én exitdlt.

Festiti 683,5 pg/l Vizglet . 812 gamma/l A végtagok proximdlis izomcsoportjaibdl

Uroporfirin végzett post mortem hisztoldgia endomyseali-

g an limfocitdk jelenlétét igazolta (2. dhra). A

1. tablazat CD8 pozitiv T-sejtek elleni monoklondlis anti-

Laboratériumi vizsgélatok (Bérgydgydszati Klinika) 1999. jdlius testtel késziilt immunhisztokémiai reakcié

CD8 pozitiv limfocitdk jelenlétét mutatta az

izomban, ami a PM-re jellemzé gyulladést bi-

zonyitotta. A mdj szovettani képe (3. dbra) kis

LDH 21350/ CK 8770 U/l limfocitds, féként a portdlis traktusra lokalizalt

GOT 725 UN CKMB 420 U/l | idiilt lobot mutatott, mely helyenként beterjedt
a lobulusokba.

GPT 124 U/l IgA 6,13 g/l Megfigyelhetd volt ezen kiviil a kis epeutak

YGT 174 U/ IgG 21,52 g/l destrukcidja is. A mdj-parenchymdban gécok-

ban enyhe zsiros degenericié, valamint kezd6-

AP 197 U/l IgM 1,63 g/l | 45 akiiv cirrhotikus 4tépiilés jelei voltak ész-

2. tablazat
Laboratériumi vizsgilatok (Bérgyogydszati Klinika) 1999. szeptember

lelhetSk. Szovettani diagnézis (dr. Nagy A.):
Polymyositis. HCV fertGzés talajan kialakult
krénikus aktiv hepatitis.

LDH 2045 U/1 LKM ell. antitest neg. Krioglobulin neg.

GOT 590 U/l Parietalis sejt neg. CD3 66%
antitest

GPT 124 U/ Mitokondr. ell. neg. CD 4 56%
antitest

YGT 111 Uft Retikulin ell. enyhén poz. CD 8§ 8%
antitest

AP 201 UA ENA neg. CD 19 23%

CK 12 350 U/l Jo-1 antitest neg. CD 56 3%

Simaizom ell. neg. ANCA neg.

antitest

3. tabldzat
Laboratériumi vizsgalatok (IIL. Belgyogyaszati Klinika) 1999. szeptember
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Izom-biopszia post mortem szdvettani képe

Megbeszélés

A PCT és a HCV fertdzottség egyiittes megjelenése 1992
ota ismert (5). A fertézottség azéta vildgszerte észlelt fel-
tiinden nagy gyakorisiga PCT-ben felvetette a HCV pato-
genetikai szerepét a kérképben. Ma mar a HCV infekcidt
a PCT egyik triggereld faktoranak tartjék (5, 22). A DEO-
EC Bérgyogydszati Klinikdjanak PCT-s beteganyagdban a
HCYV fertdzottség 55%-o0s (9), ami a magyar dtlaglakossdg
0,7-0,8%-nyi fertdzottségi gyakorisagit tekintve igen ma-
gas ardny (21).

Kezdetben feltételezték, hogy a virusnak elsGdlegesen a
cytopathids hatdsa kdrositja kozvetleniil a hepatocytakat.
Ma madr ismert, hogy immunreakcié révén is kdrositja a
sejteket (4), melyben a virus core fehérjéje kereszt-antige-
nitasa dltal indukalt autoantitestek, mint példaul az LKM-
1 — mely esetiinkben negativ volt —, vagy immunkomple-
xek (18) és autoreaktiv CDS8 pozitiv T-sejtek vesznek részt
(12). O’Really és munkatdrsai (18) szerint a HCV infek-
cid dnmagdban nem elégséges a PCT precipitildsdhoz.
Ehhez egyéb rizikdéfaktorok tirsuldsa is sziikséges. Bete-
giinknél két olyan tényezd is fennallt, amely a PCT kiala-
kuldsdban szerepet jatszhatott: a krénikus alkoholizmus és
a HCV fert6zés.

Ismert, hogy HCV infekciéban a PCT-n kiviil kiala-
kulhatnak mds, a bort érintdé kérképek (erythema nodo-
sum ¢és multiforme, lichen planus, urticaria stb., 7, 13,
14, 17, 20), illetve szisztémdsan megjelend vagy egyes
szerveket érintd autoimmun betegségek: SLE, PM, cry-
oglobulinaemia, Sjogren-szindréma, autoimmun thyreoi-
ditis, rheumatoid arthritis, thrombocytopenia (2, 11). Ez
utébbi folyamatok aktivdléddsa el@segiti a kronikus
HCV hepatitis egyéb antoimmun betegségekkel vald
tdrsuldsat is.

A HCV infekcioval tarsult PM-re jellemzd az RE, ANA,
IgG és IgM tipusi antikardiolipin antitest szérumszintjé-
nek emelkedése (16) és musculosceletalis elvaltozdsok
megjelenése (pl. arthritis, myalgia, arthralgia, 1); egy
esetben pedig a PM-szel tarsult HCV infekci6 interstitialis
tiid6fibrosissal egésziilt ki (24).
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3. dbra
Mij-biopszia post mortem szovettani képe

A PCT és egyéb autoimmun betegségek egyiittes elGfor-
dulasédban feltehetden szerepet jatszanak a krénikus hepa-
topathia kovetkeztében kialakult antitestek, a genetikai
defektus, valamint természetesen a PCT-t is triggerel
faktorok (8). HCV okozta kronikus hepatitisben szintén
egyértelmii az autoantitestek patogenetikai szerepe (15,
23). fgy mindhdrom betegség: a PCT, a PM és a krénikus
HCYV hepatitis kialakuldsdban egyik kozos tényez6 az au-
toantitestek megjelenése. Mdsrészrél a HCV fertdzés
egyardnt triggerel$ faktora a PCT-nek és a PM-nek.

Az irodalombdl mar ismert a PCT és a HCV (3, 10, 18),
a PM és a HCV (16), valamint a HCV és a dermatomyosi-
tis (6) tdrsuldsa. A PCT, a PM és a HCV egyiittes elGfordu-
lasara azonban, mint itt ismertetett esetiinkben, nem taldl-
tunk eddig példat. Lehetséges, hogy csak a hdrom korkép
véletlenszerl egybeesésérdl van szd, de nem zdrhaté ki a
kozos patomechanizmus alapjan [étrejott tirsulds sem.
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szarito, fert6tlenitd hatasa régodta ismert.
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KABAN

A Dermin® kendcs kivaloan alkalmas elsg- és ma-
sodfokd égések és napégés otthoni gyogyitasara.

Eqyéb bdrgyulladasok, fagyas, felfekvés, feliileti
visszérgyulladas, valamint a labszarfekély koriil oly
gyakran kialakuld fajdalmas gyulladas kezelésére is
ajanlott. Tapasztalatok bizonyitjak, hogy alkalmaz-
haté enyhe és kozépsilyos pelenka dermatitiszben,
a szoptatds anyak berepedezett mellbimbdinak
apolasara. Kisebb sebek, horzsolasok, nathatol ki-

vOrosodott orrcimpa, viszketd rovarcsipés esetén is
batran hasznalhatd. Kozmetikai kezelést, gyanta-

zast kdvetd borirritdcional gyorsan megsziinteti a
fajdalmat és a borpirt. Hatékonyan csokkenti a zd-
z6dasok, randuldsok okozta panaszokat.
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Egési és hamserdiések, gyurladisak kerelésére
orvosiag Alkalmathan (alalt kemocs
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