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AKUTNI INTERMITENTNI PORFYRIE U VOJAKA ZAKLADNI SLUZBY
(Kasuistika)

Pplk. MUDr. Jan MOSTAK, MUDr. Beata SIMCIKOVA
Interni oddé&leni vojenské nemocnice v Brné
(na&elnik pov. pplk. MUDr. Otakar Céap)

K 60. narozenindm gen. MUDr. J. Smréky a plk. MUDr. ]|. Hauera, CSc.

Porfyrie je onemocnéni zplisobené poruchou
metabolismu pyrolovych barviv s patologickou
tvorbou a vyluCovanim porfyrinii. Podle mista,
kde dochéazi k nadmeérné tvorbé porfyrind, déli
se porfyrickd choroba na erytropoetickou (vro-
zenou a erytropoetickou protoporfyrii) a hepa-
talni (akutni intermitentni porfyrie, smiSené
porfyrie a porfyria cutanea tarda).

Na vnitfnim oddéleni vojenské nemocnice
v Brné jsme méli moZnost sledovat nemocného
s akutni intermitentni porfyrii (AIP). Priib&h
onemocnéni uvddime niZe. Nej¢ast&jSimi prizna-
ky AIP jsou obtiZe gastrointestindlni, ¢asto vel-
mi variabilni, které ale svou intenzitou brzy pfi-
vadéji nemocného k odbornému lékaii. Pong-
vadZ se na tuto zfidka se vyskytujici chorobu
nepomysli, byvd nemocny 1éfen pod riznymi
diagnozami a nékdy i laparotomovan.

Nemocny O. D., nar. 20. 6. 1951, vo;dk v zdkladni
sluzb& 1. ro¢niku, byl vySetfen na naSem oddé&leni
dne 18. 5. 1971. Rodinnd anamnéza bezvyznamna.
Osobni anamnéza: v détstvi zlomenina ruky, jinak
nebyl vaZn& nemocen. Zadné 1éky nikdy neuZival.
V civilnim povolani vyufen pokryvacé. Nyné&jSi one-
mocnéni: 15. 5., t¥i dny pFed pfijetim, se cely den

opaloval na slunci, veCer potom se citil unaveny.
Dne 17. 5. se rdno po sluzbé opét chvili opaloval,
pak si pro celkovou nevolnost a slabost Sel lehnout
na lGZko. Okolo 17. hodiny po vyhlaSeni poplachu
pocitil ndhle nevolnost, to¢ila se mu hlava, chvili
snad nebyl p¥i plném védomi. Jestli upadl nevi. Po
chvili mé&l pocit na zvraceni a tupy difuzni tlak v b¥i-
Se. Zadna infekce nepfedchézela, byl jen unaven po
noc¢nich sluzbach. Stravoval se spolu s ostatnimi,
dyspeptické obtiZe nemél, stolice a moceni byly nor-
malni. P¥i pfichodu na ambulanci 18. 5. udaval jen
nevolnost a malatnost.

Objektivni ndlez p¥i prijeti: muZ stfedni postavy,
vySka 173 cm, hmotnost 65 kg; pFi v&domi, oriento-
van, odpovida pfiléhavé. Kiize po celém trupu i kon-
tetindch zarudla po opaleni. Puls 88/min., TK 130/80,
T 37,9 °C. Hlava: orientatné neurologicky nalez v me-
zich normy, spojivky a sliznice riiZové, skléry Cisté,
jazyk nepovlekly, chrup sanovén, hrdlo klidné. Krk:
uzliny a §titnd Zl4za nezvétSeny, naplit krénich Zil
normdalni. Hrudnik soumérny, klenuty, péatef nebo-
lestivd, poklepovy a poslechovy nélez na srdci nor-
malni. Bficho mé&kké, prohmatné, palpatné zcela ne-
bolestivé, jadtra a slezina nezvétSeny, peristaltika
normdlni. Genital normélniho vzhledu. DK jen lehka
interdigitdlni mykoéza. Pfijimaci dg.: Insolatio levis.

Priib&h onemocnéni: od 18. 5. do 21. 5. teplota ko-
lem 37,8 °C. StéZoval si na nevolnost, bolesti nemél,
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somaticky nélez aZ na mizejici erytém fyziglogicky.
Dne 23. 5. byl naposled na stolici, od 24. 5. vzristaji-
ci bolestivy tlak v nadbfiSku, nauzeu nemél, nezvra-
cel. Puls 96/min., TK 120/80, palpa&ni citlivost ve
stfednim epigastriu. Dne 25. 5. a 26. 5. jen tlak v epi-
gastriu. Dne 27. 5. v 9.10 hodin nédhle prudké k¥eco-
vita bolest v nadbfisku, puls 82/min., TK 130/80, poz-
d&ji puls 112/min., TK 159/100, sviji se bolesti, zauji-
ma polohu na boku. Obj. bficho m&kké, prohmatné.
Ve 13.00 hodin po injekci Papaverinu s Atropinem
pacient bez obtiZi. Po zéchvatu se objevila tmava
mod¢, kterd stdnim nabyvala aZ €erné barvy. Dne 28.
5. trval tlak v nadbfiSku a tmavs$i moc¢. Od 29. 5. do
propusténi 23. 6. byl nemocny bez obtiZi. Stolice se
upravila, mo¢ byla normaélni barvy.

Pomocna vyS$etfeni: FW 13/21, 12/15; BWR nega-
tivni, mo€¢. chem. a mo¢ovy sediment opakované& den-
né negativni; 1X pfi zdchvatu B opal., pfi tmavé
mo¢i Ehrlich +. Stitovka a EKG normd&lni. Addisiiv
sediment normélni, mo¢ bakteriolog. kvantit. nega-
tivni. Urea opakované normdlni. Clearence endog.
creatininu (21. 5.) F ¢ 58, 3 ml/1 min., R @ 99,7 %,
Kr 2,06 mg%, dne 4. 6. kontrola F max. 107,1 ml/min.,
F min. 27,8 ml/min., F @ 64,2 ml/min., variace 79,3;
R max. 99,3%, R min. 97,6 %, R @ 98,4 %, kr. 1,52
mg%. Bromsulfaleinovy test normélni. ASLO nega-
tivni. ELFO bilkovin v séru normélni. Diastdzy opa-
kovand normélni hodnoty. Jaterni testy opakované
normélni hodnoty; GOT 1,28, GPT 1,86 mimol. Uriké-
mie 6,0 mg%, 8,1 mg%. Krvacivost, srazlivost, trom-
bocyty normélni hodnoty. KS B Rh+. Krevni obraz
dne 19. 5. Hb 107 % — 17,2 g%, Ht 54 %, Le 4900.
Kontrola 24. 5. Hb 117 % — 18,8 g%, Er 5,890 000,
Ht 57 %, Le 7800. Kontrola 26. 6. Hb 115 % — 18,5
g%, Ht 57 %, Le 5600. Diff.: Ty& 3 %, Seg 67 %, Eo
1%, Mo 1%, Ly 28 %. Kontrola 8. 6. Hb 100 % —
16,0 g%, Ht 47,5 %, Le 9800. Sterndlni punkce: zvy-
$end bunecnost bez atypii (26. 5.). Zalude&ni chemis-
mus po kofeinu normélni hodnoty, stoupava kfivka.

Rtg. vySetfeni: 21. 5. Urografie: susp. pelvis duplex
lat. dx., jinak norm. néalez.

25. 5. Gastroduodenum: parasekrece
na la¢no, hypotonia bulbi duo-

deni.

27. 5. (v den zachvatu) prosty sni-
mek hrudniku a b¥icha: na pli-
cich a srdci norm. nélez, ve
stfednim a levém mezogastriu
mensi konvolut klicek tenkého
stfeva s vyrazné&jsi naplni, né-
kolik drobnych hladinek v ileo-
coekdalni krajiné.

0O¢ni pozadi: dne 9. 6. norm. nélez. KoZni vy3etfeni
9. 6. bez projevit koZni formy porfyrie. Neurol. vy-
Setfeni 9. 6. kolapsové stavy u labilni osobnosti. Ja-
terni biopsie dne 11. 6. uréity jaderny polymorfismus
hepatocytti, mirnd povSechnd drobné& uzlickova re-
akce mezenchymaélni, ojedinéle centroacinozni fi-
bréza. Aspekt nespecifické reaktivni hepatitidy. (Pro
porfyriny nutna kryostatova technika.)

VySetfeni moce na porfyriny dne 27. 5. silné pozi-
tivni, pH mo¢i 5,5. Dne 28. 5. a 29. 5. stopa porfyrinu,

Terapie: dieta ¢ajovd, pak s omezenim draZdivych
latek, infize fyziol. roztoku 1000 ml/24 hod., vitami-
ny, zpocatku Papaverin—atropin, pak Plegomazin 2X
50 mg denn& inj., pozd&ji per os 75 mg — 50 mg
denng.

Po pfezkumu nemocny propustén bez obtiZi. Dopo-
rudili jsme dispenzarizaci v KONZ.

Z popisu onemocnéni naseho nemocného je
zfejmé, Ze na porfyrickou chorobu jsme zaéali
myslet aZ na zdkladé prudké kolikovité bolesti
v brFiSe, spojené se zastavou plynd a stolice,
s tachykardii, se zvy$enim TK, pfi celkem mini-
mélnim somatickém ndlezu a p¥i objeveni tma-
vé moci. Tyto pFiznaky odpovidaji literdrnim
udajim nas3i i cizi literatury (1, 2, 3, 4, 8, 9, 10,
12, 14, 15, 16, 17, 18). RovndZ tak rtg nélez od-
povidd ddajim jinych autordé (1, 11, 12, 16, 17,
18). Polyglobulie a leukocytoza se pFipisuji
exsikoze (1, 12, 16), postiZeni jater (1, 3, 12)
a ledvin (1, 2, 3, 12, 17) a cévnim spasm@im. Vy-
sledek histologického vy3et¥eni jater rovn&Z od-
povida (1, 2, 3, 6, 12, 13). Specifické zkou3ky
jsme bohuZel znemoZnili sami fixaci vzorku ve
formalinu. Podrobnégjsi vy$etfeni typu vySetfova-
nych porfyrint (1, 5, 6, 7, 10) jsme v naSich
podminkdch nemohli provést, doporudili jsme
v3ak sledovdni nemocného na specializovaném
pracovisti. Z neurologickych p¥iznakd jsme po-
zorovali motorickou slabost a malatnost (1, 4,
9, 12, 14, 15, 16, 17), z psychiatrickych pfiznakt
lehkou poruchu v&domi (1, 4, 8, 9, 12, 14, 15,
17]).

Vzhledem k tomu, Ze onemocn&ni bylo vypro-
vokovdno slunénim, nemtiZeme vyloudit smiSe-
nou formu porfyrie, i kdyZ dermatolog koZni
zndmKky neshledal. Neuropatie nebyla zavaZna,
v dal$im pribéhu nemoci je viak moZno pred-
pokladat t&Z73i postiZeni aZ typu bulb&rni para-
lyzy (1, 12, 16, 17). V terapii se ndm mimo ob-
vyklé zavodnéni, dietu a podédvani vitamin® (1,
12, 15) velmi dobfe osv&déil Plegomazin (1).*)

Prognéza onemocn&ni je podle vSech autor?
Spatnd (1, 12, 15, 17). A% 50 % nemocnych koné&i
smrti pri zdchvatu (1, 12, 15, 17). Domnivdme
se, Ze pfi dobré péi o nemocného je moZnost
preZitl vyssi.

Zavérem bychom chtéli zdtraznit, Ze i kdyZ
jde o onemocnéni vzdcné, neni vyloudeno, Ze se
s nim setkd hlavni 1éka¥, internista, neurolog,
chirurg nebo psychiatr. Ve vojenskych nemoc-
nicich, kde je moZnost vySetfeni na porfyriny,
by se nemélo toto vySetieni zanedbédvat, zv1§sts
v pfipadé&, kdy podezieni na porfyrickou choro-
bu je z klinického prib&hu zFejmé.

*]) Této zku3enosti jsme mohli velmi dobfe vyuZit pii
16¢bé dal$itho nemocného, muZe st¥ednich let se smi%enou
formou porfyrické nemoci pfi akutnim zdchvatu s bfi¥nf
symptomatologii. RovnéZ v tomto pripadé byla komplexni
1é¢ba (tprava vodni a mineralni rovnovéahy, dieta, vitami-
ny, Plegomazin a PNC — pro infekci hornich cest d§cha-
cich) velmi dspé&Sn4. V tomto pf¥ipadé jsme podévali Ple-
gomazin, presto, Ze jsme zjistili jiZ pfed zdchvatem jaternt
cirh6zu. Ani po delS$im podéavdni nedo$lo ke zhorZeni
funkce jater, naopak, pozorovali jsme vyrazné zlepZeni.

Souhrn

Popsdn pripad vojdka v zdkladni sluZzbé s akutni
intermitentni porfyrii. Diagnéza stanovena na za-
kladé b¥iSni symptomatologie onemocn&ni a potvrze-
na nélezem v moci. Upozorn&no na moZnost vyskytu
této choroby a jeji zdvazZnost.
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