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Hemodiyaliz Hastasinda Gelisen Porfirya Kutanea Tarda

A Case of Porphyria Cutanea Tarda in a Patient Undergoing Dialysis
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Ozet

Porfirinojenler, hemoglobin ve sitokrom enzimleri gibi tim hem proteinlerinin yapi taglaridir. Porfirya adi verilen bazi kalitsal ve
edinsel hastalik durumlarinda, hemoglobin sentezinin bu ara trtinlerinin miktari artar. Porfirya kutanea tarda en sik gorilen
porfirya tipidir. Bu tip 6zellikle giines goren bolgelerde fotosensitivite sonucu ortaya ¢ikan billerle karakterizedir. Porfirya kutanea
tardanin; karaciger hastaliklari, bobrek hastaliklari, HCV pozitifligi ile birlikteligi raporlanmistir. Bu makalede hemodiyaliz uygu-
lanan hastada gelisen bir porfirya kutanea tarda olgusu sunulmaktadir.

(Turk ] Dermatol 2010; 4: 75-7)
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Abstract

Porphyrinogens are the building blocks of all the hemoproteins, such as hemoglobin and the cytochrome enzymes. In certain
inherited and acquired disease states, called the porphyrias, these intermediate metabolites of hemoglobin synthesis are
increased. Porphyria cutanea tarda is the most common type of porphyria. It is characterized by photosensitivity resulting in bul-
lae, especially on sun-exposed parts. Liver diseases, kidney diseases, hepatitis C virus infection concomitant with porphyria
cutanea tarda have been reported. We reported porphyria in a patient undergoing dialysis. (Turk J Dermatol 2010; 4: 75-7)
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Giris

Porfiryalar heme biyosentezindeki enzimlerin yetersiz
aktivitesi sonucu gelisen bir grup hastaliktir. ilk olarak
1911 yilinda Ginther tarafindan tanimlanan porfiryalarin
bugtin igin yedi alt tipi tanimlanmistir (1, 2). En yaygin
gorulen formu porfirya kutanea tarda (PKT) dir (3). PKT
Uroporfirinojen dekarboksilaz enzim eksikliginden kay-
naklanir. En sik karsilagilan PKT tipi %80 oraninda géru-
len sporadik, ailesel olmayan tiptir (2). Karaciger hasta-
Iiklari, bobrek hastaliklari, HCV pozitifligi ile birlikteligin
yani sira kronik boébrek yetmezligine eslik eden PKT ola-
bilir (4-7). PKT’li hastalarda porfirin metabolitlerinin biri-

kimine bagl olarak glines maruziyeti olan alanlarda deri
frajilitesi artar, bu alanlarda vezikil, bul, hipertrikoz,
hiperpigmentasyon, sklerodermoid degisiklikler, distro-
fik kalsifikasyon, milia ve skarlar olusur (8). Bu makalede
bobrek yetmezligi olan ve hemodiyaliz uygulanan bir
hastada gelisen PKT olgusu sunulmaktadir.

Olgu

Yetmis alti yasinda kadin hasta klinigimize 3-4 aydir
mevcut olan, el sirtlari ve ylzde yara, su dolu kabarcik-
lar sikayeti ile basvurdu. Hastaya son dénem bdbrek
yetmezligi sebebi ile 9 yildir, haftada U¢ gln diyaliz

Yazisma Adresi / Corresponding Author: Dr. Aysegiil Giiney, Mersin Unviversitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Mersin, Tiirkiye
Tel: +90 324 337 43 00 e-posta: usta_aysegul@yahoo.com
Bu olgu XIX. Prof. Dr. A. Liitfii Tat Simpozyumunda sunulmustur

doi:10.5152/tdd.2010.11



Giiney ve ark.
76 Hemodiyaliz-Porfirya Kutanea Tarda

Turk ) Dermatol 2010; 4: 75-7

uygulaniyordu. Muayenesinde ylzde; alin bélgesi ve burun
dorsalinde, el ve 6n kol dorsallerinde yer yer erode, yer yer
sarl kurutlu lezyonlar ve sag el dorsalinde bil saptandi
(Sekil 1-3). Lezyonlarin ultraviyole (UV) maruziyeti olan alan-
larda yerlestigi dikkati cekti. Hastanin daha &ncesinde
fotosensitivite hikayesi yoktu. Hastada bu klinik bulgularla
ilaglara bagh bir fotosensitivite olabilecegi dustnuldi.
Hastanin kullandigi ilaglar sorgulandi. Hastanin darbepoetin
alfa, ferrik hidroksil stkroz, folik asit, B vitamin kompleksi,
C vitamini, L-karnitin, esansiyel amino asit anologlan ve
fosfor baglayici ilaglar kullandigi saptandi.Yapilan tetkikle-
rinde karaciger fonksiyon testleri normal, Ure, kreatinin
degerleri ylksek saptandi. Anemisi de mevcut olan hasta-
nin serum demiri normal, ferritin dizeyleri yUksekti.
Serolojisinde HCV (+) idi. Mevcut bulgularla psédoporfiri-
ya, PKT 6n tanilari ile el dorsalindeki bulléz lezyondan ali-
nan biyopsi érneginin histopatolojik incelemesinde; sube-
pidermal ayrisma, az sayida hiicre iceren ylizeysel perivas-
kuler infiltrasyon izlendi (Sekil 4). idrar ve serumda porfirin
dizeyleri, serum alliminyum duzeyi 6lctldi. Az miktarda

Sekil 3. Sag el dorsalinde biilléz lezyon

idrar cikigl olan hastada idrar porfirin metabolitleri, 6zellikle
troporfirin 1, Il ve serum koproporfirin diizeyi oldukga ytksek
saptand.. idrarda troporfirin | ve Ill: 3488 pg/giin, heptakar-
boksiporfirin: 70 pg/gin, plazma koproporfirin: 0.22 ug/gHb
(referans araligi <0.01) olarak 6l¢lldi. Serum aliminyum
dlzeyi: 35.00 pg/L (N: <2 pg/L) degeri ile yiksek olarak
belirlendi.

Tedavi olarak, antioksidan etkisinden faydalanmak ama-
clyla 2x600 mg/gin dozunda n-asetil sistein baslandi.
Askorbik asit eksikliginin PKT patogenezinde payi olabilece-
gini gbsteren calismalarin (9, 10) 1siginda hastaya askorbik
asit tedavisine devam etmesi 6nerildi ve hasta takibe alind.

Tartisma

PKT en sik gériilen porfiryadir. insidansi 1/70000°dir (7).
PKT patogenezinden Uroporfirinojen dekarboksilaz enzim
aktivitesindeki azalma sorumludur. Bu enzim defekti nedeni
ile artan karboksile porfirinlerin, plazma ve deride birikimi ve
UV etkisi ile de reaktif oksijen radikallerinin salinimi ortaya
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¢ikar, bunu subkutan6z doku oksijenasyonunda azalma ve
lokal iskemi izler. Bu da oksidatif hasara, DNA ve hiicre
membraninin lipid peroksidasyonuna yol acarak, deri frajili-
tesi ve bil olusumu ile sonuglanir (11). Hastallk otozomal
dominant gegcisli olabildigi gibi olgularin %80’ edinseldir ve
multifaktoriyel etiyolojilidir (7). Hastaligin fenotipinin ortaya
cikmasi icin bir veya birden fazla faktor gereklidir. Edinsel
PKT olgulari gogunlukla alkol alimi, &strojen kullanimi ve
klorlu hidrokarbonlara maruz kalmakla olusan karaciger
hasari sonucunda olugmaktadir. Eritropoietinle ilgili goéris-
ler celiskilidir (12). PKT ile HCV enfeksiyonu, HIV enfeksiyo-
nu (14), hemakromatozis (15) birlikteligi raporlanmistir.
PKT’li hastalarda asin demir yuklenmesi bulgularn vardir
(12). Diyaliz sonrasi ylksek aliminyum konsantrasyonuna
maruz kalan hastalarda PKT gelisimi bildirilmistir (16).
Uremik olmayan hastalarda serum aliminyum diizeyi 2
pg/L’nin altindadir. Diyaliz uygulanan hastalarda 20 pg/L’nin
altinda olmaldir (13). Hemodiyaliz uygulanan hastalarda
PKT prevelansi %1.2-%18 arasinda degismektedir (12).

PKT de UV maruziyeti olan alanlarda bdl, hipertrikoz,
hiperpigmentasyon, sklerodermoid degisiklikler, distrofik
kalsifikasyon, milia ve skarlar olusur (7). PKT’li son dénem
bdbrek yetmezlikli hastalarin plazma porfirin diizeylerinde
belirgin derecede artig, idrarda 6zellikle troporfirin | ve Ill de
orta dereceden belirgin yiksek duzeylere kadar artis, hep-
takarboksil lll de belirgin yukseklikle kendini gésteren artis,
PKT’nin tipik plazma porfirin profilini olusturur (11).

Boébrek yetmezlikli, hemodiyaliz uygulanan hastalarda
gelisen porfirya olgulari agisindan litaratir tarandiginda
psoédoporfirya tanimlamasi dikkati c¢cekmektedir.
Psédoporfirya klinik ve histopatolojik olarak PKT’ye ben-
zeyen ancak biyokimyasal porfirin anormalliklerinin goste-
rilemedigi durumlar icin kullanilir (8). Genellikle naproksen,
tetrasiklin, furosemid, nalidiksik asit gibi fotosensitizan
ilaglara bagli olarak ortaya cikan psddoporfiriyanin etiyo-
lojisinde suglanan diger faktérler: UVA maruziyeti, asiri
glinese maruz kalma ve bdbrek yetmezligidir (8). Bdbrek
yetmezlIikli hastalarda ¢ok sayida etiyolojik faktérin, 6zel-
likle de fotosensitizan ila¢ kullaniminin s6z konusu olmasi
durumunda ortaya ¢iktigr iddia edilmistir (17). Hastamizin
kullandigi ilaclara baktigimizda folik asit, vitamin B12,
L-karnitin, fosfor baglayici ve aminoasit anologlarinin por-
firya gelisimini tetikledigine dair veriye rastlamadik. Ortaya
cikis mekanizmasi tam olarak aydinlatilamayan hastaligin
patogenezinde bdbrek yetmezligine bagh olarak porfirin
atihminin saglanamamasi suglanmaktadir (18). Bazi aras-
tirmacilar, psddoporfiriyada da plazma porfirin diizeyleri-
nin ylUkselebilecegini, ancak plazma degerlerinin PKT’deki
degerlerine ulagsamayacagini belirtmislerdir.

Bizim hastamizda saptanan ylksek porfirin dizeyleri,
eslik eden hepatit C enfeksiyonu varligi ve artmis ferritin
dlzeyi PKT tanisi ile uyumlu bulundu. Olgunun, gok sik
gOrulmeyen bir durum olmasi nedeniyle, bobrek yetmezIikli;
Ozellikle diyaliz uygulanan hastalarda gézlenen bulldéz lez-

yonlarda PKT tanisina dikkat ¢ekmek amaciyla sunumu
uygun gortlmustar.
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