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Interné oddelenie vojenskej nemocnice V Bratislave
[náčelník pplk. MUDr. I. Lángoš]

Klinika hematologie a transfúzie krvi v Bratislave
[prednosta doc. MUDr. M. Hrubiško, CSc.)

Ústav patologickej anatómie OÚNZ v Trnave
[prednosta MUDr. F. Tomík, CSc.)

Venované k šesfdesiatı'năm gen. MUDr. I. Smrčku

Hemochromatóza [Hch], nazývaná tiež idio-
patická, primárna, kongenitálna, familiárna Hch,
pigmentová cirhóza, bronzový diabetes, je choro-
ba, pri ktorej Sa nadmerne ukladá železo najmä
v pečení, pankrease, myokarde, endokrinných
orgánoch a koži [B u j na Ăa R o b e r t S, 1970;
Filo, 1927; Kent a Popper, 1968; Mac
Donald, 1967; Žuffa a Horváth, 1967;

.Spellberg, 1969; Nowotny, 1967; Wein-
tr a u b, 1966]. Klinicky sa prejavuje hlavne cir-
hózou pečene, cukrovkou, Sexuálnou hypoplá-
Ziou, zlyháva-ním myokardu a hnedou pigmentá-
ciou pokožky.

Hch treba odlišit' od hemosiderózy [H5], kto-
rej synonyma Sú sekundárna, transfúzna, exo-
genná Hch, vzhl'adom na ich odlišnú patogené-
zu, prognózu a terapeutický postup. U HS Sa že-
lezo uskladňuje v nadmernom množstve v retiku-
loendoteliálnych bunkách Sleziny, kostnej drene
a v Kupffe-rových bunkách.

Zlepšenie diagnostických možností hepatál-
nych ochorení ul'ahčuje Stanovit' Správnu diag-
nózu a odkryt' Hch, ktorá Sa nie celkom opráv-

Tabul’ka 1

nene považuje Za zriedkavé ochorenie [N o w o t-
ny, 1967]. Novšie terapeutické možnosti zlep-
šili klinický Stav a prognózu chorých. Ako dô-
kaz toho uvádzame výsledky liečenia u troch
našich pacientov Sledovaných 6 mesiacov až 10
rokov.

Vlastně pozorovanie

1. M. T., 50ročnýgarážmajster, bol v roku 1968
liečený na infekčnú žltačku. V roku 1960 bola
pri probatórnej laparotómii vo vzorke pečene
zistená Hch, V roku 1963 bola zistená cukrovka,
pre ktorú dostával 60 j. inzulínu denne. 0d roku
1964. do roku 1970 Sa liečil intermitentne Desfe-
ralom [Desferri'oxamínom B]. V roku 1967 ust1’1-
pila` pigmentácia pokožky a jeho Subjektivny
Stav Sa zlepšil. Dávky inzulínu bolo možné Zní-
žit' na 40 j. Interdepu.

Kontroln'á biopsia pečene vykazuje miernu fib—
rózu a Siderózu pečeňových aj Kupfferových bu-
niek. Klinický a laboratórny nález uvádzame na
tab. 1.

Klinické a Zabaratórne príznaky u pacientov S hemochromaiózou
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2. M. D., 37ročný zvárač, bol v roku 1966 lie-
Čený na infekčnú žltačku. Pri biopsii pečene zis--
tená Hch. Liečil sa Desieralom dva roky. Pri kon-
trolnom vyšetrení v roku 1970 Sa cítil dobre.
Histologický nález na pečeni v roku 1966 vyka-
Zuje fibrózne rozširenie a cipovité pretiahnutie
portálneho priestoru, ktorý je mierne gul’atobu-
nečne infiltrovaný. Prevažne na periférii lalôč-
kov väčši počet hepatvocytov a Kupfferových bu-
niek Obsahuje hrdzavo žltý pigment. Pearlsovou
reakciou sa pigment farbi modrozelene.

Opakované bioptické vyšetrenieodhal'uje he-
mosiderín na periferií lalôčkov pečene S pozitiv-
nou Pearlsovou reakciou.

Klinické a laboratorne výsledky Sú na tab. 1.
3. F. M., 57ročný železničný robotnik, prijatý

na naše oddelenie v roku 1969 pre dýchavicu a
dyspeptické t'ažkosti. Pije pol litra biel'eho vina
denne, preparáty železa neužíval, ani transfúziu
krvi nedostal. Objektívne je nápadná bronzovo-
hnedá pokožka. Na pl'úcach niet známok stázy,
akcia srdca pravidelná, nezrýchlená. Pečeň je 10
cm pod rebrovým oblúkom tuhá a hladká.

Histologický nález na pečeni vykazuje difúznu
prestavbu pečeňového parenchýmu. V histiocy-
toch väziva aj v pečeňových a Kupiferových bun-
kach sa nvachádza vel'ké množstvo hnedožltého
pigmentu dávajúceho pozitivnu Pearlsovu reak-
ciu. Portálne priestory javia výraznú fibrózu,
prakticky bez zápalového infiltrátu. Epitel ža-
lúdkových žliazok a histiocyty väziva obsahujú
hemosiderín. Pri kontrole po polročnej liečbe
Desferalom je nález na pečenı bez podstatných
zmien. Aj epitelie Zachyteného žlčovodu obsahu-
jú hemosiderín.

Obraz 1, 2 . .
Ekg krivka pacienta F. Mtpred lz'ečenžm a po liečení Desferalom

Ekg krivka vykazuje pred liečenim poruchu
v repolarizačnej Íáze a v priebehu liečenia sa
normalizovala (obr. 1, 2]. Ostatné laboratôrne
a klinické priznaky Sú na tab. 1.

V punktáte kostnej drene je 7 0/0 hemoside-
roblastov. Pred podanim Desferalupacient vy-
lučoval okolo 200 gamma železa močom Za 24
hodin. Po podání' Desferalu vylúčil 4660 gamma
Za 24 hodin. -

Diskusia

Lieëenie Hch mâ byt' komplexně (tab. 2].
V prvom rade Sa musí zamerat' na odstránenie
prebytočného železa z organizmu. Klasický Spô-
Sob patogenetickej terapie sú venepunkcie. Týž-
denne Sa odoberá chorému 500 až 1000 ml krvi
až po vznik ľahkej .anémie a pokles plazmatic-
kého železa na normálne hodnoty. C r o sb y
[1958] odoberal až 1500 ml krvi týždenne. Na
dosiahnutie liečebného úspechu treba odobrat'
asi 40 litrov krvi, teda liečba trvá 'Skoro dva
roky. PO dosiahnuti liečebného úspechu treba
udržiavat' hemoglobin na hodnotách 10 .až 11 g
na 100 ml krvi venepunkciami podľa potreby
[Brodanová a Hoenig,1969; Spell-
b e r g, 1969]. Dobré liečebné výsledky dosiahol
Crosby [1958), Davis a Arowsmith
[1953],Fryd a Knobe1'[1970], Knauer a
Spol. [1965], Schnıack [1966), Weintraub
a spol. [1966], Williams a spol. [1969].

Výhodou tohoto liečebného spôsobu je, že je
lzacný. Nie je vhodný u pokročilých pečeňových
cirhóz, lebo Organizmus Sa ochudobňuje O biel-

.OVVO nkoviny v krvi, ked už u vacsıny pacientov bývá

c
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Tabul’ka 2
Schéma liečenia hemochromatózy

I. PATOGENETICKÉ:
1. Venepunkcie
2. Cheláty a] Desferal Per os

Parenterálne
b] Versenol
c] Penicilamín

3. Kombinácia venepunkcie
+ cheláty

` II. SYMPTOMATICKË:
—— Cirhôza pečene: Pokoj (vitamíny,

diéta, diurentika]
-- Diabetes mellitus: Diéta, inzulïn,

` vitamíny
—- Srdcová nedostatočnost: Pokoj,

kardio-
\ tonika,

diuretika,
diéta

-— Endokrinné poruchy: Hormóny

III. VŠEOBECNÉ:

—— Obmedzit' prísun Fe (potrava,
lieky]

-— Zákaz alkoholu
~— Vylúčit' železné jedálne nádoby
-— Dostatočný prívod bielkovín

a vitamínov

vyvinutá hypoprˇoteinémia. Pri anémii Sú vene-
punkcie nepoužitel'né.

Novší Spôsob vyplavovania železa Z organiz-
mu je pomocou chelátov. Najúčinnejší Z nich je
Desferal. Podáva Sa intravenózne alebo intra~
muskulárne. Perorálna .aplikácia má Sporný úči-
nok. Denná dávka je 500 až 1200 mg. Väčšie
vyplavovanie železa Sa pozoruje, ak Sa denně
množstvo lifeku rozdelí na dve až tri dávky
[Dowżenko a spol.,1967;Moeschlin a
Schnider, 1963; N-owotny, 1967; Wöh-
le r, 1963;1967]. Neskoršie možno dennú dávku
-Znižit' a Desferal aj niekoľko dní v týždni vy-
nechat. Je netoxickÿ. Ieho nevýhodou je, že je
drahý, ale je vhodný aj u pokročilých cirhoz
pečene a anémií.ı '

Ostatné cheláty [Versenol, Penicilamín, EDTA,
BAL] Sú menej účinné a v praxi Sa málo po-
užívajú.

Sťaženie rezorbcie železa Z tráviacfleho traktu.
Desferalom má pochybnú cenu.

Hch Sa často lieči kombináciou venepunkcii
s Desferalom.

Symptomatická liečba je taká iStá, aká býv-a
u týchto syndrómov bez Hch.

Medzi všeobecné Zásady liečenia Hch patri ob-
medzenie prívodu železa potravou alebo liekmi.
V praxi je t'ažko dodržat' diétu s nízkym obsa-
hom železa. Podávanie fosfátov je málo efek~
tívnfle. Extrakty pankrzeasu Znižujú rezorbciu že-
leza Z čreva [Brodnanová a Hoenig,
1969].

Samozrejmým má byt' Zákaz alkoholických ná-

pojov, najmä červeného vína, ktoré obsahuje
veľa železa [Perman, 1967]. Bielkovinám
v Strave sa pripisujeˇ protektívny vplyv na pe-
čeňový parenchým. _ .

Liečvebný účinok sa najbežnejšie kontroluje
Stanovením väzobnej kapacity železa v Série. je
to hrubá metóda a má len orientačnú cenu.
Presnejšie možno hodnotit' účinky liečenia Sta-
novením železa močom Za 24 hodin chemicky
alebo radiologicky (graf. 1). Vplyv liečby na
pečeň, Slezinu, kostnú dreň Sa dá sledovat po-
mocou 59Fe. Ak Zrovnáme vychytávanie 59Fe pe-
čeňou, slezinou, kostnou dreňou a výdaj erytro-
cytov na perifériu pred začiatkom liečby a
v priebehu podávania Desferalu [graf 2, 3], na-
šli sme Zhodne S literárnymi údajmi [Fixa a
spol., 1967; Vaňásek a Spol., 1963] pokles
akumulácie 59Fe nnad pečeňou, ale jej Zvýšenie
nad Slezinou a os sacrum a normalizovaný výdaj
erytrocytov na perifériu.

Najobjektívnejší spôsob posúdenia výsledku
liečby je porovnanie bioptických vZoriek pečene
pred liečbou a v priebehu liečby. U našich pa- .
cientov nedošlo k podstatnejším Zmenám v hi—
stologickom náleze na pečení. Pečeň je posledný
orgán, ktorý Sa Zbavuje prebytočného železa
[N o w o tn y, 1967]. Subjektivne obtiaže Sa
Zmiernili alebo vymizli. Fyzikálne a laboratórne
príznaky Sa Zlepšili alebo normalizovali (tab. 1].
Počas liečenia Desferalom Zvýšila sa Iexkrécia
železa močom [graf 1] a Zl-epšila Sa ferokinetika
[ graf 2, 3].

Üspech liečenia Závisí od štádia choroby, kedy
sa Stanovila diagnóza, od množstva odstránené-
ho železa a superponfovaného alkoholického
poškodenia pečene [P ow el 1, 1970].

Ak Sa liečenie Apreruší, dochádza opät' k nad-
mernému ukladaniu železa v organizme. Tak Si
vysvetl'ujeme patologický histologický nález
u nnašich dvoch pacientov, ktorí boli dlhšie Sle-
dovanĹ ,
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Liečenie venepunkciami, Desferalom alebo ich
kombinaciou zlepšuje klinický Stav a prognózu
chorého. Mnohí autori prinášajú dôkazy pre fa-
miliárny výskyt Hch [B r o d a n O v á a H o e-
nig, 1969; Nowotny, 1967; Schnack, 1966;
S in n-i a h, 1969; V a ñ á se k a Spol., 1963;
Weintraub a spol., 1966; Wöhler, 1967].
Sledovanim príbuzných možno rozpoznat' Hch vo
včasnom štádiu a tým predíst' ireverzibilným
Zmenám na orgánoch, najmä -na pečení.

Súhrn
Referuje Sa o troch pacientoch s hemochromató-

zou liečených Desieralom Za obdobie 6 mesiacov až
10 rokov. U všetkých došlo k zmierneniu alebo vy—
zmiznutiu príznakov. Množstvo hemosiderínu v pe-
čení ostalo bez podstatných zmien a fibrózne zmeny
v pečení sa nezmenili ani u pacienta Sledovaného a
liečeného intermitentne 10 rokov.

Liečenie Desferalom jer účinné, bez rizika pre pa-
cienta a vhodné najmä u hypoproteinémie, ktorá
Zvykne sprevádzat' pokročilejšiu cirhózu pečene. Je—
ho nevýhodou je, že je drahé, Liečba venepunkciami
je lacná, ale nehodí sa u pokročilých cirhóz a ané-
mií. -

Včasná diagnóza a liečba môže predíst' invaltdizá-
cii chorého alebo aj jeho príbuzných.
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