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Hemochromat6za (Hch), nazyvana tieZ idio-
patickd, primérna, kongenitdlna, familidrna Hch,
pigmentova cirhéza, bronzovy diabetes, je choro-
ba, pri ktorej sa nadmerne uklada Zelezo najma
v pecleni, pankrease, myokarde, endokrinnych
orgdnoch a koZi (Buja a Roberts, 1970;
Filo, 1927, Kent a Popper, 1968; Mac
Donald, 1967; Zuffa a Horvath, 1967;

.Spellberg, 1969; Nowotny, 1967; Wein-
traub, 1966). Klinicky sa prejavuje hlavne cir-
hézou pedene, cukrovkou, sexudlnou hypoplé-
ziou, zlyhdvanim myokardu a hnedou pigmenta-
ciou pokoZky.

Hch treba odliSit od hemosiderézy (Hs), kto-
rej synonyma si sekundédrna, transfizna, exo-
gennd Hch, vzhladom na ich odliSna patogené-
zu, prognézu a terapeuticky postup. U Hs sa Ze-
lezo uskladiiuje v nadmernom mnoZstve v retiku-
loendotelidlnych bunké&ch sleziny, kostnej drene

" a v Kupfferovych bunkéch.

ZlepSenie diagnostickjch moZnosti hepatéal-
nych ochoreni ulahcuje stanovit sprdvnu diag-

nézu a odkryt Hch, ktord sa nie celkom oprav-

nene povaZuje za zriedkavé ochorenie (Now o t-
ny, 1967). Nov3ie terapeutické moZnosti zlep-
8ili Kklinicky stav a prognézu chorych. Ako dé-
kaz toho uvAdzame vysledky lie€enia u troch
naSich pacientov sledovanych 6 mesiacov aZ 10
rokov.

Vlastné pozorovanie

1. M. T, 50ro¢ny gardZmajster, bol v roku 1968
lieCeny na infekéna Zltacku. V roku 1960 bola
pri probatérnej laparotéomii vo vzorke pecdene
zistend Hch. V roku 1963 bola zistend cukrovka,
pre ktord dostaval 60 j. inzulinu denne. Od roku
1964 do roku 1970 sa lietil intermitentne Desfe-
ralom (Desferrioxaminom B). V roku 1967 usti-
pila: pigmentdcia pokoZky a jeho subjektivny
stav sa zlep8il. Dadvky inzulinu bolo moZné zni-
Zit na 40 j. Interdepu.

Kontrolna biopsia petene vykazuje miernu fib-
rozu a sider6zu pecetiovych aj Kupfferovych bu-
niek. Klinicky a laboratérny nélez uvddzame na
tab. 1.

Tabulka 1 Klinické a laboratérne priznaky u pacientov s hemochromatézou
F. M. M. D. ' M. T.
Podas Pocas Po&as
LieEhou ligehy JieShay lecby efbou HEEhy
za 3. mesiace za 2. roky za 10 rokov

SUBJEKTIVNE OBTIAZE
Slabost + + & + + + — + + +
Unavnost + + + + + — + + +
Dychavica + + — —
Dyspeptické obtiaZe + + + + ++ + + + + + +
Vypadéavanie vlasov + — — —
FYZIKALNY NALEZ
Pigmentécia pokoZky + F sk + + + + + + —
Ochlpenie Normal Normaél Normal Normaél Normaél Normaél
Hepatomegalia + &+ F + + + + — + + + +
Splenomegalia + — — — + —
LABORATORNE VYSLEDKY
Punkcia petene Pozit. Pozit. Pozit. Pozit. Pozit. Pozit.
FeS 250y % 240y % 230y % 114y % 225y % 188y %
Saturacia Fe 100 % 70 % 100 %. 79 % 100 % 83 %
Krvny obraz Normél Normaél Normél Normaél Normaél Normaél
VonkajSia pankreat. sekrécia Normaél — = = = =
Glykemicka krivka Normal Normaél Normaél Normaél Diabet. typ | Diabet. typ
Hepatélne testy Pozit. & + Normaél + + -+
EKG Patolog. Normal Normél NormAl Normél Normél
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2. M. D,, 37ro¢ny zvéarac, bol v roku 1966 lie-
ceny na infekénu Zltacku. Pri biopsii pecene zis-
tend Hch. Liecil sa Desferalom dva roky. Pri kon-
trolnom vySetreni v roku 1970 sa citil dobre.
Histologicky nédlez na pecCeni v roku 1966 vyka-
zuje fibrézne rozSirenie a cipovité pretiahnutie
portdlneho priestoru, ktory je mierne gulatobu-
nedne infiltrovany. Prevazne na periférii lal6¢e-
kov vacSi pocet hepatocytov a Kupfferovych bu-
niek obsahuje hrdzavo 71ty pigment. Pearlsovou
reakciou sa pigment farbi modrozelene.

Opakované bioptické vySetrenie odhaluje he-
mosiderin na periférii lalé6ckov peCene s pozitiv-
nou Pearlsovou reakciou.

Klinické a laboratérne vysledky st na tab. 1.

3. F. M,, 57ro¢ny Zelezni&ny robotnik, prijaty
na naSe oddelenie v roku 1969 pre dychavicu a
dyspeptické taZkosti. Pije pol litra bieleho vina
denne, preparaty Zeleza neuZival, ani transfiaziu
krvi nedostal. Objektivne je ndpadnd bronzovo-
hnedd pokoZka. Na plicach niet zndmok stazy,
akcia srdca pravidelnd, nezrychlena. Peceil je 10
cm pod rebrovym oblikom tuhd a hladka.

Histologicky nédlez na peceni vykazuje difiznu
prestavbu peceiiového parenchymu. V histiocy-
toch véziva aj v pecCeilovych a Kupfferovych bun-
kach sa nachddza velké mnoZstvo hnedoZltého
pigmentu déavajiceho pozitivhu Pearlsovu reak-
ciu. Portdlne priestory javia vyraznu fibrozu,
prakticky bez zépalového infiltratu. Epitel Za-
lidkovych Zliazok a histiocyty védziva obsahujui
hemosiderin. Pri kontrole po polro¢nej liecbe
Desferalom je nédlez na peceni bez podstatnych
zmien. Aj epitelie zachyteného Z1¢ovodu obsahu-
ju hemosiderin.

Obraz 1, 2
Ekg krivka pacienta F. M. pred lietenim a po lieeni Desferalom

Ekg krivka vykazuje pred lieCenim poruchu
v repolarizacnej fdze a v priebehu lieCenia sa
normalizovala (obr. 1, 2). Ostatné laboratdrne
a klinické priznaky si na tab. 1.

V punktdte kostnej drene je 7 % hemoside-
roblastov. Pred podanim Desferalu pacient vy-
lu€oval okolo 200 gamma Zeleza mocom za 24
hodin. Po podani Desferalu vyluécil 4660 gamma
za 24 hodin. '

Diskusia

LieCenie Hch ma byt komplexné (tab. 2).
V prvom rade sa musi zamerat na odstrdanenie
prebytocného Zeleza z organizmu. Klasicky spo-
sob patogenetickej terapie st venepunkcie. TyZ-
denne sa odoberd chorému 500 aZ 1000 ml krvi
aZz po vznik lahkej anémie a pokles plazmatic-
kého Zeleza na normadlne hodnoty. Crosby
(1958) odoberal az 1500 ml krvi tyZdenne. Na
dosiahnutie lieCebného tspechu treba odobrat
asi 40 litrov krvi, teda lie¢ba trvd skoro dva
roky. Po dosiahnuti lie¢ebného tspechu treba
udrZiavat hemoglobin na hodnotdch 10 aZ 11 g
na 100 ml krvi venepunkciami podla potreby
(Brodanovd a Hoenig, 1969; Spell-
ber g, 1969). Dobré lieCebné vysledky dosiahol
Crosby (1958), Davis a Arowsmith
(1953),Fryd a Knobel41970), Knauer a
spol. (1965), Schnack (1966), Weintraub
a spol. (1966), Williams a spol. (1969).

Vyhodou tohoto lieCebného spdsobu je, Ze je
lacny. Nie je vhodny u pokrodilych peceiiovych
cirh6z, lebo organizmus sa ochudobiiuje o biel-
koviny v krvi, ked uZ u vacSiny pacientov byva



ROCNIK XLII. &. 2. 1973

VOJENSKE ZDRAVOTNICKE LISTY 79

Tabulka 2
Schéma lieenia hemochromatdzy

I. PATOGENETICKE:

1. Venepunkcie

2. Chelaty a) Desferal Per os
Parenterdlne

b} Versenol
c) Penicilamin
3. Kombinécia venepunkcie
4+ cheléaty
II. SYMPTOMATICKE:
— Cirho6za pecene: Pokoj (vitaminy,
diéta, diurentika)
— Diabetes mellitus: Diéta, inzulin,
: vitaminy
— Srdcovd nedostato&nost: Pokoj,
kardio-
\ tonika,
diuretika,
diéta

— Endokrinné poruchy: Hormény

III. VSEOBECNE:
— Obmedzit prisun Fe (potrava,
lieky)
— Z&kaz alkoholu
— Vylucit Zelezné jeddlne nédoby

— Dostatoény privod bielkovin
a vitaminov

vyvinutd hypoproteinémia. Pri anémii su vene-
punkcie nepouZitelné.

Novsi spdsob vyplavovania Zeleza z organiz-
mu je pomocou cheldtov. Najiéinnej$i z nich je
Desferal. Poddva sa intraven6zne alebo intra-
muskularne. Perordlna aplikdcia ma sporny 6ci-
nok. Dennd ddvka je 500 aZ 1200 mg. Vicsie
vyplavovanie Zeleza sa pozoruje, ak sa denné
mnozstvo lieku rozdeli na dve aZ tri davky
(Dowzenko a spol, 1967; Moeschlin a
Schnider, 1963; Nowotny, 1967; W& h-
ler, 1963;1967). NeskorSie moZno denni davku
zniZit a Desferal aj niekolko dni v tyZdni vy-
nechat. Je netoxicky. Jeho nevyhodou je, Ze je
drahy, ale je vhodny aj u pokrocilych cirhoz
pecene a anémii..

Ostatné cheldty (Versenol, Penicilamin, EDTA,
BAL) st menej u€inné a v praxi sa mélo po-
uZivaju.

StaZenie rezorbcie Zeleza z traviaceho traktu
Desferalom mé pochybnti cenu.

Hch sa casto lie¢i kombindciou venepunkcii
s Desferalom.

Symptomatickd liecba je taka ista, aka byva
u tychto syndrémov bez Hch.

Medzi vSeobecné zédsady liedenia Hch patri ob-
medzenie privodu Zeleza potravou alebo liekmi.
V praxi je taZko dodrZat diétu s nizkym obsa-
hom Zeleza. Poddvanie fosfdtov je maélo efek-
tivne. Extrakty pankreasu zniZuju rezorbciu Ze-
leza z Creva (Brodanovd a Hoenig,
1969).

Samozrejmym ma byt zdkaz alkoholickych na-

pojov, najmé Cerveného vina, ktoré obsahuje
vela Zeleza (Perman, 1967). Bielkovindm
v strave sa pripisuje protektivny vplyv na pe-
Cetiovy parenchym.

LieCebny ucinok sa najbeZnejSie kontroluje
stanovenim vé&zobnej kapacity Zeleza v sére. Je
to hrubd metéda a mad len orientatni cenu.
PresnejSie moZno hodnotit Géinky liedenia sta-
novenim Zeleza mocCom za 24 hodin chemicky
alebo radiologicky (graf. 1). Vplyv lie¢by na
peceinl, slezinu, kostnii dreii sa dé& sledovat po-
mocou %Fe. Ak zrovndme vychytdvanie %Fe pe-
Ceilou, slezinou, kostnou drefiou a vydaj erytro-
cytov na perifériu pred zadiatkom lie¢by a
v priebehu podédvania Desferalu (graf 2, 3), na-
Sli sme zhodne s literdrnymi tdajmi (Fixa a
spol.,, 1967; Vatmnédsek a spol, 1963) pokles
akumulacie %Fe nad pedeiiou, ale jej zvySenie
nad slezinou a os sacrum a normalizovany vydaj
erytrocytov na perifériu.

NajobjektivnejSi spdsob postdenia vysledku
lieCby je porovnanie bioptickych vzoriek peéene
pred lie€bou a v priebehu lie¢by. U naSich pa-
cientov nedoslo k podstatnejSim zmendm v hi-
stologickom néleze na peceni. Peceii je posledny
organ, ktory sa zbavuje prebytotného Zeleza
(Nowotny, 1967). Subjektivhe obtiaZe sa
zmiernili alebo vymizli. Fyzikdlne a laboratérne
priznaky sa zleps$ili alebo normalizovali (tab. 1).
Pocas lieCenia Desferalom zvySila sa exkrécia
Zeleza mocom (graf 1) a zlepsila sa ferokinetika
(graf 2, 3).

Uspech liedenia zavisi od 3tadia choroby, kedy
sa stanovila diagndza, od mnoZstva odstrdnené-
ho Zeleza a superponovaného alkoholického
poSkodenia pecene (Powell, 1970).

Ak sa lieCenie prerusi, dochddza opét k nad-
mernému ukladaniu Zeleza v organizme. Tak si
vysvetlujeme patologicky histologicky nélez
u naSich dvoch pacientov, ktori boli dlhSie sle-
dovani.

Graf 1
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LieCenie venepunkciami, Desferalom alebo ich
kombinéciou zlepSuje klinicky stav a prognézu
chorého. Mnohi autori prindSaju dékazy pre fa-
milidfrny vyskyt Hch (Brodanovd a Hoe-
nig,1969; Nowotny, 1967; Sc hnack, 1966;
Sinniah, 1969; Varnasek a spol, 1963;
Weintraub a spol., 1966; Wdhler, 1967).
Sledovanim pribuzn§ch moZno rozpoznat Hch vo
véasnom §tddiu a tym predist ireverzibilnym
zmendm na orgédnoch, najmé na pedeni.

Sihrn

Referuje sa o troch pacientoch s hemochromat6-
zou liecenych Desferalom za obdobie 6 mesiacov aZ
10 rokov. U vSetkf§ch doSlo k zmierneniu alebo vy-
zmiznutiu priznakov. MnoZstvo hemosiderinu v pe-
¢eni ostalo bez podstatnych zmien a fibr6zne zmeny
v pe€eni sa nezmenili ani u pacienta sledovaného a
lieteného intermitentne 10 rokov.

LieCenie Desferalom je G&inné, bez rizika pre pa-
cienta a vhodné najmd u hypoproteinémie, ktora
zvykne sprevddzat pokrocilej§iu cirh6zu pecene. Je-
ho nevyhodou je, Ze je drahé, Lie¢ba venepunkciami
je lacnéd, ale nehodf sa u pokroéilych cirh6z a ané-
mif.

V&asné diagnéza a lie¢ba mbéZe predist invalidiza-
cii chorého alebo aj jeho pribuznygch.
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