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Клинический случай

Введение
Порокератозы – группа дерматозов, приобретенных или 

наследственных, неизвестной этиологии, характеризующихся 
нарушением кератинизации (нарушением ороговения эпидер-
миса в зоне выводных протоков потовых желез). Заболевание 
подробно описал в 1893 году Мибелли (V. Mibelli) [1].

Эпиде миология
Это редкие нозологии, точная заболеваемость ими 

и распространенность неизвестны. Как правило, они 
встречаются у взрослых. Однако некоторые формы 
могут начинаться в детстве, такие как PM (порокера-
тоз B. Мибелли) и PSD (поверхностный актинический 
порокератоз). Этнических и расовых различий не опи-
сано [1, 2].

Некоторые серии наблюдений показывают, что данная 
группа заболеваний преобладает у мужчин, особенно PM 
и PPPD (ладонно-подошвенный и диссеминированный 
порокератоз) [2].

Однако PL (линейный порокератоз) и PASD (диссеми-
нированный поверхностный актинический порокератоз) 
более распространены у женщин. PASD имеет прямую 
связь с ультрафиолетовым излучением, в основном пора-
жает лиц со светлой кожей. Отмечается высокая распро-
страненность в таких странах, как Австралия [3].

Патоморфологическая картина
Порокератозы связаны с аномальной клональной оча-

говой пролиферацией кератиноцитов, их этиология и па-
тогенез неизвестны [1].
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Порокератоз может быть вторичным по отношению 
к нарушению дифференцировки кератиноцитов или 
ускоренному эпидермопоэзу. Был продемонстрирован 
преждевременный апоптоз кератиноцитов рогового слоя 
с отсутствием зернистого слоя и дефектной экспрессией 
лорикрина и филагрина [4].

Триггерные факторы развития порокератоза
Ультрафиолетовое излучение. Наличие поражений 

кожи в областях, наиболее часто подверженных ультра-
фиолетовому облучению, обострение в летний период, 
увеличение заболеваемости в географических районах 
с интенсивным воздействием солнца и случаи, вызванные 
фототерапией, указывают на ведущую роль УФ-излучения 
в патогенезе порокератоза [3–5].

Иммуносупрессия. Наиболее частыми клиническими 
формами у лиц с иммуносупрессией на фоне транспланта-
ции органов или ВИЧ являются PASD и PM или смешанное 
проявление обоих вариантов [6].

Лекарственные препараты. Были описаны единичные 
случаи возникновения порокератоза, связанные с примене-
нием лекарственных средств (сурамин, гидрохлоротиазид, 
фуросемид, гидроксимочевина, гентамицин, экземестан 
и флуклоксациллин) [7, 8]. Сюда же можно отнести неко-
торые генно-инженерные биологические препараты, такие 
как этанерцепт, сертолизумаб и трастузумаб [8, 9, 10].

Генетические факторы. Существует значительное 
количество семейных случаев с аутосомно-доминантным 
паттерном наследования различной пенетрантности. Это 
было описано при PM, PL, PASD, PSD и PPPD. Некоторые 
спорадические случаи, предположительно, развиваются 
в результате соматических мутаций [1–3].

Клинические формы порокератоза
PASD. Диссеминированный поверхностный актини-

ческий порокератоз является наиболее распространенной 
формой порокератоза (56 % всех клинических вариан-
тов) [11]. Представлен мелкими кольцевыми папулами, 
которые могут достигать сотен и сливаться в полицикли-
ческие бляшки. Симметрично распределены по спине 
и разгибательных поверхностях конечностей [1–3]. Лицо 
поражается в 15 % случаев [12]. Обычно протекает бес-
симптомно, но у трети пациентов отмечается зуд. Более 
половины пострадавших пациентов отмечают обострения 
летом или после фототерапии [13].

PSD. Форма диссеминированного поверхностного 
порокератоза сходна с PASD, но UV не может рассматри-
ваться как триггер. Имеет раннее начало, в возрасте от 5 
до 10 лет [1–3]. Поражения локализуются как на участках 
подверженных, так и не подверженных фотоповреждению – 
в основном туловища, половых органов и аксиллярных 
областей [1].

PM. Порокератоз Мибелли – это вторая наиболее рас-
пространенная клиническая форма [2]. Он проявляется 
одной или несколькими кольцевыми бляшками с атро-
фическим или, реже, гиперкератотическим центром, од-
носторонним поражением и прогрессирующим ростом. 
Гигантский подтип может превышать 20 см и имеет вы-
сокий потенциал злокачественности [3–14].

PDE. Эруптивный диссеминированный порокератоз 
включает эруптивный зудящий папулезный порокератоз 
и воспалительную форму распространенного поверхност-
ного порокератоза. Характеризуется появлением эрите-
матозных и интенсивно зудящих высыпаний на коже [3]. 
Почти 20 % случаев PDE могут иметь ассоциированную 
вирусную инфекцию (рецидивирующий вирус простого 
герпеса, вирус гепатита С и вирус гепатита В), также 
есть случаи, связанные с иммуносупрессией и приемом 
лекарственных средств [6–8].

PPPD. Ладонно-подошвенный и диссеминированный 
порокератоз является редким вариантом, из которого 
встречается в литературе менее 20 описанных случаев, 
в основном связанных с аутосомно-доминантным типом 
наследования. Клинически протекает с поражениями, 
подобными PSD, с кератотическими папулами 1–2 мм, 
двусторонними и симметричными. В большинстве слу-
чаев он начинается в подошвенных областях и через 
месяцы или годы распространяется на остальные части 
тела [15, 16].

PP. Пунктатный (точечный) порокератоз некоторые 
авторы описывают как подтип PPPD. Он дебютирует 
в подростковом и молодом возрасте с появления на ла-
донях и подошвах нескольких 1–2 мм кератотических 
папул, похожих на зерна, вдавленных (ямочки) или вы-
ступающих. Обычно эта форма ассоциирована с PM или 
PL [17, 18].

Генитоглутеальный порокератоз. Описаны три кли-
нических варианта: 1) классический порокератоз области 
половых органов; 2) птихотропный порокератоз. Он ха-
рактеризуется толстыми бородавчато-коричневатыми 
и зудящими бляшками, медленно прогрессирующими, 
расположенными в перианальной зоне, ягодицах и межъ-
ягодичной складке с рисунком «крыльев бабочки» и на-
личием вторичных высыпаний; 3) порокератоз полового 
члена и мошонки [19].

PL. Линейный порокератоз – это редкая форма по-
рокератоза с преимущественным поражением женщин 
(1,63 : 1) [1]. Он характеризуется наличием на коже конеч-
ностей нескольких папул или линейно сгруппированных 
гиперкератотических бляшек. Они обычно располагаются 
по линиям Блашко, хотя могут проявляться сегментарно 
единично или сгруппированно, как проявление генетиче-
ского мозаицизма [20].

Диагностика
Клиническое обследование: часто диагноз линейного 

порокератоза основан только на клиническом обследо-
вании, биопсия кожи производится при нетипичных или 
сомнительных случаях.

Инструментальная диагностика:
•	 дерматоскопия и другие методы визуального иссле-
дования;

•	 патоморфологическое исследование;
•	 конфокальная микроскопия (роговая пластинка наблю-
дается как яркая порокератотическая структура без 
зернистого слоя) [21];

•	 оптическая когерентная томография (возможно наблю-
дать роговую пластинку) [1].

Клинический случай

E-mail: medalfavit@mail.ru



Медицинский алфавит № 34 / 2021, Дерматология (3) 47

Особенности лечения линейного порокератоза
При бессимптомном или ограниченном поражении: 

адекватная фотозащита; использование смягчающих средств; 
проведение регулярных осмотров на постоянной основе [3].

При крупных или множественных, но локализованных 
поражениях: топические ретиноиды (могут быть исполь-
зованы в качестве первой линии терапии) [3]; топические 
аналоги витамина D 3 (кальципотриол, такальцитол); 5-фто-
рурацил или имиквимод (5 %) [22, 23].

При небольших по размеру и симптоматических пора-
жениях: криотерапия [24]; выскабливание; электрохирур-
гия; фотодинамическая терапия; хирургическое иссечение 
с риском поствоспалительной гиперпигментации или 
образования рубцов [23].

Собственное клиническое наблюдение
Пациент А., 2014 года рождения, наблюдается у вра-

ча-дерматолога с февраля 2015 года. Из анамнеза: ре-
бенок от второй беременности, протекавшей на фоне 
гестоза, анемии, ХФПН (хроническая фетоплацентарная 
недостаточность) 11, двух срочных родов. На 4-е сутки 
переведен в отделение патологии новорожденных с диа-
гнозом «церебральная ишемия II, синдром угнетения ЦНС, 
внутриутробная инфекция (кандидоз?), постгипоксическая 
кардиопатия, натальная травма: дислокация С2, простой 
раздражительный контактный дерматит».

На коже кистей, стоп отмечались участки шелушения, 
единичные трещины. В возрасте 2 недель консультирован 
аллергологом. Установлен диагноз «атопический дерматит 
(простой контактный дерматит?)». Рекомендовано: крем 
пимафукорт, эмолиум, Бифиформ-бэби.

На фоне проводимой терапии динамики не отмеча-
лось. В возрасте 1 месяца консультирован на кафедре 
дерматовенерологии ВГМУ имени Н. Н. Бурденко.

Диагноз :  синдром  недержания  пигмент а 
Блоха – Сульцбергера?

Рекомендована консультация генетика.
В феврале 2015 года консультирован генетиком меди-

ко-генетической консультации. Проведено исследование 
ДНК на наличие мутации ехon 4–10 del в гене NEMO 
(IKBKG). В результате анализа методом ПДНФ данная 
мутация не выявлена. Диагноз: врожденная кератодермия. 
Рекомендованы проведение биопсии для определения 
типа кератодермии с повторным медико-генетическим 
консультированием, солевые ванны, мази с мочевиной, 
нафталаном.

При осмотре врачом-дерматовенерологом 30 сентября 
2020 года: патологический процесс невоспалительный, 
распространенный, локализован преимущественно уни-
латерально на коже лба, груди, живота, верхних, нижних 
конечностей, ладоней, подошв. Жалобы на распространен-
ные высыпания в области конечностей. Данные осмотра: 
кожный патологический процесс имеет распространенный 
симметричный характер, представлен воспалительны-
ми папулами на эритематозном фоне, сливающимися 
в бляшки с очагами выраженного гиперкератоза (по типу 
веррукозных изменений), некоторые линеарной формы, 
локализуется в области конечностей и ладонно-подошвен-
ных поверхностях.

Направительный диагноз: диффузная кератодермия 
ладоней и подошв (Унны – Тоста?) в сочетании с моза-
ичным нарушение ороговения кожи по линиям Блашко.

Рекомендации: 1) наружно на выраженные элемен-
ты (с выраженным гиперкератозом) мазь Белосалик два 
раза в день в течение 7 дней, далее два раза в неделю; 
2) наружно на выраженные элементы (с выраженным 
гиперкератозом) крем Кератозан 30 гель-крем два раза 
в день длительно. 3) увлажнение кожи области высыпаний 
кремом СегаVe SA Smоothing Cream два раза в день дли-
тельно; 4) выполнение полного экзомного скрещивания 
с целью поиска мутации; 5) мытье рук с очищающим 
маслом АVENE ХегаCalm A.D длительно.

В 2021 году при дерматоскопии наблюдается гипер-
кератотический периферический край белого, желтого 
или коричневатого цвета, на двойной линии; гомогенная 
центральная область, которая может иметь рубцовый вид, 
с коричневыми точками или глобулами и некоторыми 
сосудистыми структурами, такими как гломерулярные 
и линейные сосуды, пересекающими поражение.

Выполнена биопсия. Результат исследования: лоскут 
кожи с гиперкератозом, папилломатозом. Фокальное 
формирование столбиков из порокератотических клеток 
в роговом слое (роговидные пластинки), в основании 
которых отсутствует зернистый слой и выявляются еди-
ничные вакуолизированные кератиноциты в шиповатом 
слое. В дерме – очаговые воспалительные инфильтраты. 
Заключение: линейный порокератоз.

Тактика ведения пациента
•	 Ультразвуковое сканирование (датчик 18–22 МГц) 
с исследованием глубины повреждения по ходу всех 
очагов для выбора метода деструкции и этапности 
проведения терапии.

•	 Возможные варианты деструкции: лазерная терапия; 
RF-терапия; ФДТ; 5-фторурацил.

•	 Последующее использование Букки-терапии, имму-
носупрессоров.

Выводы
Порокератоз является редким заболеванием кожи с ши-

роким спектром клинических вариантов, которые важно 
знать клиницистам для корректной постановки диагноза, 
а также избежания ошибок в диагностике.

Клинические проявления заболевания разнообразны, 
выделяют локализованные, диссеминированные и вы-
сыпные формы.
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Передовые технологии GE Healthcare  
в диагностике социально значимых заболеваний

За каждым снимком стоит жизнь человека. Следуя этой идее, 
GE Healthcare запустила масштабный проект: мобильный 

демонстрационный комплекс отправился в путешествие 
по Европе и России с целью представить широкому кругу 
специалистов здравоохранения передовые технологии в об-
ласти медицинской визуализации, призванные помочь врачам 
в спасении жизней. Маршрут следования включает 16 стран 
и охватывает 29 недель пути. В России мероприятие пройдет 
в Москве, Санкт-Петербурге, Воронеже, Нижнем Новгороде, 
Казани, Екатеринбурге и Тюмени.

Ежегодно в нашей стране регистрируется более 65 тысяч 
новых случаев рака молочной железы. В России это заболе-
вание занимает первое место среди всех злокачественных 
новообразований у женщин. В то же время, по оценкам экс-
пертов, доля пациенток, у которых рак был выявлен на ранней 
стадии, за последние десятилетия возросла до 72 %. Это стало 
возможным благодаря активному развитию диагностических 
технологий, популяризации ежегодных визитов к маммологу 
и совершенствованию органосберегающих методик лечения.

«Пандемия Sars-CoV‑2 оказала разрушительное влияние 
на сферу диагностики женского здоровья, особенно в плане 
онкологии. Достаточно сказать, что из-за нее количество скри-
нинговых маммографических обследований сократилось 
на 90 %, в то время как ранняя диагностика может снизить риск 
летального исхода от рака груди на 25–30 %, – комментирует 
Лора Эрнандес, генеральный директор GE Healthcare по на-
правлению «Женское здоровье и рентгенография» в регионе 

Европа, Ближний Восток и Африка. – Данное роуд-шоу было 
создано для того, чтобы дать возможность врачам как можно 
ближе познакомиться с передовыми технологиями в области 
диагностики женского здоровья. В рекордные сроки, за шесть 
недель, мы смогли организовать 29-недельное турне, в ходе 
которого команда наших специалистов сможет поделиться 
вдохновляющими историями, основанных на опыте работы 
наших решений».

Насыщенная программа роуд-шоу включает демонстра-
цию технологий и решений GE Healthcare, способствующих 
ранней выявляемости онкологических заболеваний и скоро-
сти постановки диагноза. Команда ведущих специалистов 
проведет для посетителей индивидуальные экскурсии с пре-
зентацией оборудования для диагностики женского здоро-
вья, костного и метаболического здоровья, онкологических 
заболеваний, а также представит рентгеновские системы. 
Мероприятия будут проводиться с учетом всех актуальных 
мер профилактики против распространения новой корона-
вирусной инфекции.

В рамках роуд-шоу также будет проведена серия обу-
чающих семинаров для маммологов, онкологов, радиоло-
гов и других специалистов в сфере диагностики женского 
здоровья. Ведущие эксперты здравоохранения расскажут 
о современных методах обследований в маммографии и ден-
ситометрии, поделятся опытом их практического применения, 
а также представят алгоритмы маршрутизации пациентов 
с подозрением на рак молочной железы.

Компания GE Healthcare проведет роуд-шоу в семи городах России, представив 
передовые технологии для диагностики социально значимых заболеваний
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