
Медицинский алфавит № 6 / 2020, Дерматология (1) 87
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Порокератоз (ПК) – хроническое 
прогрессирующее заболева-

ние, связанное с нарушением кера-
тинизации. Впервые ПК был описан 
в 1893 году итальянским дерматоло-
гом V. Mibelli [1].

В Международной классификации 
болезней 10‑го пересмотра (МКБ‑10) 
данное заболевание кодируется в руб-
рике наследственных нарушений ке-
ратинизации Q 82.8.

Этиология и патогенез. Доказана 
генетическая гетерогенность данного 
заболевания, о чем свидетельствуют 
семейные случаи возникновения 
дерматоза. Однако в ряде случаев 
может проявляться и спорадически, 
по типу первичной мутации. В насто-
ящее время определена мутация ге-
нов в ферментах мевалонатного пути, 
таких как мевалонаткиназа (MVK), 
фосфомевалонаткиназа (PMVK), ме-
валонатдекарбоксилаза (MVD) и фар-
незилдифосфатсинтетаза (PDPS) [2]. 
Так, например, мутации в гене MVK 
на хромосоме 12q24 были обнаруже-
ны у пациентов с диссеминированным 
поверхностным актиническим поро-
кератозом [3].

По‑видимому, в возникновении 
заболевания играет роль соотношение 

генетической предрасположенности, 
пусковых и фоновых факторов.

Клинические проявления. На се-
годняшний день принято выделять 
следующие варианты ПК [4, 5]:
1. классический бляшечный – поро-

кератоз Мибелли;
2. диссеминированный:

а) поверхностный актинический 
порокератоз,

б) поверхностный неактинический 
порокератоз,

в) эруптивный папулезный 
зудящий,

г) ретикулярный;
3. локализованный:

а) линейный порокератоз,
б) гигантский,
в) точечный,
г) фолликулярный,
д) ладонно‑подошвенный,
е) лицевой,
ж) аногенитальный (класси-

че ский,  птихотропный – 
в межъягодичной складке, 
пенильно‑мошоночный).

Для всех вариантов заболевания 
характерна типичная клиническая 
картина в виде папул или бляшек, 
окруженных приподнятым роговым 

бортиком, а также общий гистологи-
ческая признак – тонкий столбик па-
ракератотических клеток, проходящих 
через весь роговой слой [6].

Наиболее распространенными 
формами ПК являются классический 
порокератоз Мибелли и диссеминиро-
ванный поверхностный актинический 
порокератоз.

Порокератоз Мибелли наследует-
ся по аутосомно‑доминантному типу, 
у мальчиков встречается в два раза 
чаще [7]. Начало заболевания, как 
правило, приходится на младенче-
ский и детский возраст, однако может 
дебютировать и у пожилых людей. 
Проявляется в виде кольцевидных 
папул с приподнятым гиперкерато-
тическим краем, локализованных 
преимущественно на коже нижних 
и верхних конечностей. Расположение 
очагов на волосистой части головы 
в конечном итоге завершается фор-
мированием рубцовой алопеции [4]. 
Центр папул может представляться 
как гиперпигментированным, так 
и гипопигментированным, атрофич-
ным, или же приобретать сквамозный 
характер. Размер элементов в нача-
ле своего развития составляет око-
ло 2–5 мм в диаметре. Постепенно 
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and treatment approaches. The article describes the variants of the 
disease – eruptive itchy papular malformation that occurs on the 
extremities against the background of microcirculation disorders 
and giant, developed on the skin of the trunk. The main methods 
of treatment of porokeratosis are also described.
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увеличиваясь, узелки формируют 
бляшки до нескольких сантиметров 
в диаметре, в редких случаях обра-
зуя гигантские очаги. Субъективные 
ощущения у больных не наблюдаются.

Диссеминированный поверх-
ностный актинический порокера-
тоз (ДПАП), описанный в 1937 году 
Andrews [8], чаще преобладает у жен-
щин в возрасте 30–50 лет. Пусковым 
фактором в развитии данной формы 
дерматоза является ультрафиолетовое 
излучение. Представлен миллиарны-
ми папулами с атрофичным центром, 
расположенными симметрично на ме-
стах, открытых для солнца (голени, 
кисти, предплечья). В последующем 
может распространяться и на закрытые 
участки кожи, однако ладони, подош-
вы и слизистые оболочки всегда оста-
ются интактными. В отличие от ПК 
Мибелли, данные очаги не склонны 
к слиянию, гиперкератотический 
край узкий, порой определяется лишь 
при пальпации. Данный вариант ПК 
имеет тенденцию к обострению в ве-
сенне‑летний период с проявлением 
усиления пигментации, утолщения 
периферического края, а также по-
явления новых элементов. Несмотря 
на известный триггерный фактор для 
развития ДПАП в виде солнечного из-
лучения, в последнее время все чаще 
появляются интересные факты о дан-
ной форме ПК. Встречаются указания 
на возникновение ДПАП у пациентов 
с системной красной волчанкой, ревма-
тоидным артритом, В‑клеточной лим-
фомой и склеродермией, что указывает 
на влияние иммуносупрессивной тера-
пии в развитии данного варианта дер-
матоза. Так, был опубликован случай 
развития элементов ДПАП у 52‑летней 
кореянки после проведенного местно-
го лечения витилиго с применением 
кортикостероидных препаратов, ин-
гибиторов кальциневрина и УФ‑Б‑
терапии в течение 7 месяцев. Очаги 
ДПАП были расположены обильно, 
но на свободных от витилиго участках 
тела [9]. Другой случай возникнове-
ния ДПАП был описан у пациентки 
с псориазом, по поводу которого дли-
тельно применялась узкополосная УФ‑
Б‑терапия, и возникли очаги ДПАП 
на коже туловища и конечностей [10]. 
Единичные случаи возникновения ПК 
встречаются и у лиц с гематологиче-

скими нарушениями. В 2018 году ряд 
авторов опубликовали случай разви-
тия диссеминированного ПК у паци-
ента с идиопатической тромбоцито-
пенией [11]. Все эти данные наводят 
на мысль о том, что ДПАП до сих пор 
остается не до конца изученным вари-
антом заболевания, требующим повы-
шенного внимания со стороны врача.

Линейный порокератоз является 
довольно необычным вариантом дер-
матоза, встречается преимуществен-
но в детском возрасте. Выделяют два 
проявления линейного порокератоза: 
односторонний (невоидный) и генера-
лизованный. При одностороннем линей-
ном порокератозе очаги располагают-
ся зостериформно, по линиям Блашко. 
Клинически проявляется кольцевид-
ными папулами с запавшим центром 
и гиперкератотическим нитевидным 
краем по периферии. Генерализованный 
вариант встречается значительно реже, 
отличается особенностью распростра-
няться на несколько конечностей од-
новременно, поражать лицо и шею. 
Большинство линейных порокерато-
зов представляют сложность в диффе-
ренциальной диагностике с другими 
линеарными очагами, в особенности 
с веррукозным эпидермальным неву-
сом [12]. Однако выполнение патоги-
стологического исследования позволяет 
с точностью верифицировать диагноз, 
поскольку патоморфологическая кар-
тина дерматоза характерна.

Поверхностный диссеминирован-
ный эруптивный порокератоз. В основ-
ном очаги поражения затрагивают кожу 
верхних и нижних конечностей, лица. 
Элементы имеют неправильные очер-
тания с атрофичным центром и воз-
вышающимся по периферии краем. 
Размеры очагов составляют от 2 до 4 см 
и, как правило, превышают таковые 
при ДПАП. Субъективные ощущения 
часто проявляются в виде зуда.

Диссеминированный ладонно‑по-
дошвенный порокератоз, впервые 
описанный S. В. Guss (1971), харак-
теризуется поражением в виде мелких 
поверхностных очагов в области ла-
доней и подошв с последующим воз-
можным вовлечением других участков 
тела [13]. Очаги имеют четкие гра-
ницы, более выраженный гиперке-
ратотический характер и достигают 
в размере 2–3 мм [14]. Встречается 

преимущественно в подростковом 
возрасте, поражая мужчин в два раза 
чаще женщин.

Несмотря на четко представлен-
ные варианты ПК, бывают и казуисти-
ческие случаи сочетания нескольких 
форм ПК у одного и того же пациента. 
Так, был описан случай комбинации 
ДПАП, линейного порокератоза в со-
четании с гигантским порокератозом 
у мужчины 45 лет без отягощенного 
семейного анализа [15].

Клинический	случай	1
Пациентка, 18 лет, обратилась 

с жалобами на наличие высыпаний 
на коже спины, без субъективных 
ощущений.

Из анамнеза. Больна около 8 ме-
сяцев. Заболевание связывает с дли-
тельным пребыванием в жаркой 
стране (на Кубе) и чрезмерным увле-
чением солнечными ваннами. Была 
неоднократно консультирована раз-
личными дерматологами, проведено 
пять исследований на грибы, всякий 
раз с отрицательным результатом. 
Предполагались диагнозы: дискоид-
ная красная волчанка, микоз кожи.

St. localis. Кожный процесс вто-
рично слабовоспалительный распро-
страненный, симметричный; локали-
зован на коже спины и груди, преиму-
щественно в верхних отделах (рис. 1); 
представлен гиперкератотическими 
линейными и дугообразными очагами, 
состоящими из мелких – миллиарных – 
гиперкератотических папул размером 
около 1 мм. Большинство очагов 
образуют кольца (рис. 2). В центре 
наиболее крупного очага на спине 
обнаруживается вторичная атрофия.

Патоморфологическое исследова-
ние выявило картину, типичную для 
порокератоза.

Диагноз: актинический пороке-
ратоз. Рекомендовано лечение: бе-
та‑каротин по 12 капель раз в день 
вечером в течение месяца; наружно 
кремы с 10 %‑ной мочевиной в тече-
ние 3 месяцев.

Диагностика. Диагноз устанав-
ливается на основании клинической, 
патогистологической, а также дерма-
тоскопической картин [16].

Патоморфологическая картина 
порокератозов однотипна [17].
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А. Эпидермис: 1) основной гистоло-
гический признак – образование углу-
бления в эпидермисе, которое посте-
пенно заполняется роговыми массами 
в виде столбика. Кератиноциты, образу-
ющие этот столбик, незрелые, содержат 
ядра (паракератоз). Такие углубления 
образуются вокруг устьев потовых же-
лез (собственно порокератоз), вокруг 
воронки волосяного фолликула, между 
отдельными фолликулами; 2) отсут-
ствие зернистого слоя; 3) локальный 
акантоз / папилломатоз; 4) гиперкера-
тоз; 5) непостоянный признак – ваку-
ольная дистрофия мальпигиева слоя.

Б. Дерма – изменения неспеци-
фичны и диагностической ценности 
не имеют. В сосочковом слое – не-
специфический лимфоцитарный ин-
фильтрат с единичными плазматиче-
скими клетками.

Все варианты ПК имеют сходную 
гистопатологической картину, при ко-
торой обращает на себя внимание ро-
говидная пластинка (corniod lamella) 
представленная паракератотическими 
«колоннами», под которыми отсут-
ствует зернистый слой.

В верхней части дермы под эпи-
дермисом (сосочковый слой) обнару-
живается периваскулярный лимфоци-
тарный инфильтрат [17, 18].

Клинический	случай	2
Пациентка, 76 лет, обратилась 

с жалобами на высыпания на коже 
голеней, сопровождающиеся слабым 
зудом и ощущением дискомфорта, 
присутствие инородного тела в коже.

Из анамнеза. Страдает лимфове-
нозной недостаточностью нижних 
конечностей в течение около 10 лет 
и получает соответствующее лечение 
под наблюдением ангиохирурга. Около 
3 месяцев назад после случайного трав-
мирования кожи щепкой образовалась 
трофическая язва в области левой го-
лени. Лечилась в отделении гнойной 
хирургии, где получен клинический 
эффект в виде наметившейся тенден-
ции к заживлению язвы, но появились 
высыпания гиперкератотических папул.

St. localis. Кожный процесс – вто-
рично воспалительный, симметрич-
ный, локализован на коже обеих го-
леней, представлен кольцевидными 
очагами, образованными мелкими 
папулами, расположенными кольце-

видно в виде тонкой ниточки. При 
дерматоскопии определяется симптом 
крепостной стены.

На основании анализа клини-
ческой картины установлен диагноз 
«эруптивный порокератоз». Любые 
инвазивные диагностические иссле-
дования (биопсия) пациентке противо-
показаны ввиду возможного рецидива 
трофических язв.

Рекомендовано лечение: пенток-
сифилин по 100 мг три раза в день 
во время еды в течение 2 месяцев; 
капсулы витаминов А + Е по 200 мг 
раз в день вечером в течение месяца; 
наружно рекомендован крем вида «мо-
метазон + гентамицин + эконазол + 
декспантенол» раз в день вечером 
на области всех высыпаний в течение 
15 дней, затем переход на мазь вида 
«витамины А, D, метилурацил» раз 
в день вечером в течение 2 месяцев.

Nicola et al. (2017) выявили основ-
ные дерматоскопические паттерны, 
наблюдаемые при порокератотических 
поражениях [19]:

• белая граница вокруг очага, ко-
торая может быть как одинарной, 
так и двойной;

• наличие белой гомогенной об-
ласти, коричневых глобул и точек;

• сосудистые структуры в виде ли-
ний, точек и глобул, пересекаю-
щие очаг поражения.

Сходная дерматоскопическая кар-
тина наблюдается при болезни Боуэна, 
который может имитировать ПК [20]. 
Поэтому решающее значение в постанов-
ке диагноза ПК отводится проведению 
биопсии с последующим ее анализом.

Дифференциальный	диагноз	
порокератозов

Чаще всего порокератотические 
бляшки на коже туловища следует 
дифференцировать от дискоидной 
красной волчанки, актинического 
кератоза (на лице), базалиомы, кера-
тоакантомы [16]. На коже конечностей 
очаги порокератоза могут напоминать 
амилоидный лихен, веррукозный не-
вус (при солитарных очагах), болезнь 
Кирле, перипоральный кератоз Ганса. 
Вне зависимости от локализации 
очагов следует проводить дифферен-
циальный диагноз с микозом кожи, 
кольцевидным псориазом, отдельны-
ми вариантами микробной экземы, 
кольцевидной гранулемой.

Прогноз. Для ПК в целом харак-
терно хроническое доброкачественное 
течение с неопределенно долгим перси-
стированием. Однако в 6,9–30,0 % слу-

Рисунок 1. Актинический порокератоз, круп-
ные очаги на спине с атрофией в центре.

Рисунок 2. Актинический порокератоз, мел-
кие кольцевидные очаги.

   А                 Б
Рисунок 3. А – кольцевидные очаги эруптивного порокератоза вблизи трофической язвы на го-
лени; Б – кольцевидные очаги эруптивного порокератоза на голени на фоне варикоза вен.
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Клинический случай

чаев возможна злокачественная транс-
формация в плоскоклеточный рак и бо-
лезнь Боуэна [21], в особенности таких 
вариантов ПК, как ДПАП и линейный 
порокератоз. Данный факт обусловлен 
чрезмерной экспрессией белка p53 [3Le]. 
В редких случаях может наблюдаться 
спонтанный регресс очагов.

Лечение. Как правило, врачебного 
вмешательства при ПК не требуется, 
за исключением вариантов, принимаю-
щих тяжелое течение и сопровождаю-
щихся выраженными косметическими 
дефектами. В таких случаях подход 
к выбору терапии будет зависеть от фор-
мы заболевания. При лечении ПК может 
использоваться как местная, системная, 
так и аппаратная терапия очагов. Для 
местного лечения рекомендовано при-
менять 5‑фторурацил, кальципотриол, 
5 %‑ный имиквимод, ретиноиды, а также 
кортикостероидные препараты. Было 
отмечено, что при монотерапии кальци-
потриолом не было получено должного 
эффекта в лечении ДПАП. В то время 
как одновременное применение каль-
ципотриола с бетаметазоном, объеди-
ненных в одном торговом препарате 
в виде геля, считается более перспек-
тивным за счет синергетического дей-
ствия на пролиферацию кератиноцитов, 
с одной стороны, и уменьшения воспа-
лительного компонента – с другой [22]. 
Для лечения ПК Мибелли, а также при 
ладонно‑подошвенном диссеминирован-
ном порокератозе неплохо зарекомендо-
вал себя 5 %‑ный имиквимод, действие 
которого направлено на индукцию цито-
кинов за счет активации толл‑подобных 
рецепторов [3].

Из аппаратных методов терапии 
применяют вапоризацию на углекис-
лом газе (СО2), неодимовый лазер (Nd: 
YAG), а также фракционный фототер-
молиз. Целесообразно использование 
комбинации данных методов, так как 
одни из них вызывают деструкцию 
роговичной пластинки, а другие на-
правлены на устранение очагов ги-
перпигментации [23].

Рекомендованная терапия в виде 
системных ретиноидов в дозе 1 мг/кг 
в сутки оказывает временное улучше-
ние, приводя довольно часто к реци-
дивам заболевания.

Было отмечено, что системная хи-
миотерапия, используемая у пациен-
тов с онкологическими заболеваниями 
на фоне длительного течения ПК, при-
водит к клиническому улучшению 
течения дерматоза. Данный факт был 
описан в отношении нового препарата 
палифермина, являющимся фактором 
роста кератиноцитов [24].

Таким образом, группа порокера-
тозов представляет собой объедине-
ние дерматозов, характеризующихся 
первично своеобразным нарушением 
кератинизации, вторичной атрофией 
и слабым перифокальным воспалени-
ем; основным предрасполагающим 
фактором к возникновению гиперке-
ратоза в устьях потовых желез и в во-
ронке волосяного фолликула является 
наследственная предрасположенность. 
Фон, на котором формируется свое-
образная клиническая картина, может 
быть различна, начиная от локализации 
поражений на себорейных участках или 
на участках, подвергающихся выражен-
ной инсоляции, и заканчивая наруше-
ниями микроциркуляции, крово‑ и лим-
фообращения (последний механизм 
характерен для нижних конечностей).

В терапии порокератозов пред-
почтительно использовать препараты 
ретиноидов: при распространенных 
поражениях обычно назначают си-
стемный изотретиноин или этрети-
нат, а локализованные процессы хо-
рошо поддаются лечению местными 
ретиноидами.
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