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Приведено клиническое наблюдение порокератоза диссеминированного поверхностного актинического у мужчи-
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Введение 

Порокератоз – хроническое прогрессирующее 
заболевание, связанное с нарушением кера-
тинизации и проявляющееся характерными 

морфологическими признаками. В литературе описано 
шесть клинических вариантов порокератоза, несмотря на 
это четкого разграничения между ними нет, так как для 
разновидностей заболевания характерно множество пе-
рекрестных признаков [1]. Порокератоз является генети-
чески гетерогенным заболеванием. Дерматоз развивается 
вследствие нарушения кератинизации не только в выво-
дных протоках эккринных потовых желез, но и в устьях 
волосяных фолликулов и межфолликулярных зонах эпи-
дермиса, что дает основание называть его паракератозом 
[1, 2]. Образование роговидной пластинки происходит, 
по мнению некоторых авторов, в результате двух процес-
сов: внутриэпидермального разрушения клеток (апоптоз) 
и нарушения кератинизации по типу дискератоза. Т. Wade 
и А.В. Ackerman (1980) в формировании роговидной пла-
стинки основное значение придают воспалительным из-

менениям в дерме, S. Margheseu и соавт. (1987) - микро-
циркуляторным нарушениям, a R. Heed и P. Leone (1970) 
высказали предположение, что в основе гистогенеза по-
рокератоза лежит появление клона измененных эпители-
оцитов в основании паракератотического столбика, фор-
мирующего роговидную пластинку 

Клиническая картина порокератоза характеризуется 
поверхностными, эксцентрически растущими очагами с 
центральной атрофией и приподнятым гиперкератотиче-
ским краем.

Выделяют несколько клинических вариантов пороке-
ратоза [2-7]:

•	 классический Мибелли;
•	 поверхностный диссеминированный эруптивный 

Респиги;
•	 диссеминированный поверхностный актиниче-

ский;
•	 точечный ладонно-подошвенный;
•	 ладонно-подошвенный и диссеминированный, сет-

чатый;
•	 гиперкератотический веррукозный, гиперпластиче-

ский, линейный.
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Для всех клинических вариантов характерна общ-
ность клинических проявлений и идентичная гистоло-
гическая картина. В зоне рогового гребешка отмечается 
резко отграниченный акантоз и порокератотическое 
утолщение рогового слоя, отсутствие зернистого слоя под 
ним, истончение мальпигиевого, в дерме – расширение 
сосудов, периваскулярные лимфогистиоцитарные ин-
фильтраты. При актиническом и ладонно-подошвенном 
вариантах эти изменения менее выражены. В очагах нару-
шения кератинизации по типу дискератоза выявлена па-
тологическая плоидность ДНК, а также неопластические 
клоны в эпидермальных клетках, что может привести к 
трансформации в плоскоклеточный рак, реже – в базаль-
ный, что свойственно актиническому кератозу [1,7]. Чаще 
заболевание встречается в виде классического порокера-
тоза Мибелли и диссеминированного поверхностного ак-
тинического. 

Классическая форма порокератоза – порокератоз 
Мибелли - редкое наследственное заболевание, передаю-
щееся аутосомно-доминантно или возникающее спора-
дически, впервые описано в 1889 году итальянским дер-
матологом V. Mibelli [6].

Классический порокератоз Мибелли (ПМ) начинается 
в детстве, но может возникнуть в любом возрасте, в 2 раза 
чаще у мальчиков [6]. Наиболее типичной локализацией 
высыпаний являются лицо, разгибательные поверхности 
верхних и нижних конечностей. Очаги поражения мо-
гут быть одиночными и множественными, линейными, 
в виде исключения располагаться на слизистых оболоч-
ках, роговице глаз, на половом члене. Высыпания начи-
наются с появления точечных сероватых папул с роговым 
шипиком в центре, которые по мере роста приобретают 
округлую, кольцевидную или фестончатую форму, слива-
ются в бляшки диаметром до 5 – 10 см. Центр очага запа-
дает, становится атрофичным, по периферии отмечается 
приподнятый на 1 – 2 мм плотный роговой валик в виде 
гребешка. Субъективные ощущения, как правило, отсут-
ствуют.

Поверхностный актинический диссеминирован-
ный порокератоз (ПАДП), впервые описанный в 1937 г. 
Andrews, наследуется по аутосомно-доминантному типу. 
В культуре фибробластов нередко выявляется нестабиль-
ность короткого плеча хромосомы 3, что может служить 
причиной малигнизации данного варианта порокерато-
за [8]. Дерматоз чаще встречается у женщин, живущих в 
зонах с высокой  инсоляцией, и проявляется обычно во 
второй половине жизни, в молодом возрасте – редко, не 
раньше 16 лет. Первые высыпания появляются в весен-
не-летние месяцы и локализуются на участках кожного 
покрова, доступных инсоляции (преимущественно на 
разгибательных поверхностях предплечий, голеней, на 
тыле кистей, лице). В дальнейшем может происходить 
диссеминация высыпаний на другие участки кожного по-
крова, в том числе и защищенные от воздействия солнеч-
ных лучей. Очаги представлены милиарными роговыми 
папулами, постепенно формирующими элементы более 
крупных размеров с возвышающимся краевым валиком 
и атрофичной розовой центральной частью. В отличие 
от классической формы порокератоза Мибелли в картине 
высыпаний при поверхностном актиническом диссеми-
нированном порокератозе более выражен воспалитель-
ный компонент. Поражение часто сопровождается зудом. 
Ухудшение наступает летом.

ПАДП необходимо дифференцировать от кольцевид-
ной гранулемы, дискоидной красной волчанки, стойкого 
лентикулярного гиперкератоза Флегеля, солнечного кера-
тоза, красного плоского лишая, псориаза.

Приводим собственное клиническое наблюдение.
Пациент Г., 56 лет, житель Ростовской области, по-

ступил с жалобами на распространенные высыпания на 
коже туловища и конечностей, сопровождающиеся непо-
стоянным легким зудом. Считает себя больным в течение 
10 лет, когда впервые, без видимой причины, появились 
высыпания по разгибательным поверхностям плеч, кото-
рые постепенно распространились на туловище и нижние 
конечности. При появлении новых высыпаний отмечал-
ся умеренный зуд. По мере разрешения элементы сыпи 
оставляли после себя поверхностную атрофию. В течении 
заболевания отмечалось улучшение в зимнее время. Че-
рез 3 года после начала заболевания пациент обращался 
к врачу дерматологу, диагноз поставлен не был. В связи с 
отсутствием изменений в самочувствии к другим врачам 
не обращался, лечения не проводил. 

17.05.2012 г. пациент госпитализирован в клинику 
кожных болезней РостГМУ с диагнозом направления 
лимфоматоидный папулез?

При осмотре: кожный патологический процесс носит 
распространенный характер с поражением преимуще-
ственно разгибательной поверхности плеч, предплечий, 
бедер, голеней, спины, груди (рис. 2, 4). Высыпания пред-
ставлены изолированно расположенными бляшками 
округлой формы, размером 5 – 12 мм, коричневато-ро-
зового цвета. Центральная часть бляшек с признаками 
атрофии, слегка западает, гипопигментирована, гладкая и 
блестящая. Периферическая – приподнята в виде нечетко 
выраженного гиперкератотического ободка. Субъектив-
но умеренный зуд в области свежих высыпаний.

Предварительный диагноз: порокератоз актиниче-
ский диссеминированный поверхностный. Предполо-
жение о лимфоматоидном папулезе отвергнуто в связи 
с отсутствием на поверхности бляшек кровоизлияний, 
изъязвлений, корочек. С целью уточнения диагноза про-
изведена диагностическая биопсия очага высыпаний на 
коже левой голени.

Результаты гистологического исследования. Гипер-
кератоз. В устье волосяного фолликула и углублениях 
эпидермиса располагается паракератотический столбик 
по типу роговой пластинки. Под пластинкой вакуолизи-
рованные дискератотические эпидермоциты. Эпидермис 
атрофичен. Вакуольная дистрофия клеток базального 
слоя. В сосочковом слое дермы отек и базофилия коллаге-
новых волокон. Сосуды поверхностной сети расширены, 
стенки утолщены. Под эпидермисом диффузные, перива-
скулярные и перифолликулярные гистиолимфоцитарные 
инфильтраты с примесью меланофагов. 

Заключение: морфологическая картина с учетом кли-
нических данных соответствует порокератозу актиниче-
скому диссеминированному поверхностному (рис. 1).

Лечение. Порокератоз характеризуется хроническим 
медленно прогрессирующим, зачастую бессимптомным 
течением. Универсального терапевтического подхода при 
данном дерматозе не существует. При распространенных 
формах заболевания, при наличии косметических дефек-
тов назначают длительный прием витамина А, в случае 
актинического варианта – в комбинации с хлорохином, 
местно – топические кортикостероиды сильного дей-
ствия, кератолитики, наружные ретиноиды, возможно 
разрушение с помощью криотерапии, дермобразии, ла-
зерного испарения.
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Рис. 2. До лечения Рис. 3. Через 1 месяц после лечения

Рис. 4. До лечения Рис. 5. Через 1 месяц после лечения

Рис. 1. Гисталогия пациента
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Имеющиеся данные о патоморфологических измене-
ниях, указывающих на наличие нарушений процессов 
кератинизации, явлений апоптоза, присутствие воспали-
тельных изменений в дерме, возможных иммунологиче-
ских сдвигах с аутоиммунным компонентом позволили 
нам использовать ПУВА-терапию как основную терапев-
тическую модальность. 

Была применена стандартная методика ПУВА-те-
рапии с использованием ламп УФА облучения длиной 
волны 320-400 нм, фотосенсибилизатор - оксорален 
внутрь, на курс 20 процедур. Следует отметить ухудше-
ние в течение заболевания в середине курса лечения на 
фоне облучения в виде усиления эритемы и появления 
геморрагического компонента высыпаний, что явилось 
причиной временного прерывания курса процедур. 
Продолжение ПУВА-терапии привело к полному раз-
решению высыпаний (рис. 3, 5). Данное осложнение 
было расценено как реакция самого дерматоза на ПУ-

ВА-терапию, а не нарушение проведения методики или 
идивидуальная реакция со стороны кожи пациента. 
Возможно подобные осложнения и приводили многих 
авторов к выводу о непереносимости или противопо-
казанию к использованию ПУВА-терапии в лечении 
порокератоза. Приведенный клинический случай де-
монстрирует сложность постановки диагноза редкого 
дерматоза в течении ряда лет, что обусловлено удовлет-
ворительным состоянием пациента, доброкачественным 
течением заболевания и отсутствием четкой клинической 
картины ПАДП с локализацией высыпаний и на коже 
туловища. Решающее диагностическое значение в таких 
случаях играет морфологическое исследование. Диспан-
серное наблюдение пациентов с данной формой пороке-
ратоза требует повторных диагностических биопсий с 
целью исключения злокачественной трасформации. Осо-
бый интерес представляет высокая клиническая эффек-
тивность ПУВА-терапии.


