
 Саратовский научно-медицинский журнал. 2015. Т. 11, № 3.

дерматовенерология

дерматозов различной природы и контроля эффек-
тивности терапии [14, 15].

Заключение. Данное наблюдение представля-
ет клинический интерес в связи с относительной 
редкостью одновременной диагностики сифилиса и 
псориаза у одного пациента. Для дифференциаль-
ной диагностики с успехом может быть использована 
дерматоскопия.
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Представлен случай клинического наблюдения поздней кожной порфирии у пациента 50 лет. Обобщены 
данные этиологии, патогенеза и клинической картины. Проведена дифференциальная диагностика с вуль-
гарной пузырчаткой, приобретенным буллезным эпидермолизом и псевдопорфирией. Приведены результаты 
успешного комплексного лечения заболевания препаратами хинолинового ряда, системными глюкокортикосте-
роидами, флеботомией.
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Utz SR, Bakulev AL, Slesarenko NA, Eremina MG, Muratova DS. Difficult diagnosis in a dermatologist’s practice (de-
scription of a clinical case of late cutaneous porphyria). Saratov Journal of Medical Scientific Research 2015; 11 (3):  
450–453.

The article presents a case report of clinical observations of late cutaneous porphyria in a 50‑years old patient. The 
data of the etiology, pathogenesis and clinical picture are summarized. A differential diagnosis with vulgar disease, 
acquired epidermolysis bullosa and pseudoporphyria. The results of a successful comprehensive treatment of disease 
by drugs quinoline series, systemic glucocorticosteroids, phlebotomy.

Key words: late cutaneous porphyria, differential diagnosis, comprehensive treatment.

1Введение. Поздняя кожная порфирия (ПКП) 
представляет собой наиболее распространенный 
вариант порфирий в мире  — группы заболеваний, 
которые характеризуются избыточным содержанием 
порфиринов в тканях. Это происходит вследствие на-
следственной или приобретенной недостаточности 
одного из энзимов, синтезирующих гем [1]. Термин 
«порфирия» происходит от греческого «пурпурный». 
Этот цвет характеризует окраску мочи у больных 
порфирией. ПКП впервые описал J. G. Waldenstrom в 
1937 г. Позднее этому заболеванию давалось много 
различных названий: актинический травматический 
буллезный дерматоз, симптоматическая порфирия, 
буллезная форма порфириновой болезни, поздняя 
порфирия кожи (ППК) [2–5]. Каждый тип порфирии 
характеризуется специфической ферментной недо-
статочностью и определенными клиническими при-
знаками. Порфирии могут быть эритропоэтические, 
печеночные и смешанные. Ведущую роль в нару-
шении порфиринового обмена играет печень. ПКП 
возникает вследствие дефицита активности уропор-
фириноген-декарбоксилазы печени, что приводит к 
гиперпродукции порфиринов (в основном уропорфи-
рины), которые откладываются в коже и повышают 
ее чувствительность к УФ-лучам [6].

Существует три вида ПКП: наследственная, или 
семейная (аутосомно-доминантная), спорадическая 
и токсическая. При спорадической ПКП поражение 
печени ассоциированно с воздействием алкоголя, 
вируса гепатита С, реже — эстрогенов, злокачествен-
ных или метастазирующих опухолей, саркоидоза, по-
вышения уровня железа и ферритина в сыворотке 
крови, ВИЧ-инфекции [7].

Токсическая форма обусловлена воздействием 
определенных лекарственных веществ (ароматиче-
ских углеводородов) [8].

Наследственной формой заболевают в 30–40 лет. 
Споратической формой ПКП болеют чаще всего муж-
чины и женщины среднего или пожилого возраста, а 
также молодые женщины, принимающие перораль-
ные контрацептивные средства [9].

Клиническая картина ПКП представлена по-
лиморфными высыпаниями преимущественно на 
участках, подверженных воздействию солнца, таких 
как лицо и шея, тыльная поверхности кистей и пред-
плечья. На ранних этапах заболевания возникают 
эритема и отек, затем везикулы и буллы с последую-
щим развитием глубоких эрозий и корок серозно-ге-
моррагического характера. Отмечается повышенная 
ранимость кожи на щеках, задней поверхности шеи, 
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ушных раковинах и тыльной поверхности кистей. На 
месте разрешившихся элементов кожи могут обра-
зоваться участки рубцевания. К кожным симптомам 
ПКП также относятся: гипертрихоз, гипопигментация 
и гиперпигментация в области лица, шеи, кистей. 
Гипертрихоз лица — очень важный диагностический 
признак, который развивается постепенно и часто за-
ставляет лиц женского пола обратиться к дермато-
логу. На участках кожного покрова как подверженных 
солнечному излучению, так и защищенных от света 
могут возникать белого цвета, индурированные скле-
родермоидные бляшки [10].

ПКП в сочетании с злоупотреблением алкоголем 
имеет тенденцию к хроническому рецидивирующему 
течению [11]. Устранение воздействия токсина может 
приводить к постепенному улучшению.

Патоморфология. Пузыри при ПКП имеют су-
бэпидермальное происхождение. Основные отли-
чительные черты ПКП: 1) наличие PAS-позитивных 
и диастазорезистентных эозинофильных гиалино-
вых масс в стенках сосудов верхней части дермы;  
2)  «гусеничные тельца» («caterpillar bodies»)  — это 
колоидные тельца в нижних отделах эпидермиса. 
Дермальный инфильтрат обычно редкий.

Диагностика основана на характерной клини-
ческой картине, а также на лабораторных данных: 
повышение уропорфирина в моче и плазме крови, 
копропорфирина — в стуле.

Лечение в основном основано на защите кожи 
от УФ-лучей, применяют кровопускание, препараты 
аминохинолинового ряда.

Описание клинического случая. Больной  К. 
50 лет, водитель. Поступил в клинику кожных и вене-
рических болезней 15.09.2014 с жалобами на наличие 
множественных зудящих высыпаний, локализующих-
ся в области лица, верхних и нижних конечностей 
(рис. 1, 2). Считает себя больным с мая 2014 г., когда 
впервые без видимой причины отметил появление 
пузырей на коже левой ушной раковины, которые са-
мостоятельно вскрывались с образованием эрозий, 
корок. После отторжения корок, аналогичные элемен-
ты появлялись на соседних участках ушной раковины. 
Постепенно процесс распространился на кожу лица, 
верхних конечностей. Лечился в стационаре КВД г. Ба-
лашова с диагнозом: «Фотодерматоз» (тиосульфатом 
натрия в/в №10, наружно крем акридерм, раствор фу-
корцина). Эффекта от лечения не отмечал. В сентя-
бре 2014 г. появились новые высыпания на коже лица, 
в связи с чем обратился на консультацию в ККБ СГМУ 
им. В. И. Разумовского. Госпитализирован на стацио-
нарное лечение в дерматомикологическое отделение.

Аллергоанамнез и наследственность не отягоще-
ны. Вредные привычки: курение (1 пачка в день), упо-
требление алкоголя.
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Локальный статус при поступлении: патологиче-
ский процесс носил диссеминированный характер. 
На коже лица, ушных раковинах, верхних конечно-
стях имелись очаги эритемы розового цвета с си-
нюшным оттенком, на фоне которых локализовались 
множественные эрозии округлой, овальной формы, 
от 1 до 5 см в диаметре, склонные к эпителизации 
(рис. 2). Местами эрозии были покрыты слоистыми 
серозно-гемморагическими корками. Наряду с этим 
преимущественно на коже верхних конечностей ло-
кализовались белесоватые атрофические рубчики 
(рис. 3). Слизистые оболочки полости рта свободны 
от высыпаний. Субъективно беспокоил зуд и чувство 
жжения в очагах поражения.

Исходя из клинической картины, проведен диф-
ференциальный диагноз со следующими заболева-
ниями: вульгарная пузырчатка, приобретенный бул-
лезный эпидермолиз, псевдопорфирия.

Для вульгарной пузырчатки характерно образо-
вание пузырей с серозным содержимым, которые 
быстро вскрываются, обнажая ярко-красные эрозии. 
Как правило, заболевание начинается с поражения 
слизистых оболочек полости рта и зева, далее пузы-
ри могут проявляться на любом участке кожного по-
крова. Диагностика вульгарной пузырчатки основана 
на выявлении положительного симптома Никольско-
го и обнаружении в мазках-отпечатках акантолитиче-
ских клеток.

Приобретенный буллезный эпидермолиз  — это 
редкое аутоиммунное субэпидермальное буллез-
ное заболевание, которое может быть индуцирова-
но лекарственными препаратами и обостряться под 
влиянием УФО. Клиническая картина приобретенно-
го буллезного эпидермолиза характеризуется обра-
зованием напряженных пузырей с прозрачным или 
геморрагическим содержимым на фоне внешне не-
измененной кожи и эрозий на месте травм. Разреша-
ются элементы с образованием рубцов и милиумов. 
Поражаются преимущественно тыльные поверхно-
сти кистей.

Псевдопорфирия является фототоксическим су-
бэпидермальным буллезным дерматозом, прояв-
ляющимся пузырями на кистях и стопах. Описаны 
случаи псевдопорфирии после приема нестероид-
ных противоспалительных средств, антибиотиков, 
сульфаниламидов, дапсона и других лекарственных 
веществ [12].

Псевдопорфирия и приобретенный буллезный 
эпидермолиз по течению и клинической картине на-
поминают ППК, однако уровень порфиринов в сыво-
ротке крови, моче и кале остается в норме [13].

С целью уточнения диагноза проведено обсле-
дование: ОАК, ОАМ, определение уровня СОЭ, био-
химический анализ крови, определение акантоли-
тических клеток в мазках-отпечатках, УЗИ органов 
брюшной полости и почек.

Лабораторные данные: повышение уровня СОЭ 
(45 мм/ч), в биохимическом анализе крови (АСТ 59,1 
U/л; ЩФ 319 U/л; ГГТ 117,9 U/л; прямой билирубин 
5,9 ммоль/л), в общем анализе мочи обнаружены 
порфирины, в мазке-отпечатке с эрозий акантолити-
ческие клетки не найдены. Заключение УЗИ органов 
брюшной полости и почек: диффузные изменения 
печени и поджелудочной железы, деформация желч-
ного пузыря, синусные (парапельвикальные) кисты 
почек.

На основании жалоб, данных анамнеза, клини-
ческой картины, лабораторных и инструментальных 

методов исследования выставлен диагноз: «Поздняя 
кожная порфирия».

За время пребывания в стационаре пациенту 
были назначены препараты хинолинового ряда: ги-
дроксихлорохин в минимальной дозировке по 1 та-
блетке 2 раза в неделю, гемоэкстракция в объеме 
250 мл однократно. Параллельно проводилась де-
зинтоксикационная терапия, препараты, улучшаю-
щие микроциркуляцию, гепатопротекторы и наруж-
ное лечение в виде анилиновых красителей.

Спустя 2 недели от начала терапии патологи-
ческий процесс на коже был в стадии разрешения: 

Рис. 1. Мужчина, 50 лет. Поражение кожи лица.

Рис. 2. Поражение кожи ушных раковин и лица.

Рис. 3. Поражение кожи верхних конечностей.
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эрозии заэпителизировались, большинство корок 
отторглось полностью, на месте разрешившихся 
элементов остались вторичные гиперпигментиро-
ванные пятна. Субъективных ощущений не отмеча-
лось (рис. 4, 5).

Пациент направлен на амбулаторное лечение 
с рекомендациями постепенного увеличения дозы 
гидроксихлорохина в 2 раза каждый месяц, под кон-
тролем лабораторных показателей и дерматолога по 
месту жительства на амбулаторном этапе; фотопро-
текторы с фактором защиты не менее 50. Кроме того, 
существуют данные, что пациенты с ПКП нуждаются 
в максимальной защите от лучей спектра А.

Обсуждение. ПКП является достаточно редко 
встречающимся заболеванием (5–20 случаев на 
100000 населения) [7]. Трудность диагностики, схо-
жесть клинических проявлений с другими фотодер-

матозами нередко приводят к тому, что пациенты 
годами получают лечение, которое лишь снимает не-
которые симптомы, но не является патогенетически 
обусловленным [9]. Стоит предположить, что низкая 
частота встречаемости данного дерматоза, возмож-
но, объясняется отсутствием клинически и лабора-
торно подтвержденного диагноза данного дерматоза, 
нередко скрывающегося за другими кожными дерма-
тозами.

Заключение. Данное клиническое наблюдение 
интересно в связи с редкой встречаемостью дерма-
тоза, сложностью дифференциальной диагностики 
на амбулаторном этапе.

Постановка диагноза часто затрудняется схоже-
стью клинических и биохимических признаков с дру-
гими заболеваниями. Для установления правильного 
диагноза необходим в первую очередь тщательно 
собранный анамнез, позволяющий выявить внешний 
токсин (алкоголь, эстроген, хлорированный углево-
дород), который мог послужить триггерным факто-
ром для дебюта заболевания. Комбинированная 
терапия флеботомией и препаратами хлорохиново-
го ряда может снижать тяжесть гепатотоксических 
реакций на хлорохин, ускорять и удлинять ремиссию 
заболевания.

References (Литература)
1.  Habif TP. Photodermatosis and pigmentation disorders. 

Skin disease: diagnosis and treatment 2006; (15): 376–379.
2.  Zeligman MD, Baum MD. Porphyric bullous dermatosis. 

Arch Derm Syphilo. 1948; 58 (4): 357–371.
3. Tschudy DP, Valsamis M, Magnussen CR. Acute intermit-

tent porphyria: clinical and selected research aspects. Ann Intern 
Med 1975 Dec; 83 (6): 851–64.

4. Waldenstrom J. Stadien uber Porphyrias. Acta Med Scand 
1937; 82 [Supple]: 1–254.

5. Ajioka JD, et al. Down-regulation of hepcidin in porphyria 
cutanea tarda. Blood 2008; (112): 4723.

6. Phillips JD, et al. A mouse model of familial porphyria cuta-
nea tarda. Proc Natl Acad Sci, U S A 2001; (98): 259.

7.  Wolf K, Goldsmith LA, Katz S,  et al. Fitzpatrick Derma-
tology in clinical practice. 2012; Vol. 2, p. 1343–1370. Russian 
(Вольф  К., Голдсмит  Л. А., Кац  С.  И. и др. Дерматология 
Фицпатрика в клинической практике. М., 2012; т. 2; с. 1343–
1370).

8. Bissell DM, Wang B. Acute Hepatic Porphyria. J Clin Transl 
Hepatol 2015; 3 (1): 17–26.

9. Gasson T, Klein K. Nurse Pract. Porphyria: pathophysiolo-
gy, diagnosis, and treatment 2015; 40 (8): 1–6.

10.	 Karim Z, Lyoumi S, Nicolas G, et al. Porphyrias: A 2015 
update. Clin Res Hepatol Gastroenterol 2015; 39 (4): 412–25.

11.	 Jappe U, Zillikencs D, Bonnekoh B, et al. Epidermoly-
sis bullosa acquisita with ultraviolet radiation sensitivity. Br J Der-
matol 2000; 142: 517–529.

12.	 DeGiovanni CV, Darley CR. Pseudoporfhyria occurring 
during a course of ciprofloxacin. Clin Exp Dermstol 2008; (33): 
109–110.

13.	 Green JJ, Manders SM. Pseudoporphyria. J Am Acad 
Dermatol 2000; 41: 197–208.

Рис. 4. Пациент с порфирией после лечения.

Рис. 5. Пациент, 50 лет. После лечения  
(лицо, ушные раковины).
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