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АННОТАЦИЯ

Поздняя кожная порфирия представляет собой редкое дерматологическое заболевание, характеризуемое хро-
ническим течением и появлением на коже под воздействием ультрафиолетового излучения болезненных пузырных 
элементов, локализованных преимущественно на открытых участках тела. Известно, что развитие порфирии при-
мерно в 1/3 случаев носит семейный характер и может быть связано в том числе со злоупотреблением алкоголя, 
воздействием бензина и других токсичных веществ, курением, наличием ВИЧ-инфекции, высоким уровнем железа 
в организме и поражением печени вирусным гепатитом С. Ключевым звеном патогенеза поздней кожной порфи-
рии считается нарушение функции одного из ферментов в клетках печени, принимающих участие в синтезе гема 
уропорфириногендекарбоксилазы, что вызывает нарушение пигментного обмена с повышенной аккумуляцией в ор-
ганизме порфиринов, которые откладываются в коже и выступают в качестве эндогенных фотосенсибилизаторов. 

В качестве вспомогательного инструмента дифференциальной диагностики при подозрении на позднюю кожную 
порфирию, кроме сбора подробного анамнеза, следует уточнить наличие патогномоничного симптома ― измене-
ние окраски мочи, поскольку накопление порфирина в организме в некоторых случаях может изменить цвет мочи 
на красновато-коричневый. Другим инструментом служит биопсия кожи, которая обычно помогает при дифферен-
циальной диагностике. 

В терапии поздней кожной порфирии, кроме лечения вирусного гепатита С, используют низкие дозы гидрок-
сихлорохина. Несмотря на то что заболевание не поддаётся полному излечению, его течение можно успешно кон-
тролировать. В этой связи своевременная диагностика поздней кожной порфирии позволяет обеспечивать контроль 
над заболеванием. Устранение и лечение кожных проявлений заключается в первостепенном устранении тех фак-
торов, которые спровоцировали обострение заболевания. Таким пациентам требуется ношение защитной одежды, 
ограничение воздействия солнечного света по мере возможности, так как на сегодняшний день средств, суще-
ственно снижающих уровень порфирина и восстанавливающих ферментативную недостаточность уропорфириноген-
декарбоксилазы, не существует. 

Актуально молекулярно-генетическое тестирование с целью последующего снижения риска развития заболева-
ния у потомства, для чего требуется ограничение факторов, снижающих уровни и активность уропорфириногенде-
карбоксилазы. 

Поиск и разработка эффективных препаратов для лечения поздней кожной порфирии продолжается во всём 
мире.

В статье представлен клинический случай поздней кожной порфирии у пациента на фоне хронического гепатита С. 
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Case Report

Clinical case of porphyria cutanea tarda
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Professor V.F. Voino-Yasenetsky Krasnoyarsk State Medical University, Krasnoyarsk, Russian Federation

ABSTRACT

Cutaneous porphyria tarda is a rare skin disease characterized by a chronic course and the appearance of painful vesicular 
elements on the skin, localized mainly in open areas of the body under the influence of ultraviolet radiation. It is known that 
the development of porphyria in about a third of cases is familial and can also be associated with alcohol abuse, exposure 
to gasoline and other toxic substances, smoking, the presence of HIV infection, high iron levels in the body and liver damage 
with viral hepatitis C. A key link in the pathogenesis late cutaneous porphyria is considered a violation of the function of one of 
the enzymes in the liver cells involved in the synthesis of heme – uroporphyrinogen decarboxylase, which causes a violation 
of pigment metabolism with increased accumulation of porphyrins in the body, which are deposited in the skin and act as 
endogenous photosensitizers. 

As an auxiliary tool for differential diagnosis in case of suspicion of late cutaneous porphyria, in addition to collecting a 
detailed anamnesis, it is necessary to clarify the presence of a pathognomonic symptom ― a change in the color of urine, 
since the accumulation of porphyrin in the body in some cases can change the color of urine to reddish-brown. Another tool is 
a skin biopsy, which usually helps with differential diagnosis.

In the treatment of late cutaneous porphyria, in addition to the treatment of viral hepatitis C, low doses of hydroxychloroquine 
are used. Although the disease is not completely curable, its course can be successfully controlled. In this regard, timely 
diagnosis of tardive cutaneous porphyria allows for control of the disease. The elimination and treatment of skin manifestations 
consists in the primary elimination of those factors that provoked the exacerbation of the disease. Such patients need to wear 
protective clothing, limit exposure to sunlight as much as possible, since to date there are no means that significantly reduce 
the level of porphyrin and restore the enzymatic insufficiency of uroporphyrinohendecarboxylase. 

Molecular genetic testing is relevant in order to further reduce the risk of developing the disease in offspring, which 
requires limiting factors that reduce the levels and activity of uroporphyrinohendecarboxylase. 

The search and development of effective drugs for the treatment of late cutaneous porphyria continues all over the world.
In the present paper we present a clinical case of cutaneous porphyria tarda associated with hepatitis C virus infection.

Keywords: skin lesions; porphyria; clinical case. 
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ВВЕДЕНИЕ
Современные исследования показывают, что разви-

тие заболевания поздней кожной порфирии зачастую 
связано с печёночной недостаточностью, а именно с на-
рушением активности печёночного фермента уропорфи-
риногендекарбоксилазы. 

Начало заболевания регистрируется в довольно 
зрелом возрасте. Мужской пол, наличие вирусного ге-
патита C, ВИЧ-инфекции, злоупотребление алкоголем, 
избыток железа в организме повышают риск развития 
заболевания, так как указанные факторы напрямую 
снижают уровень уропорфириногендекарбоксилазы [1].  
Данный фермент превращает уропорфириноген III 
в копропорфириноген III, что является одним из этапов 
синтеза гема [2]. Недостаточность фермента приводит 
к накоплению в коже производных порфирина, которые 
связываются с белком TSPO, опосредующим антиокси-
дантные процессы [3]. 

При окислении производных порфирина под воз-
действием ультрафиолетового излучения вызывается 

Рис. 1. Поражение кожи кистей рук.
Fig. 1. Skin lesions of the hands.

Рис. 2. Линейное отложение IgG и IgM вдоль базальной мем-
браны; IgA ― свечения нет. ×50.
Fig. 2. Linear deposition of IgG, IgM along the basement 
membrane; IgA ― no luminescence. ×50.

Рис. 3. Результаты гистохимического исследования кожи: 
отложения гиалина в верхней части дермы и утолщённых 
стенках капилляров. ×50.
Fig. 3. Results of histochemical assay of the skin: hyaline deposits 
in the upper part of the dermis and thickened capillary walls. ×50.

Рис. 4. ШИК-реакция с диастазой: в стенках сосудов выявлены 
ШИК-поло-жительные диастазорезистентные вещества. ×100.
Fig. 4. Periodic acid-Schiff reaction with diastasе: PAS-positive 
diastase-resistant substances were detected in the vessel walls. 
×100.

активация мастоцитов и их дегрануляция с формиро-
ванием специфичных для этого заболевания пузырей 
на открытых участках кожи [4]. Другим специфичным 
изменением при поздней кожной порфирии является 
развитие гипертрихоза [5]. Сравнительно необычное ос-
ложнение заболевания ― развитие псевдосклеродер-
мии с характерными изменениями компонентов внекле-
точного матрикса, в частности увеличением содержания 
коллагена в коже престернальной области [6, 7]. 

Терапия данного заболевания заключается в на-
значении низких доз гидроксихлорохина, применении 
солнцезащитных средств, терапии вирусного гепатита С. 

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ

О пациенте
Пациент Ч., 1980 года рождения, в июне 2021 года об-

ратился к дерматологу с жалобами на пузыри на кожных 
покровах, долго заживающих на открытых участках тела. 

При осмотре: на открытых участках тела, а именно 
кистях рук, лице, шее имеются множественные везикулы 
и буллы с признаками атрофии, гипер- и гипопигмен-
тации (рис. 1). Со слов больного, с 2011 года страдает 
вирусным гепатитом C. 
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* Реакция Шифф-йодной кислотой ― кожная проба, предложенная 
австрийским педиатром B. Schick (1877–1967), применяемая для оцен-
ки выраженности местной реакции.

На основании анамнеза, клинических проявлений 
и лабораторных исследований, а также результатов па-
томорфологического исследования пациенту выставлен 
диагноз: «Поздняя кожная порфирия». Рекомендовано 
наблюдение гепатолога и терапевта. 

Результаты физикального, лабораторного и ин-
струментального исследования. При постановке ре-
акции иммунофлюоресценции определяется линей-
ное отложение IgG, IgM вдоль базальной мембраны. 
В реакциях с антителами IgA свечения нет (рис. 2). 
При гистохимическом исследовании обнаружены  
субэпидермальные пузыри, состоящие из малодиф-
ференцированных фибробластов; в верхней части дер-
мы и утолщённых стенках капилляров имеются отло-
жения гиалина (рис. 3). В стенках сосудов выявлены 
ШИК*-положительные диастазорезистентные вещества 
(рис. 4).

Дифференциальный диагноз. Данная патология тре-
бует дифференциальной диагностики с буллёзным эпи-
дермолизом, экземой, буллёзной формой многоформ-
ной экссудативной эритемы, системной склеродермией. 
В данном случае решающим является результат иссле-
дования на порфирины.

Анализ мочи на общие порфирины положительный.
Исход и результаты последующего наблюдения. 

О дальнейшем состоянии пациента информации нет.

ОБСУЖДЕНИЕ
В качестве вспомогательного инструмента диффе-

ренциальной диагностики при подозрении на позднюю 
кожную порфирию у пациента, кроме сбора подробного 
анамнеза с тщательным расспросом о любых факторах 
восприимчивости, обсуждаемых выше, таких как алко-
голь, курение, воздействие химических веществ, сле-
дует уточнить наличие патогномоничного симптома, 
а именно изменение окраски мочи, поскольку накопле-
ние порфирина в организме в некоторых случаях может 
изменить цвет мочи на красновато-коричневый. Кроме 
того, мочу, кровь и стул пациента можно дополнительно 
исследовать на предмет выявления повышенного уровня 
порфирина [8]. 

Другим инструментом служит биопсия кожи, которая 
обычно не требуется для диагностики данного заболе-
вания, но помогает при дифференциальной диагности-
ке. При этом в литературных источниках сообщается, 
что результатом данного исследования при кожных 
порфириях, как правило, является гистологическая кар-
тина субэпидермальных пузырей и отложений иммунных 
комплексов [9], что соответствует гистологической кар-
тине результатов биопсии пациента в представленном 
клиническом случае.

Кроме общих рекомендаций, которыми являются 
избегание воздействия ультрафиолетового излучения 
(защитные кремы; ношение одежды, защищающей 
от воздействия ультрафиолетового излучения), огра-
ничение попадания в организм токсических веществ, 
ограничение употребления алкоголя, данному боль-
ному показано назначение гидроксихлорохина [1].  
Рекомендована консультация врача-инфекциониста 
для решения вопроса о терапии вирусного гепати-
та, так как прогноз заболевания поздней кожной 
порфирии осложняется наличием данного инфекци-
онного заболевания. Важно отметить, что патогенез 
ухудшения течения поздней порфирии с сопутству-
ющим гепатитом С связан не со снижением актив-
ности ферментов, а с прямым повреждением клеток  
печени [10].

Несмотря на то, что порфирии ― редкая груп-
па метаболических нарушений, которые могут быть 
как унаследованными, так и приобретёнными, данное 
заболевание в настоящее время приобретает большое 
значение, так как охватывает многие социально-ги-
гиенические вопросы: влияние на организм челове-
ка профессиональных вредностей, бытовых факторов, 
вредных привычек и т.д. 

В связи с этим необходимо обсудить провоциру-
ющее действие алкоголя на нарушенный порфирино-
вый обмен, что даёт возможность правильно оценить 
роль этого вещества в патогенезе поздней кожной 
порфирии. Несмотря на то, что этиловый спирт не яв-
ляется истинным, а только лишь провоцирующим пе-
чёночным порфириногеном, заболевание порфирией 
у лиц, употребляющих алкоголь, протекает более 
тяжело. Это обусловлено также тем, что при употре-
блении алкогольных напитков происходит сниже-
ние уровня гепсидина и увеличивается всасывание  
железа [11].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Устранение и лечение кожных проявлений заключа-

ется в первостепенном устранении тех факторов, которые 
спровоцировали обострение заболевания. Таким паци-
ентам требуется ношение защитной одежды, ограниче-
ние воздействия солнечного света по мере возможно-
сти, так как на сегодняшний день средств, существенно 
снижающих уровень порфирина и восстанавливающих 
ферментативную недостаточность уропорфириногенде-
карбоксилазы, не существует. 

Актуально молекулярно-генетическое тестирование 
с целью последующего снижения риска развития за-
болевания у потомства, для чего требуется ограничение 
факторов, снижающих уровни и активность уропорфири-
ногендекарбоксилазы. 

В отношении лечения поиск и разработка эффектив-
ных препаратов продолжается во всём мире.
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