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Аннотация. В статье представлен анализ имеющихся данных о клинических 

особенностях поздней кожной порфирии, которая формируется при таких 

патологических состояниях, как ВИЧ-инфекция и хронический вирусный ге-

патит С. Количество ВИЧ-инфицированных пациентов возрастает с каждым 

годом. В большинстве случаев поздняя кожная порфирия формируется у та-

ких пациентов в более молодом возрасте. Подбор варианта лечения и ре-

комендаций проводили с  учетом положительных результатов антиретро-

вирусной терапии. Установлена положительная динамика нормализации 

биохимических показателей крови в процессе лечения.
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Поздняя кожная порфирия (ПКП) — системное хро-
ническое заболевание, развивающееся в резуль-
тате накопления в коже порфиринов (продуктов 

неполного биосинтезе гамма), что приводит к  суще-
ственному нарушению нормальных функций эпидерми-
са и  сбоям функционирования организма. Распростра-
ненность ПКП выше по  сравнению с  другими формами 
заболеваний, схожих по этиологии [1]. Особенность дан-
ного типа порфирии заключается в том, что 80% случаев 
ее развития являются приобретенными [2]. При разви-
тии ПКП на открытых участках кожи наблюдается:

1. 1. Появление прозрачных зудящих пузырей диме-
тром до  10  мм, а  затем эрозий, покрывающихся 
корками.

2. 2. Меланоз (пигментация) и  преждевременное ста-
рение (прогрессирует с течением времени).

3. 3. Легкая травматичность.

Выделяют: кожную, кожно-висцеральную, кож-
но-нервную и смешанную формы ПКП. Последняя чаще 
развивается на  фоне отягощенного анамнеза, в  част-
ности, у  больных туберкулезом легких, алкоголизмом, 
сифилисом, малярией, бруцеллезом [4]. ПКП является 
типичным клиническим примером сопутствующего за-

болевания у  ВИЧ-инфицированных пациентов. Порфи-
рия в  данном случае чаще развивается как результат 
хронического гепатита С — стандартного фактора пора-
жения печени на фоне ВИЧ [3]. Поэтому ВИЧ-инфекцию 
наряду с алкоголизмом также относят к причинам, про-
воцирующим развитие ПКП. Кроме вышеуказанных в пе-
речень факторов риска включены [4–6]:

1. 1. Длительный неконтролируемый прием гормо-
нальных препаратов эстрогенной структуры 
и препаратов железа.

2. 2. Курение.
3. 3. Дефицит витамина C и каротина.
4. 4. Длительный контакт с нефтепродуктами и други-

ми источниками ароматических гепатотоксиче-
ских углеводородов.

Развитие ПКП на  фоне ВИЧ-инфекции в  основном 
имеет классические клинические проявления [6].

Накопление порфиринов в  коже при развитии ПКП 
приводит к значительному повышению уровня ее фото-
сенсибилизции (высокой чувствительности к солнечно-
му свету). Главная причина заболевания — повреждение 
печени, приводящего к  нарушению биосинтеза гемма 
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вследствие снижения активности фермента уропор-
фириноген-III-декарбоксилазы [1, 7]. Провоцирующий 
фактор развития ПКП — диффузные изменения печени 
(поражения, затрагивающие весь орган), в  частности 
в  результате развития хронических поражений органа 
вследствие гепатита С, алкогольной интоксикации, от-
равления тяжелыми металлами, лекарственными и/или 
наркотическими препаратами [8].

Типичные показатели диагностики, указывающие 
на ПКП [7]:

1. 1. Повышенное содержание уропорфирина на фоне 
нормы аминолевулиновой кислоты и  порфоби-
линогена.

2. 2. Кораллово-красное свечение мочи в лучах лампы 
Вуда. (Рис1,2) 

3. 3. Повышенное содержание аланинаминотрансфе-
разы, аспартатаминотрансферазы и  гамма-глю-
тамилтранспептидазы в биохимическом анализе 
крови.

4. 4. Высокая концентрация сывороточного железа.

Современные исследования, проводимые совместно 
с Федеральным научно-методическим центром по про-
филактике и борьбе со СПИДом, свидетельствуют о по-
степенном увеличении уровня заболеваемости ВИЧ-ин-
фекцией. Причем заболеваемость возрастает ежегодно. 
Сложившаяся эпидемиологическая ситуация наносит 

экономический и  человеческий ущерб. Таким образом, 
можно обозначить ВИЧ-инфекцию как глобальную меди-
цинскую и социальную проблему [5].

Согласно многочисленным клиническим и  экспери-
ментальным исследованиям, ВИЧ-инфекция характе-
ризуется многолетним течением, в результате которого 
постепенно снижаются защитные свойства организма, 
он утрачивает свою естественную невосприимчивость 
к внешним факторам окружающей среды. Возникает по-
ражение многих органов и  систем. Таким образом, для 
каждого пациента с  ВИЧ-инфекцией характерно опре-
деленное сопутствующее заболевание или комплекс 
дополнительных патологических процессов. Соответ-
ственно, такому пациенту назначается множество ле-
карственных препаратов одновременно, вызывая, тем 
самым, развитие местных побочных эффектов [10].

Поздняя кожная порфирия является наиболее рас-
пространенной формой нарушения пигментного об-
мена, патогенетическая причина которой заключается 
в  нарушении выработки генов печени. В  результате 
в  большом количестве начинает синтезироваться уро-
порфирин и копропорфирин, их выделение происходит 
вместе с мочой, а также происходит накопление в коже. 
Согласно статистическим наблюдениям, патологическое 
состояние чаще всего встречается у мужчин в возрасте 
40–50 лет [7].

Рис 1. Моча с содержанием уропорфирина Рис 2. Моча в норме.
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Многочисленные экспериментальные наблюдения 
показали, что пациенты с  ВИЧ-инфекцией отличаются 
достаточно ярко выраженной клинической картиной. 
В  большинстве случаев отмечаются разнообразные 
поражения кожных покровов. В результате статистиче-
ских наблюдений было отмечено, что поражения кожи 
среди пациентов с  ВИЧ-инфекцией регистрируются 
в 90% всех случаев, вне зависимости от сроков заболе-
вания. Кожные патологические процессы отличаются 
большим разнообразием и тяжелой степенью течения 
[1]. Это обозначает актуальность исследования, по-
скольку данное патологическое состояние ухудшает 
качество жизни пациентов и снижает их работоспособ-
ность.

В результате клинических исследований было отме-
чено, что ВИЧ-инфекция в большинстве случаев ослож-
няется присутствием хронического вирусного гепатита 
С. Это наиболее частая причина патологического со-
стояния печени у  пациентов с  ВИЧ. Статистические на-
блюдения показывают, что у 20% ВИЧ-инфицированных 
пациентов присутствует хронический вирусный гепатит 
С. В результате развития данного патологического ком-
плекса резко снижаются защитные функции организма 
пациента, и, как результат, формируется поздняя кожная 
порфирия (спорадическая форма) [8].

Материалы и методы исследования

В  результате клинических и  экспериментальных 
исследований было установлено, что причина возник-
новения порфирии носит многофакторный характер. 
В процессе исследований отмечено, что ведущим факто-
ром развития и прогрессирования поздней кожной пор-
фирии является употребление алкоголя. Если не считать 
генетической предрасположенности развития данного 
патологического процесса, то  порфирия обусловлена 
продолжительным токсическим действием на организм, 
в частности, многолетним употреблением большого ко-
личества лекарственных препаратов. Основа возникно-
вения поздней кожной порфирии — наличие у пациента 
ВИЧ-инфекции. Статистические наблюдения показыва-
ют, что поздняя кожная порфирия диагностируется у 60–
90% пациентов с  активно протекающим хроническим 
гепатитом С [7].

Клинические особенности протекания поздней кож-
ной порфирии достаточно ярко выражены. Это возник-
новение на  открытых участках кожи специфических 
пузырей с  прозрачным содержимым. Величина данных 
образований до  10  мм в  диаметре, а  наиболее частые 
места локализации — область лица и шеи, ушные рако-
вины и тыльные части кистей. (Рис3). В дальнейшем, при 

Рис. 3. Проявление ПКП на кистях рук.
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вскрытии пузырей формируются эрозии с постепенным 
образованием корок. Сама кожа становится максималь-
но чувствительна, даже к какой-либо легкой травме [10–
13].

Образование пузырей, характерное для позд-
ней кожной порфирии, происходит после солнеч-
ного облучения, соответственно, заболевание име-
ет весенне-летнюю периодичность. Дальнейшее 
прогрессирование патологического процесса при-
водит к  формированию морщин и  возникновению 
преждевременных признаков старения кожи. Соответ-
ственно, такие пациенты выглядят старше своего био-
логического возраста. Отличительной особенностью 
поздней кожной порфирии является наличие фиоле-
тово-коричневого окрашивания век, а  после вскрыв-
шихся пузырей на  коже формируются атрофические 
поверхностные рубцы [6].

Поздняя кожная порфирия провоцирует пораже-
ние печени и  нарушение функционирования желудоч-
но-кишечного тракта, а также возникновение ожирения. 
Со стороны органа зрения возможны следующие нару-
шения: конъюнктивит, расширение сосудов глазного 

дна, помутнение роговицы, нарушение цветовосприя-
тия [7].

При лабораторных исследованиях выявляется повы-
шение активности аминотрансфераз, гамма-глутамил-
трансферазы, гипергаммаглобулинемия, гиперпорфи-
ринемия, гиперферремия. Патогномонично увеличение 
концентрации уропорфирина и  копропорфирина I  и  III 
фракций.

В  результате исследования клинических особенно-
стей поздней кожной порфирии [3], было проанали-
зировано состояние четырех пациентов с  диагнозом 
ВИЧ-инфекция, у  которых дополнительно была диагно-
стирована поздняя кожная порфирия. Это 3 мужчины и 1 
женщина в возрасте от 23 до 46 лет.

Результаты и их обсуждение

В  результате исследования была проанализирова-
на длительность протекания заболевания — у  трех па-
циентов кожная порфирия развивалась в  течение 1–3 
месяцев, у  одного пациента клинические проявления 
заболевания наблюдаются около 2  лет. Обследование 

Рис. 4. ПКП после 2-х недельного курса терапии
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на наличие антител к ВИЧ показало, что они присутству-
ют у  женщины и  одного мужчины. Антитела к  вирусу 
гепатита С обнаружены у пациентов-мужчин (3 челове-
ка). В результате сбора анамнеза было установлено, что 
все исследуемые пациенты злоупотребляли алкоголем 
и в течение последнего месяца были подвержены дли-
тельному воздействию ультрафиолетового облучения. 
Трое из  четырех пациентов признались во  внутри-
венном употреблении наркотических веществ. У  двух 
мужчин и  одной женщины поздняя кожная порфирия 
диагностирована впервые, у  одного из  мужчин данное 
патологическое состояние было диагностировано 2 года 
назад [3].

Клинические проявления поздней кожной порфи-
рии у  всех четырех пациентов носили классический 
характер. Наблюдалось формирование пузырей с  се-
розно-геморрагическим содержимым, было выявлено 
наличие эрозий с серозными и геморрагическими кор-
ками, а также атрофические рубчики. Месторасположе-
ние данных патологических образований — открытые 
участки тела — лицо и шея, а также тыльная поверхность 
кистей [9].

В биохимическом исследовании крови у 3-х пациен-
тов с  вирусным гепатитом С  имелось значительное по-
вышение уровня печеночных трансфераз.

Терапевтические мероприятия у  всех исследуемых 
пациентов заключались в  следующем: гидроксихлоро-
хина сульфат по  100  мг 2 раза в  неделю, гепатопротек-
торы, витаминотерапия, местная обработка растворами 
антисептиков. Изучение динамики развития патологи-
ческого процесса при проводимых терапевтических ме-
роприятиях выявило, что через 2 недели после начала 
терапии у 3-х пациентов отмечался регресс высыпаний 
(Рис 4), у 1-го пациента сохранялись единичные элемен-
ты сыпи на тыле кистей [4].

Таким образом, поздняя кожная порфирия у  паци-
ентов с  ВИЧ-инфекцией и  вирусным гепатитом С  имеет 
классические проявления заболевания и  поддается те-
рапевтическому воздействию стандартными методами, 
однако в  большинстве случаев дебютирует в  молодом 
возрасте, что может служить поводом для исследования 
таких пациентов на наличие антител к вирусу иммуноде-
фицита человека.

Выводы

В  конце лечения отмечено исчезновение коралло-
во-красного свечения мочи в  лучах лампы Вуда, вос-
становился ее физиологический оттенок. В  результате 
анализов выявлено исчезновение белка и уменьшение 
количества лейкоцитов до  единичных клеток. Позд-
няя кожная порфирия характеризуется как достаточно 
распространенное сопутствующее заболевание при 
ВИЧ-инфекции и хроническом гепатите С. Данное пато-
логическое состояние имеет весенне-летнюю периоди-
зацию, что связано с максимальным ультрафиолетовым 
облучением в  данное время года. В  большинстве слу-
чаев от  заболевания страдают мужчины. Использова-
ние иммуносупрессоров в терапии ВИЧ-инфекции уже 
показало свою эффективность [9]. Единичные иссле-
дования действия Гидроксихлорохина \ выявили, что 
данный препарат эффективен в качестве иммуномоду-
лятора только в  комплексе с  АРВТ, в  результате такой 
двухкомпонентной терапии ВИЧ снижается опосредо-
ванная LPS/TLR иммунная активация и  увеличивается 
процент CD4-Т-клеток в  МНО [12]. При использовании 
его как индивидуального агента увеличивается репли-
кация вируса ВИЧ и происходит снижение числа CD4-Т-
клеток [11].

При сочетании ВИЧ-инфекции, гепатита «С» ПКП раз-
вивается только у  отдельных пациентов в  комплексе 
с  токсическими факторами внешней среды (алкоголь-
ной интоксикации). Поэтому в случае дальнейшего при-
сутствия повреждающего фактора в  образе жизни па-
циента вероятна дальнейшая хронизация заболевания. 
Данное патологическое состояние диагностируют, ис-
ходя из ярко выраженной клинической картины и сбо-
ра анамнеза, дополнительно проводятся лабораторные 
исследования с целью выявления высокого уровня пор-
фиринов

Клинические проявления поздней кожной порфирии 
носят ярко выраженный характер. Это возникновение 
на  открытых участках кожи специфических пузырей 
с  прозрачным содержимым. Величина данных образо-
ваний до  10  мм в  диаметре, а  наиболее частые места 
локализации — область лица и  шеи, ушные раковины 
и  тыльные части кистей. В  дальнейшем, при вскрытии 
пузырей формируются эрозии с постепенным образова-
нием корок [8].
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