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Обоснование. Линейный порокератоз — редкий тип порокератоза, генетически детерминированное нарушение 
мевалонатного пути в кератиноцитах. Характеризуется высоким риском развития злокачественных новообразований 
(плоскоклеточный рак, базальноклеточный рак, болезнь Боуэна, меланома). Патогенетическое лечение не разра-
ботано. Описание клинического случая. Пациент К., возраст 8 лет, высыпания с первых дней жизни. С возрастом 
высыпания распространились по всему телу. На фоне приема ацитретина в дозировке 10 мг/сут спустя 3 мес отмечен 
положительный эффект в виде регресса части высыпаний. Заключение. Показан положительный эффект лечения 
линейного порокератоза ацитретином. Однако по-прежнему актуальным остается определение стандартных схем 
лечения порокератоза.
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Background. Linear porokeratosis is a rare type of poroceratosis, genetically determined disorder of mevalonate pathway in 
keratinocytes. It is characterized by high risk of malignant neoplasms (squamous cell carcinoma, basal cell carcinoma, Bowen's disease, 
melanoma). There is no pathogenetic treatment. Case description. Patient K., 8 years old, had rashes from the first days of life. The 
rashes have spread all over the body with age. Positive effect in partial regression of rashes was noted after 3 months on acitretin 
administration at dosage of 10 mg/day. Conclusion. The positive effect of linear porokeratosis management via acitretin has been 
shown. However, the definition of standard treatment regimens for porokeratosis remains relevant.
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ОБОСНОВАНИЕ
Порокератоз — редкое заболевание аутосом-

но-доминантного типа, протекающее с нарушением 
кератинизации [1, 2]. Различают диссеминированный 
поверхностный актинический порокератоз, диссеми-

нированный поверхностный порокератоз, порокератоз 
Мибелли, линейный порокератоз, эруптивный диссе-
минированный порокератоз, ладонно-подошвенный 
диссеминированный порокератоз, точечный пороке-
ратоз [3, 4].
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Линейный порокератоз является одним из наиболее ред-
ких типов порокератоза, его распространенность составляет 
1 случай на 200 тыс. человек [4]. Часто заболевание дебю-
тирует именно в детском возрасте [5–7]. Однако описаны 
и случаи развития линейного порокератоза в старшем воз-
расте [3, 4]. Патогенез линейного порокератоза обусловлен 
генетически детерминированным нарушением мевалонат-
ного пути в кератиноцитах [8, 9]. Триггерами развития болез-
ни выступают ультрафиолетовое облучение [10], иммуносу-
прессия, некоторые лекарственные препараты, вирусные 
инфекции [11–13]. Для линейного порокератоза характерен 
высокий (у 11–19% больных) риск развития злокачествен-
ных новообразований (плоскоклеточный рак, базальнокле-
точный рак, болезнь Боуэна, меланома) [14, 15].

Линейный порокератоз развивается на коже конеч-
ностей и обычно имеет локализованный характер. Лицо 
и гениталии поражаются редко [4]. Нетипичным вариантом 
болезни является генерализованная форма [3, 4]. При дер-
матоскопическом исследовании выявляются кератиновый 
ободок с двойным краем [16, 17], точечные или линейные 
сосуды, светло-коричневая пигментация, иногда наблюда-
ется центральная белая область рубцевания [2, 12, 18]. 
Важный гистологический паттерн — роговая пластинка, 
представленная паракератотическим столбиком, сопрово-
ждающимся атрофичным зернистым слоем [19]. С учетом 
клинической картины необходимо проводить дифферен-
циальную диагностику с воспалительным линейным вер-
рукозным эпидермальным невусом (ILVEN), дискератозом 
Дарье, псориазом, линеарным поражением при синдроме 
недержания пигмента [20].

Ниже представлено описание клинического случая 
линейного порокератоза с целью демонстрации особен-
ностей клиники, патогенеза и тактики ведения больных 
с данной патологией.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Пациент К., возраст 8 лет, госпитализирован с жало-
бами на распространенные высыпания.

Анамнез болезни. Со слов родителей и согласно меди-
цинской документации, высыпания на туловище и конечно-
стях наблюдаются с первых дней жизни, пациент лечения 
не получал. С возрастом количество элементов увеличи-
валось, в связи с чем родители обратились в НИИ детской 
дерматологии НМИЦ здоровья детей (Москва), где в воз-
расте 7 лет ребенку был установлен диагноз: «Линейный 
порокератоз, генерализованный». В связи с тяжестью 
заболевания и неэффективностью терапии было рекомен-
довано стационарное лечение с последующей инициаци-
ей системной терапии ретиноидами. До госпитализации 
пациенту была назначена терапия местным ретиноидом 
(адапален, крем 0,1%) — без эффекта.

Анамнез жизни. Ребенок от первой беременности, 
протекавшей без патологии. Родоразрешение есте-
ственным путем. При рождении масса тела — 3450 г, 
длина тела — 51 см, по шкале APGAR — 7/8 баллов. 
Аллергические реакции, со слов родителей, не наблю-
дались. Лекарственную непереносимость родители не 
отмечали. Профилактические прививки — по возрасту. 
Рос и развивался в соответствии с возрастом.

Семейный анамнез. Оба родителя кожными заболе-
ваниями не страдают. Ближайшие родственники (бабуш-
ки, дедушки), со слов родителей пациента, дерматологи-
ческих патологий не имели.

Физикальная диагностика

Кожный патологический процесс имел распростра-
ненный характер, был представлен множественными 
очагами поражения в виде небольших бляшек серовато-
коричневого и медно-красного цвета неправильной фор-
мы, расположенными по линиям Блашко, в центральной 
части бляшек — атрофия. По краям бляшек отмечался 
коричневатый роговой валик, заключенный в желобок, 
выступающий в виде гребешка. Некоторые из очагов 
имели округлые и линейные очертания. Локализовались 
на коже лица, туловища и конечностей. Субъективные 
симптомы отсутствовали. BSA (body surface area — пло-
щадь пораженной поверхности тела) — 39% (рис. 1).

Рис. 1. Пациент К. Кожный патологический процесс при поступлении 
Fig. 1. Patient K. Skin lesions at admission

Примечание. Кожный процесс генерализованный, представлен гиперкератотическими бляшками, расположенными линейно вдоль линий 
Блашко на коже лица (А), туловища (Б) и конечностей (В).
Источник: Мурашкин Н.Н., 2025. 

Note. Skin lesions are generalized represented by hyperkeratotic plaques located linearly along Blaschko lines on the skin of the skin (A), body (Б), 
and limbs (В).
Source: Murashkin N.N., 2025.
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При проведении дерматоскопии обнаружен кера-
тиновый ободок (роговая пластинка), имеющий 
2 каймы, атрофичный центр поражения демонстри-
ровал белую область с клубочковыми и точечными 
со судами (рис. 2).

Проведена биопсия с последующим гистологиче-
ским исследованием. Отмечены гиперкератоз, фол-
ликулярный гиперкератоз, папилломатоз (рис. 3). 
Фолликулярный гиперкератоз по типу «роговой проб-
ки» представлен паракератотическими столбиками. 
У основания роговой пластинки наблюдаются вакуо-

лизированные дискератотические клетки. Утолщение 
шиповатого слоя выражено умеренно. В базальном 
слое эпидермиса отмечаются внутриклеточный отек 
кератиноцитов, повышенное содержание меланина. 
Под базальным слоем — периваскулярные гистиолим-
фоцитарные инфильтраты с примесью меланофагов. 
В сосочковом слое дермы базофилия коллагеновых 
волокон. Сосуды расширены, стенки некоторых утолще-
ны. Заключение: морфологическая картина может соот-
ветствовать порокератозу.

 Предварительный диагноз

Линейный порокератоз, генерализованный.

Динамика и исходы

В условиях стационара на основании анамнестиче-
ских и клинических данных был выставлен клинический 
диагноз: «Линейный порокератоз, распространенный», 
назначены системная терапия препаратом ацитретин 
в дозировке 10 мг/сут в течение 10 сут и наружная 
терапия эмолентами. На фоне лечение наблюдалась 
положительная динамика в виде уплощения высыпаний 
и регресса некоторых из них (BSA — 27%).

При выписке рекомендовано продолжить терапию 
ацитретином в дозировке 10 мг/сут не менее 1 года; 
регулярное использование эмолентов и увлажняющих 
стиков для губ для профилактики развития ксероза кожи, 
хейлита на фоне приема системных ретиноидов, при раз-
витии сухости глаз — офтальмологические препараты 
с гиалуроновой кислотой или глазные капли искусствен-
ная слеза 0,5%.

Прогноз

Прогноз для выздоровления неблагоприятный. 
Заболевание характеризуется высоким риском малиг-
низации.

Временная шкала

Ключевые события развития болезни у пациента 
с линейным порокератозом представлены на рис. 4.

Рис. 2. Пациент К. Дерматоскопическое исследование при 
поступлении 
Fig. 2. Patient K. Dermatoscopic examination at admission

Примечание. Наблюдаются кератиновый ободок (роговая 
пластинка), глобулы, пигментная сеть. Атрофический центр 
поражения демонстрирует белую область с клубочковыми, 
точечными и извилистыми сосудами.
Источник: Мурашкин Н.Н., 2025. 

Note. Keratin rim (keratin plate), globules, and pigmentation are 
observed. The atrophic lesion center shows white area with 
glomerular, dotted, and tortuous vessels.
Source: Murashkin N.N., 2025.

Рис. 3. Патоморфологические проявления линейного порокератоза. Окраска гематоксилином и эозином 
Fig. 3. Pathomorphological signs of linear porokeratosis. Hematoxylin and eosin staining

Примечание. А (�40) — фолликулярный гиперкератоз по типу «роговой пробки», умеренно выраженный акантоз и папилломатоз, 
в сосочковом слое дермы скудные периваскулярные гистиолимфоцитарные инфильтраты; Б (�100) — фолликулярный гиперкератоз по типу 
«роговой пробки» (обозначено стрелкой), под ним — вакуолизированные дискератотические кератиноциты. 

Note. A (�40) — follicular hyperkeratosis, “keratin plug” type, moderate acanthosis and papillomatosis, slight perivascular histiolymphocytic 
infiltrates in papillary dermis; Б (�100) — follicular hyperkeratosis, “keratin plug” type, (indicated by arrow), vacuolized dyskeratotic keratinocytes 
under it.
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ОБСУЖДЕНИЕ
При порокератозе отмечаются мутации в локусах, 

идентифицируемых на 12, 15, 16 и 18-й хромосомах, 
а также феномен мозаицизма [3, 8]. С изменениями 
в указанных локусах связаны болезнь Дарье, псориаз 
и другие заболевания, протекающие с нарушением кера-
тинизации [3]. Фенотипические проявления порокерато-
за могут затруднить постановку диагноза, в связи с чем 
показано генетическое тестирование.

Нарушение кератинизации при порокератозе свя-
зано с герминальными и/или соматическими мута-
циями в генах мевалонатного пути (MVK, PMVK, MVD 
и FDPS) [21, 22]. При изменениях в гене MVK поражения 
кожи более обширные, нежели при изменениях в генах 
PMVK, MVD и FDPS [8]. Мевалонат-киназы и другие 
ферменты мевалонатного пути участвуют в биосинтезе 
изопреноидов, конечным продуктом которых является 
холестерин [10]. Вследствие снижения продукции холе-
стерина и накопления токсичных метаболитов наблю-
даются ускорение пролиферации и атипичный апоптоз 
кератиноцитов [10].

Патогенез линейного порокератоза объясняют гипо-
тезой Кнудсона о двух «ударах», или двух последователь-
ных мутациях: первая — в клетках зародышевой линии, 
вторая — в соматических клетках под воздействием раз-
личных факторов в эмбриональном или постнатальном 
периоде [10, 23]. Указанная гипотеза имеет ограничения, 
связанные с недостаточным количеством данных о гене-
тических факторах, что обусловливает необходимость 
дальнейших исследований в этой области [9].

Факторами риска (триггерами) развития линейно-
го порокератоза являются ультрафиолетовое излуче-
ние [10], иммуносупрессия [11, 13], некоторые лекар-
ственные препараты (ингибиторы фактора некроза 
опухоли альфа, гидроксимочевина, преднизолон, фуро-
семид, флуклоксациллин, гентамицин, темозоломид, 
сурамин, бензол) [10, 12, 13], вирусные инфекции (виру-
сы папилломы человека, простого герпеса, гепатита С, 
иммунодефицита человека) [12].

При лечении порокератоза полный регресс высы-
паний в результате терапии достигается в 16% случа-
ев [3]. В ходе систематического обзора, включавшего 
оценку 504 исследований, проанализированы варианты 

терапии различных форм порокератоза [24]. У больных 
с линейным порокератозом препаратами выбора явля-
ются системные и местные ретиноиды для стабилизации 
процессов кератинизации. Также положительный эффект 
был продемонстрирован при местном применении каль-
ципотриола, имиквимода и лазеротерапии [23, 24]. 
Помимо этого, обязательным является защита кожи от 
ультрафиолета путем применения косметологических 
средств с солнцезащитным фактором [25]. В описан-
ном нами клиническом случае показан положительный 
эффект лечения линейного порокератоза ацитретином. 
Исследования в этой области не имеют высокого уровня 
доказательности. По-прежнему отсутствуют стандарты 
лечения таких больных, в том числе и по причине отсут-
ствия результатов рандомизированных контролируемых 
исследований эффективности и безопасности используе-
мых в настоящее время лекарственных средств [15].

Прогноз при порокератозе остается неблагоприят-
ным. Чаще всего дебют злокачественных новообразо-
ваний наблюдается при линейной форме заболевания 
[3, 12]. В сочетании с генерализованным поражением, 
длительным и тяжелым течением заболевания риск 
малигнизации возрастает [3, 12]. По некоторым дан-
ным, при линейном порокератозе риск варьирует от 
11 до 19% [14, 16]. Однако нельзя исключать, что при-
веденные оценки риска подвержены систематической 
ошибке в связи с ретроспективным характером выпол-
ненных исследований и небольшими выборками. В этой 
связи пациентам с линейным порокератозом показаны 
ежегодные осмотры с целью раннего выявления малиг-
низации [14, 16, 26].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Линейный порокератоз — редкое заболевание 

с уникальными клиническими и дерматоскопическими 
признаками. Патогенез заболевания связан с генети-
ческими нарушениями мевалонатного пути и высоким 
риском развития злокачественных новообразований. 
Высокий риск малигнизации при данной патологии тре-
бует от врачей повышенного внимания в отношении 
диагностики опухолей кожи. Необходимы рандомизиро-
ванные контролируемые исследования для определения 
тактики терапии.

Рис. 4. Пациент К.: хронология развития болезни, ключевые события 
Fig. 4. Patient K.: disease course, key events

1–2 нед жизни 7 лет 7 лет 6 мес 7 лет 9 мес 8 лет 1 мес

Проявление первых
высыпаний в виде

бляшек на коже
туловища 

и конечностей

Госпитализация в стационар,
назначение системной терапии —

ацитретин 10 мг 1 раз в сутки,
рекомендован курс 

не менее 1 года

Повторная госпитализация 
для оценки клинического 

эффекта, принятие решения 
о дальнейшей тактике 

ведения пациента

Увеличение количества
элементов независимо

от воздействия
солнечных лучей

Прием препарата в течение 
3 мес в амбулаторных условиях, 

отмечалась положительная 
динамика в виде частичного 

регресса высыпаний

См. Прогноз
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