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В статье представлены результаты оценки клинического течения поздней кожной
порфирии у пациентов с ВИЧ-инфекцией и эффективности проведенной терапии.
Показано, что заболевание имеет классические проявления заболевания, на фоне
лечения у 75 % пациентов отмечалась положительная динамика течения патологического
кожного процесса. Поздняя кожная порфирия у пациентов с ВИЧ-инфекцией дебютирует
в молодом возрасте, что может служить поводом для исследования таких пациентов
на наличие антител к ВИЧ.
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Актуальность. Порфирии — это группа наследственных заболеваний, в основе которых
лежит нарушение биосинтеза гема, приводящее к избыточному накоплению в организме
порфиринов и их предшественников. Избыток этих веществ оказывает токсическое
воздействие на организм и обуславливает характерную клиническую симптоматику.
Причиной подобного нарушения является мутация гена, ответственного за активность
одного из ферментов, участвующих в многостадийном синтезе гема [1].

Поздняя кожная порфирия (ПКП) — одна из наиболее распространенных форм порфирий,
которая сопровождается нарушением синтеза гемов печени и повышенным образованием
и выделением уро- и копропорфирина мочой и задержкой их в коже. Частота заболевания
в популяции колеблется от 1:10 000 до 1:70 000 населения. Преимущественно болеют
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мужчины среднего и пожилого возраста. Число женщин среди больных ПКП составляет
5–6 %, детей — менее 1 % [2, 3].

ПКП — гетерогенная группа печеночной порфирии, включающая приобретенную
(спорадическую) и наследственную формы [1–3]. К провоцирующим факторам
приобретенной формы ПКП относят длительное воздействие ультрафиолетового
облучения (УФО), алкоголь, соли тяжелых металлов, некоторые лекарственные препараты
[3–5]. В последние годы среди триггерных факторов выявляется вирус гепатита C (HCV),
также описана связь ПКП с ВИЧ-инфекцией [6, 7].

ПКП характеризуется хроническим течением с рецидивами в весенне-летний период,
обусловленными УФО. На коже волосистой части головы, лица, шеи, ушных раковин,
кистей возникают зудящие пузыри диаметром до 1 см с серозно-геморрагическим
содержимым. После вскрытия пузырных элементов формируются корки, рубцы, атрофия,
гиперпигментация. Характерна легкая ранимость кожи при малейшей травме.
На открытых участках кожного покрова развивается диффузный меланоз. ПКП
свойственны поражения печени, нарушение функции желудочно-кишечного тракта,
разнообразная патология органов зрения: конъюнктивит, расширение сосудов глазного
дна, помутнение роговицы, нарушение цветовосприятия. При лабораторных
исследованиях выявляется повышение активности аминотрансфераз,
γ-глутамилтрансферазы, гипергаммаглобулинемия, гиперпорфиринемия, гиперферремия.
Патогномоничным лабораторным признаком является увеличение концентрации уро-
и копропорфирина I и III фракций [1–5, 8].

Цель исследования: изучение клинического течения ПКП у пациентов с ВИЧ-инфекцией
и оценка эффективности терапии.

Материалы и методы исследования. Под наблюдением находилось четыре
ВИЧ-инфицированных пациента с диагнозом ПКП в возрасте от 23 до 46 лет (средний
возраст — 33 года), из них 3 мужчины и 1 женщина.

Результаты исследования. Длительность заболевания у 3-х пациентов составила от 1-го
до 3-х месяцев, у одного пациента — 2 года. При обследовании у женщины и одного
мужчины впервые выявлены антитела к вирусу иммунодефицита человека. Двое
пациентов состояли на учете у инфекциониста с диагнозом ВИЧ-инфекция в течение
2–5 лет. Также у 3-х пациентов-мужчин выявлены антитела к вирусу гепатита С. Все
больные сообщили о злоупотреблении алкоголем, длительном воздействии УФО в течение
последнего месяца, а 3 пациента — о внутривенном употреблении наркотических веществ.
Диагноз ПКП 3-м пациентам выставлен впервые, одному мужчине диагноз был выставлен
2 года назад.

У всех больных имелись классические проявления порфирии: пузырные элементы
с серозным и серозно-геморрагическим содержимым, поверхностные эрозии с серозными
и геморрагическими корками, атрофические рубчики. Высыпания локализовались
на открытых участках кожного покрова — лице, шее, тыльной поверхности кистей. При
исследовании мочи в лучах лампы Вуда определялась оранжево-красная флюоресценция.
В биохимическом исследовании крови у 3-х пациентов с вирусным гепатитом С имелось
значительное повышение уровня печеночных трансфераз.

Всем больным было назначено лечение: гидроксихлорохина сульфат по 100 мг 2 раза
в неделю, гепатопротекторы, витаминотерапия, местная обработка растворами
антисептиков. Через 2 недели после начала терапии у 3-х пациентов отмечался регресс
высыпаний, у 1-го пациента сохранялись единичные элементы сыпи на тыле кистей.



Также у всех пациентов с вирусным гепатитом С отмечалось снижение уровня
печеночных трансфераз, у 2-х пациентов отсутствовало специфическое свечение мочи
в лучах лампы Вуда.

Вывод. Таким образом, ПКП у пациентов с ВИЧ-инфекцией и вирусным гепатитом С
имеет классические проявления заболевания и поддается лечению стандартными
методами терапии, однако в большинстве случаев дебютирует в молодом возрасте, что
может служить поводом для исследования таких пациентов на наличие антител к вирусу
иммунодефицита человека.
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Results of assessment of clinical course of late dermal porphyria at patients with HIV infection
and efficiency of performed therapy are presented in the article. It is shown that the disease
has classical implications of disease, positive dynamics of course of pathological dermal
process became perceptible against treatment at 75 % of patients. The late dermal porphyria
at patients with HIV infection debuts at young age that can be the cause for research of such
patients on existence of HIV antibodies.
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