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Streszczenie

Porokeratozy (rogowacenie kanalikowe), zaliczane do genodermatoz, sa rzadko wystepujaca grupa choréb, ktérych
istote stanowi zaburzenie procesu keratynizacji. Wyréznia sie kilka postaci klinicznych porokeratoz, z ktérych naj-
czestszg jest rozsiana powierzchowna porokeratoza postoneczna (disseminated superficial actinic porokeratosis —
DSAP). Dla wszystkich odmian porokeratozy diagnostycznym zjawiskiem histopatologicznym jest obecnos¢ tzw. cor-
noid lemella, czyli wgtobienia parakeratotycznej warstwy rogowej w naskoérek, ktére tworzy kolumne parakerato-
tyczna (parakeratotic column). Przedstawiono przypadki dotyczace 33-letniego mezczyzny oraz 65-letniej kobiety
rasy kaukaskiej, u ktérych w obrebie skory gtadkiej rozwinety sie rozsiane na tutowiu, posladkach i koficzynach
obrgczkowate wykwity z niewielkim rogowaceniem na obrzezu zmian. W centrum zmian obserwowano niewiel-
kiego stopnia zaniki. Na podstawie wywiadu wykazano, ze pacjenci w ciggu swego zycia mieli duza ekspozycje na
promieniowanie ultrafioletowe, ktére jest gtownym czynnikiem prowokujacym wystepowanie tego typu zmian.
Pacjenci nie stosowali prawidtowej fotoprotekcji. U obu chorych pobrano wycinek skéry do badania histopatolo-
gicznego. Na podstawie wywiadu, obrazu klinicznego oraz wyniku biopsji rozpoznano w obu przypadkach DSAP.
W przedstawionych przypadkach potwierdzono wptyw nadmiernej ekspozycji na promieniowanie stoneczne na roz-
woj rozsianej powierzchownej porokeratozy, co wskazuje na koniecznosé stosowania u 0séb ze zwiekszonym nara-
zeniem na Swiatto stoneczne codziennej, szeroko rozumianej fotoprotekgji (filtry stoneczne, odziez ochronna, oku-
lary przeciwstoneczne). W niniejszym artykule zwrécono réwniez uwage na trudnosci diagnostyczne i terapeutyczne
zwigzane z rozpoznaniem tej choroby.
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Abstract

Porokeratosis is a rarely occurring genodermatosis in which disturbances in keratinization are believed to play the
main role in the pathogenesis. Among some clinical forms of porokeratosis, disseminated superficial actinic
porokeratosis seems to be one of the most frequently occurring. A typical histological phenomenon for all types of
porokeratosis is the presence of cornoid lamella which creates a parakeratotic column. We present a case of a 33 y.o.
man and a 65 y.0. woman of Caucasian origin who presented with disseminated annular lesions with slight
keratinization, located on the trunk, buttocks and limbs. In the lesions’ centres atrophy was observed. Based on the
medical history, enhanced exposure to ultraviolet radiation (UVR), being one of the aetiological factors in porokeratosis,
was revealed in the two presented patients. The patients did not use any rational forms of photoprotection. In the
two patients skin biopsies were taken. Based on medical history, clinical picture and results of histological examination,
disseminated superficial actinic porokeratosis was diagnosed. We proved the role of enhanced exposure to UVR in
development of actinic porokeratosis, which indicates the necessity of continuous use of photoprotection. In the
article diagnostic and therapeutic difficulties in actinic porokeratosis are highlighted.
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Wprowadzenie

Porokeratozy (rogowacenie kanalikowe), zaliczane do
genodermatoz, to rzadko wystepujaca grupa choréb, kté-
rych istote stanowi zaburzenie procesu keratynizacji, prze-
jawiajace sie obecnoscia charakterystycznych zmian na
skorze oraz typowym obrazem histopatologicznym. Cho-
ciaz etiologia choroby nie jest do konca poznana, rozwa-
za sie jej podtoze genetyczne.

Wyréznia sie kilka postaci klinicznych porokeratoz, do
ktorych naleza: rogowacenie kanalikowe Mibelliego, roz-
siana powierzchowna porokeratoza postoneczna (disse-
minated superficial actinic porokeratosis — DSAP), poro-
keratoza nitkowata dtoni i stép, porokeratoza linijna,
postac olbrzymia i mieszana porokeratozy. Mimo odmien-
nych obrazéw klinicznych, cechy histopatologiczne i immu-
nohistochemiczne sa we wszystkich formach takie same
[1]. Po raz pierwszy klasyczng postac choroby, tj. rogowa-
cenie kanalikowe Mibelliego, opisano w 1893 r. [2].
W 1966 r. Chernosky wyszczegélnit postac DSAP, aw 1971 .
Guss i wsp. opisali postac zajmujaca dtonie i stopy [3].

Dla wszystkich odmian porokeratozy diagnostycznym
zjawiskiem histopatologicznym jest obecnos¢ tzw. cor-
noid lemella, czyli wgtobienia parakeratotycznej warstwy
rogowej w naskadrek, ktére tworzy kolumne parakerato-
tyczna (parakeratotic column). Jej klinicznym wyrazem jest
rogowe obrzeze. Naskérek bywa zanikowy, z uszkodzong
warstwg podstawng [4].

Opis przypadkéw

W niniejszej pracy przedstawiono 33-letniego mez-
czyzne oraz 65-letnig kobiete rasy kaukaskiej, u ktérych
w obrebie skory gtadkiej rozwinety sie rozsiane na tuto-
wiu, posladkach i konczynach obraczkowate wykwity
z niewielkim rogowaceniem na obrzezu zmian (ryc. 1., 2.).
W centrum zmian obserwowano zaniki niewielkiego stop-
nia. U mezczyzny dodatkowo stwierdzono stan zapalny

wokét pojedynczych wykwitéw chorobowych oraz bardzo
silny Swiad skéry. Pacjentka przed zgtoszeniem sie do Przy-
klinicznej Poradni Kliniki Dermatologii Uniwersytetu
Medycznego w todzi nie byta leczona, natomiast u cho-
rego rozpoznawano poczatkowo zmiany alergiczne,
a nastepnie swierzb i stosowano odpowiednia terapie
(miejscowe kortykosteroidy, 20-procentowa mas¢ siarko-
wa, leki przeciwhistaminowe), nie uzyskujac poprawy kli-
nicznej. Na podstawie wywiadu wykazano, ze pacjenci
w ciggu zycia mieli duza ekspozycje na promieniowanie
ultrafioletowe. Mezczyzna z zawodu jest zeglarzem i od
13 lat wiele miesiecy rocznie spedzat na wodach Morza
Sr()dziemnego, z kolei kobieta w latach 70. XX w. przez
8 lat mieszkata w Afryce. Pacjenci nie stosowali prawi-
dtowej fotoprotekcji. Oceniajac skére na podstawie skali
Fitzpatricka [5], okreslono u kobiety fototyp I, a u mez-
czyzny — IIl. U Zadnego z pacjentéw nie stwierdzono
rodzinnego wystepowania choroby. Mezczyzna byt ogol-
nie zdrowy, a przeprowadzone podstawowe badania labo-
ratoryjne nie wykazaty odchylen od normy. Kobieta
chorowata na nadcisnienie tetnicze i miata hiperchole-
sterolemie (cholesterol catkowity > 300 mg/dl). Chorym
pobrano wycinek skéry do badania histopatologicznego,
w ktorym wykazano kolumne parakeratotyczna. Na pod-
stawie wywiadu, obrazu klinicznego oraz wyniku biopsji
w obu przypadkach rozpoznano DSAR Ze wzgledu na duzy
Swiad skéry u mezczyzny zastosowano poczatkowo pred-
nizon w $redniej dawce (40 mg/dobe) oraz miejscowo pre-
paraty kortykosteroidowe, nastepnie wtaczono miejsco-
we retinoidy (tazaroten 0,1%) oraz fotoprotekcje,
uzyskujac stopniowa redukcje wykwitéw chorobowych.
U kobiety od poczatku zastosowano miejscowe retinoidy
(tazaroten 0,1%) raz dziennie, emolienty oraz fotopro-
tekcje. Po 4 tyg. leczenia obserwowano poprawe klinicz-
na. Pacjenci pozostaja w ponaddwuletniej obserwacji i nie
obserwuje sie u nich powstawania nowych wykwitéw cho-
robowych.

Ryc. 1. Widoczne pojedyncze obraczkowate wykwity z niewielkim rogowaceniem na obrzezu zmian (mezczyzna, lat 33)
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Omowienie

Rozsiana powierzchowna porokeratoza postoneczna
jest najczestsza postacia porokeratozy. Wykwity choro-
bowe pojawiaja sie gtownie w 4.-5. dekadzie zycia, rzad-
ko wystepujg u dzieci. W obrazie klinicznym DSAP prze-
wazaja brazowe, obraczkowate, ptaskie wykwity
o srednicy do 1 cm, z hiperkeratotycznym obrzezem, maja-
ce tendencje do zaniku w czesci centralnej. Atrofia nasi-
la sie w ciggu trwania choroby. Zmiany najczesciej sa zlo-
kalizowane na wyprostnych czesciach konczyn gérnych
i dolnych, w obrebie grzbietow rak, czyli w miejscach
odstonietych, narazonych na dziatanie promieniowania
ultrafioletowego. U przedstawionych pacjentéw obser-
wowano podobne zmiany chorobowe. Mimo wydawato-
by sie charakterystycznego obrazu klinicznego, poczat-
kowo prezentowanego pacjenta leczono na nieswoiste
zmiany alergiczne oraz Swierzb, co moze Swiadczy¢ o trud-
nosci rozpoznania DSAP, przede wszystkim z powodu
rzadkiego wystepowania tej jednostki chorobowej. Row-
niez wiek pacjenta byt nizszy w poréwnaniu z wiekszos-
cig przypadkow opisywanych w pismiennictwie [3]. U opi-
sywanych chorych zmiany byty rozsiane, dotyczyty tutowia
i kofczyn. Nalezy jednak pamieta¢, ze w 15% przypadkow
DSAP zajeta moze by¢ tylko skéra twarzy. Opisano row-
niez pojedyncze przypadki, w ktérych zajeta byta wytacz-
nie skdra owtosiona gtowy [6] lub btony sluzowe narza-
dow ptciowych lub jezyka [7, 8]. Niekiedy u jednego
pacjenta moga wystepowac jednoczesnie dwie odmiany
porokeratozy lub rézne postaci choroby u osobnikéw spo-
krewnionych, co $wiadczy o mozliwosci powstawania réz-
nych fenotypdw przy wspdlnym genotypie [2]. Suh i wsp.
[9] opisali wystepowanie DSAP z postacig linijng poroke-
ratozy u dziecka. Spotykane sg rowniez przypadki, gdzie
postac linijna wspdtistnieje z postacia klasyczng poroke-
ratozy u jednego osobnika lub w tej samej rodzinie [9].

Wykwity w DSAP sg zwykle mnogie i rzadko ulegaja
zezto$liwieniu. Opisuje sie jednak mozliwos¢ rozwoju
w obrebie tych ognisk raka kolczystokomaérkowego, raka
podstawnokomarkowego skéry lub choroby Bowena [10].
W pismiennictwie mozna takze zanlez¢ opisy wspotist-
nienia zmian o charakterze DSAP z mnogimi rakami kol-
czystokomaorkowymi skory [11]. Najwieksze ryzyko zezto-
Sliwienia zmian wystepuje u 0séb, ktére maja wiecej niz
jedng odmiane porokeratozy, gdy zmiany sg bardzo nasi-
lone, trwaja wiele lat i gdy ich rozw6j byt indukowany sto-
sowang wczesniej radioterapia [12]. Do nowotworzenia
predysponuje réwniez postac olbrzymia i linijna poroke-
ratozy [13]. U prezentowanych chorych nie obserwowano
zmian klinicznie odpowiadajacych rozpoznaniu raka pod-
stawnokomérkowego badz kolczystokomaorkowego. Zmia-
ny o tym charakterze nie powstaty réwniez podczas
ponaddwuletniej obserwacji.

Dotychczas nie udato sie ustali¢ przyczyny DSAP
Wykazano, ze w indukcji zmian skérnych istotng role
odgrywa nadmierna ekspozycja na promieniowanie ultra-
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fioletowe, czego potwierdzeniem sg réwniez prezento-
wani przez autoréw niniejszego opracowania chorzy. Czes¢
autoréw uwaza, ze DSAP dziedziczona jest w sposéb auto-
somalny dominujacy. Naukowcy chinscy wykryli dwa geny
odpowiedzialne za te chorobe — DSAPI i DSAP2, ktére sa
zlokalizowane odpowiednio w locus 12g23.2-24.1115¢25.1-
26 na chromosomie 1 [14]. Liu i wsp. [15] zidentyfikowali
nowe loci 1g31.3-p31.1, ktére prawdopodobnie réwniez
jest odpowiedzialne za wystepowanie tej choroby.

W réznicowaniu klinicznym zmian skérnych DSAP
nalezy bra¢ pod uwage rozsiang postac ziarniniaka obracz-
kowatego, atroficzng postac liszaja ptaskiego oraz rogo-
wacenie stoneczne [7]. Przedstawiony przypadek doty-

Ryc. 2. Rozsiane, obraczkowate wykwity z niewielkim rogo-
waceniem na obrzezu zmian na konczynach dolnych (A);
w centrum zmian widoczna niewielkiego stopnia atrofia
skory (B) (kobieta, lat 65)
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czacy mezczyzny Swiadczy jednak, jak juz wezesniej wspo-
mniano, ze obraz chorobowy moze by¢é mylony rowniez
z innymi jednostkami chorobowymi, szczegélnie gdy zmia-
nom towarzyszy nasilony swiad.

Bardzo prostym sposobem potwierdzenia rozpozna-
nia DSAP jest naniesienie na zmiany skérne fioletu gen-
cjany, a nastepnie przetarcie ich spirytusem. Po przetar-
ciu barwnik pozostanie tylko na uniesionym brzegu,
uwydatniajac zmiane charakterystyczna dla DSAR Osta-
tecznym jednak potwierdzeniem rozpoznania jest wyko-
nanie badania histopatologicznego [16].

W ok. 50% wszystkich przypadkéw porokeratozy
zmiany sg mato nasilone i wydaja sie zwigzane z naby-
tym uposledzeniem odpornosci. W badaniach Bencini
i wsp. [17] wykazano, ze u immunoniekompetentnych
pacjentéw z porokeratozg istotnie czesciej stwierdzano
ujemny wywiad rodzinny odnosnie do choroby w poréw-
naniu z grupa 0s6b bez zaburzen odpornosci, chorujacych
na porokeratoze. Wielu autoréw potwierdza, ze przewle-
kty stan immunosupresji predysponuje do powstawania
DSAP Czesto te dermatoze obserwuje sie u pacjentow
cierpigcych na chorobe Hodgkina, biataczke, szpiczaka
mnogiego, ziarniniaka grzybiastego, miastenie, chorobe
LeSniowskiego-Crohna, wrzodziejgce zapalenie jelita gru-
bego, a takze u 0s6b zakazonych ludzkim wirusem nie-
doboru odpornosci (human immunodeficiency virus — HIV).
Wieksze ryzyko rozwoju zmian wystepuje réwniez
u pacjentéw po przeszczepach nerek, watroby, serca, ptuc,
szpiku kostnego [18] i u chorych z wirusowym zapaleniem
watroby typu C[19]. W niektérych przypadkach wykwity
o typie DSAP okresla sie jako rewelator choréb nowo-
tworowych [18, 20]. Wptyw przewlektej immunosupresji
na rozwoj porokeratozy wyjasnia mechanizm, w jakim
promieniowanie ultrafioletowe odgrywa role w patoge-
nezie tej choroby.

Wiekszos¢ opisywanych przypadkéw DSAP dotyczy
0s6b zamieszkujgcych strefe rownikowa, gdzie wystepu-
je wysokie nastonecznie. Rowniez wiele zawodow pre-
dysponuje do powstawania tego typu zmian. Czesciej spo-
tyka sie je u rolnikéw, ogrodnikéw, marynarzy, czego
potwierdzeniem sg opisywane przypadki. Wieloletnia eks-
pozycja na promieniowanie ultrafioletowe nasila prze-
bieg choroby [2].

W przedstawionych przypadkach potwierdzono
wptyw przewlektego narazenia na promieniowanie sto-
neczne na rozwéj DSAP, co wskazuje na koniecznosé sto-
sowania w zawodach ze zwiekszonym narazeniem na
Swiatto stoneczne codziennej, szeroko rozumianej foto-
protekgji (filtry stoneczne, odziez ochronna, okulary prze-
ciwstoneczne).

Leczenie DSAP jest trudne i czesto nie przynosi zado-
walajacych efektéw, a zmiany chorobowe sa duzym defek-
tem kosmetycznym. Opisywano przypadki miejscowego
stosowania preparatéw steroidowych, 5-fluorouracylu,
miejscowych retinoidéw i analogéw witaminy D. W nie-
ktorych przypadkach skuteczne sg chirurgiczne wyciecie
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zmiany, kriochirurgia oraz laseroterapia. W pojedynczych
przypadkach doustne stosowanie retinoidéw przynosito
zadowalajacy efekt leczniczy [21-23]. U pacjentéw auto-
row niniejszej pracy uzyskano satysfakcjonujgcy efekt
terapeutyczny w wyniku miejscowego stosowania emo-
lientéw i retinoidéw. U mezczyzny poczatkowo zastoso-
wano ogélnie prednizon ze wzgledu na silny swiad skéry
i stan zapalny, prawdopodobnie spowodowany wczes-
niejszym wdrozeniem leczenia przeciwswierzbowego.

W DSAP najwazniejsza jest profilaktyka. Unikanie nad-
miernej ekspozycji stonecznej zapobiega powstawaniu
nowych zmian i utrwalaniu sie juz powstatych wykwitow.
Bardzo wazna jest fotoprotekcja, stosowanie kremow z fil-
trami UV oraz odziezy ochronnej. Pacjenci majacy pre-
dyspozycje genetyczne powinni unika¢ nadmiernego opa-
lania sie, urazéw, infekgji, ktére moga prowokowac rozwoj
nowych ognisk chorobowych [24]. Ze wzgledu na ryzyko
powstania zmian nowotworowych w obrebie wykwitéw
chorobowych zaleca sie wieloletnig obserwacje pacjen-
téw z rozpoznana porokeratoza.

Praca finansowana z funduszy pracy statutowej Uni-
wersytetu Medycznego w todzi (nr 503-1152-1).
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