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Резюме. Мета – ​продемонструвати клінічний випадок серпігінуючого перфоруючого еластозу для кращої обізнаності лікарів. 
Критерієм перфоруючих захворювань є трансепідермальне виключення деградуючих дермальних компонентів. Матеріал може 
бути представленим ненормально складеним колагеном, еластичними волокнами або іншими матріксними компонентами. 
В класифікації первинних форм перфоруючих дерматозів описані реактивний перфоруючий колагеноз, хвороба Кірлє, перфо‑
руючий фолікуліт та перфоруючий серпігінуючий еластоз.
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Вступ
 В сучасних класифікаціях захворювань шкіри виді-

ляють групу розладів колагена та еластичної тканини, 
в якій розглядають зміни в дермальній сполучній тка-
нині та в підшкірній клітковині.

Атрофії шкіри являють собою стан шкіри із зменшен-
ням або втратою колагенових або/та еластичних волокон 
[3]. Зона ураження може бути досить великою, як при по-
мірно-дермальному еластозі, або точковою, як при атро-
фодермії. До атрофій сполучної тканини відносять помір-
но-дермальну атрофію, анетодермію, стрії, ідіопатичну 
атрофодермію Пасіні-П’єріні, фолікулярну атрофодер-
мію, плямисту варіоліформну атрофію шкіри. Помірно-
дермальна атрофія шкіри є набутим станом, який пред-
ставлений чітко обмеженими ділянками зморшкуватості, 
розміщеними на тулубі, шиї, кінцівках, та зумовленими 
дегенерацією еластичних волокон. Стрії в більшості ви-
падків обумовлені гормональними факторами (особливо 
кортикостероїдами), іноді механічним пошкодженням 
або генетичною схильністю. Слід відзначити, що в тепе-
рішній час ідіопатичну атрофодермію Пасіні-П’єріні пе-
реважно відносять до атрофічного варіанту вогнищевої 
склеродермії, що відповідно відкриває перспективи ліку-
вання по алгоритму лікування склеродермії. При розмі-
щенні точкових атрофій на шкірі щік процес називають 
«храбакоподібною атрофією шкіри». Плямиста варіолі-
формна атрофія шкіри була описана в 1918 р. та, за дум-
кою низки авторів, не являє собою рідкість. Захворювання 
виглядає як варіоліформні або лінійні заглиблення на об-
личчі. Зміни, перш за все, з’являються на шкірі щік, а по-
тім поступово займають лоб та підборіддя. Патогенез не-
відомий. Характерно, що до процесу не відзначаються ані 
травми, ані акне, ані запальний висип.

В  проблемі генодерматозів в  розділі захворювань 
сполучної тканини перш за все, як правило, розгля-
дають такі захворювання, як  ліпоїпротеоліз, син-
дром Елерса-Данлоса, синдром Марфана, в’яла шкіра 

(cutis laxa), анетодермія, еластична псевдоксантома [7]. 
Анетодермія – ​еластолітичне захворювання, що характе-
ризується локалізованими ділянками в’ялої шкіри, які мо-
жуть бути заглибленими, плямистими або папульозними, 
з часом нагадують грижеподібне випинання підшкірної 
клітковини. Анетодермія може бути ідіопатичною або 
пов’язаною із запальними розладами. Розрізняють за-
пальні та незапальні форми первинної анетодермії (ане-
тодермія Ядассона та анетодермія Швеннінгера-Буцці). 
Патогенез захворювання невідомий. Припускають фо-
кальну деструкцію еластину, визволення еластази з клі-
тин запалення, цитокинів, таких, як IL‑6, збільшення 
продукції прогелатинази А та В, фагоцитоз еластичних 
волокон макрофагами. Іноді при обстеженні виявляються 
хибно-позитивні тести на сифіліс та Borrelia [8, 9].

Псевдоксантома еластична
Це рідкий генодерматоз із кальцифікацією еластичних 

волокон шкіри та серцево-судинної системи. Мутація 
встановлена в нирках та печінці, а вже потім в шкірі 
і очах. Перш за все це стосується пошкодження еластину, 
що обов’язково відображається на структурі еластичних 
волокон. Прояви захворювання є при народженні та роз-
виваються вони в дитинстві. Характеризується появою 
світло-жовтуватих до 1–5 мм в діаметрі папул, голов-
ним чином на шкірі шиї та великих складок (кубітальні, 
пахвинні, пахвові). Спочатку хворого хвилюють космето-
логічні проблеми, але з часом зростають офтальмологічні 
ускладнення, часто ослаблення зору. Класичні зміни сіт-
ківки виявляють у 99% хворих. Гістологічно встановлю-
ється фрагментація та спотворення еластичних фібріл.

Шкіра гіпереластична  
(Син.: синдром Елерса-Данлоса).

Спадкування гетерогенне, можливе аутосомно-до-
мінантне та  аутосомно-рецесивне спадкування. 
Характеризується синдром Елерса-Данлоса надмірною 
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розтяжністю шкіри та суглобів. Надзвичайно розтяг-
нута шкіра завжди повертається в нормальне положення. 
Велику проблему складає тендітність шкіри із повільним 
загоєнням пошкоджень. Ці пошкодження сприяють утво-
ренню великих гематом, які загоюються фібротичними 
вузлами вкритими тонким зморшкуватим епідермісом. 
Крім того, вузли можуть кальцифікуватись. Надмірна 
рухливість суглобів призводить до вивиху суглобів, осо-
бливо плечей, ліктів, стегон, колін. Гістологічно можуть 
бути різні основи розладів сполучної тканини із стон-
шенням ретикулярної дерми, зменшенням та дезоргані-
зацією колагенових волокон. Разом з тим гістологічне об-
стеження не служить основою при встановленні діагнозу.

Перфоруючі захворювання
Основою перфоруючих захворювань є трансепідер-

мальний деградуючий склад дерми. До перфоруючих за-
хворювань шкіри відносять захворювання, які включають 
в себе: хворобу Кірлє, набутий перфоруючий дерматоз, ре-
активний перфоруючий колагеноз, набутий реактивний 
перфоруючий дерматоз, перфоруючі уремічні захворю-
вання. В 1916 році Кyrle описав діабетичну хвору із ге-
нералізованими гіперкератотичними вузлами. Він назвав 
патологію фолікулярним гіперкератозом та перифолі-
кулярною пенетрацію. А в 1953 році Lutz вперше назвав 
це захворювання фолікулярним серпігінуючим еластозом.

Перфоруючі захворювання шкіри відносять до патоло-
гії колагену та еластичної тканини. Об’єктивно вони мо-
жуть бути представлені ненормальною будовою колагену, 
еластичних волокон або інших компонентів ураженої вто-
ринними гранульоматозними запальними ознаками шкіри. 
Логічно розглядати перфоруючі захворювання шкіри 
в групі атрофій шкіри [2,6,10]. До цієї групи відносять: 
розлади матрікса макромолекул сполучної тканини; такі 
перфоруючі захворювання як хвороба Кірлє, перфорую-
чий фолікуліт, перфоруючий серпигінуючий еластоз, ре-
активний перфоруючий колагеноз; розлади, що характери-
зуються відсутністю компонентів дерми (вроджена аплазія 
дерми, фокальна дермальна аплазія); захворювання, що ха-
рактеризуються високим розростанням матриксних компо-
нентів (невус сполучної тканини, вроджений фіброматоз, 
долонно-підошовний фіброматоз, еластофіброма, пахідер-
моперіостоз; розлади передчасного старіння та атрофії).

Еластоз – ​це група захворювань із трансепідермальною 
елімінацією колагена, еластичної тканини або некротич-
ної сполучної тканини. Існує думка, що еластоз перфору-
ючий шкіри пов’язаний із генетичними захворюваннями, 
або із використанням пеніцилінаміну, або із укутуванням 
в еластичну тканину. Реактивний перфоруючий колагеноз 
пов’язують із мікротравмою, в шкірі виявляється вклю-
чення в себе колагену, як правило процес локалізований 
на верхніх кінцівках. Набутий перфоруючий дерматоз 
майже завжди пов’язаний із цукровим діабетом, нирко-
вою недостатнісю (10% – ​це діалізні хворі) або свербе-
жем. Зазвичай ураження розміщене на нижніх кінцівках.

Перфоруючий серпигінуючий еластоз 
Починається як гіперкератотичні згруповані папули 

діаметром до 2–5 мм, розміщені арками, колами та ти-
пово розміщені на обличчі, шиї, верхніх кінцівках. Коло 
із папул може досягати кількох сантиметрів в діаме-
трі. У більшості хворих перебіг безсимптомний, або 
може бути помірний свербіж. Згодом ці вогнища мо-
жуть спонтанно розсмоктуватись, але не виключена 
персистенція на протязі декількох років.

Збільшення еластичної тканини знаходять у верхній 
дермі і саме це витискає інші складові дерми. Зазвичай 
при захворюванні встановлювали асоціацію із іншими 
патологіями, багато з яких пов’язані із захворюван-
нями сполучної тканини (синдром Марфана, синдром 
Елерса-Данлоса, недостатній остеогенез, еластична 
псевдоксантома, синдром Ротмунда-Томсона, акроге-
рія). Є припущення, що еластоз перфоруючий серпи-
гінуючий може бути індукований лікуванням пеніци-
лінаміном, який руйнує десмосоми еластина [1,5,10].

Реактивний перфоруючий колагеноз 
Перфоруючі захворювання шкіри відносять до патології 

колагену та еластичної тканини. Об’єктивно вони можуть 
бути представлені ненормальною будовою колагену, елас-
тичних волокон або інших компонентів ураженої вторин-
ними гранульоматозними запальними ознаками шкіри [6].

Реактивний перфоруючий еластоз типово проявляє 
себе багатьма дрібними папулами, які з’являються у не-
мовлят у відповідь на поверхневу травму. Однак реак-
тивний перфоруючий еластоз може виникнути у до-
рослих і пов’язаний із нирковими захворюваннями, 
із діабетом [4]. Описані аутосомно-рецесивні, домі-
нантні, спорадичні та набуті форми. Для цього процесу 
характерні папули із надмірним скупченням некробі-
отичного колагену, який згодом витісняється скрозь 
пупкоподібну папулу, але згодом вони розсмоктуються.

Набутий перфоруючий дерматоз, або хвороба Кірлє
Найчастіше за набутим перфоруючим дерматозом 

стоять або цукровий діабет, або ниркова недостатність. 
Рідко відзначають зв’язок із свербежем при захворюван-
нях печінки або внутрішньою онкологією. Найчастіше 
прояви на нижніх кінцівках, але може бути і генералі-
зований поширений процес у вигляді папул чи вузлів.

Мета – ​продемонструвати клінічний випадок серпі-
гінуючого перфоруючого еластозу для кращої обізна-
ності лікарів.

Клінічний випадок
На наш погляд діагностика серпігінуючого перфору-

ючого еластозу досить складна. В наведеному клініч-
ному випадку ясно, як несподівано різні складові при-
вели до остаточного висновку.

Історія хвороби: На консультації опинилась дівчинка С., 
10 років, у якої прояви на шкірі шиї виникли 1,5 роки тому. 
Вважає себе хворою з квітня 2021 року, відколи вперше 
почала помічати лінійну рожеву пляму вертикально розта-
шовану на шкірі передньої поверхні шиї. З часом на цьому 
місці почали з’являтись висипання, які почали форму-
вати фігуру овальної форми. Згодом висипання пройшли 
і в цьому місці почали візуалізуватись стрії. Останні 6 мі-
сяців турбують висипання зливні і більш пігментовані ніж 
оточуюча шкіра. Звертались до дерматолога. Проводили 
патогістологічне дослідження: Діагноз встановити вияви-
лось неможливим. Суб’єктивно не турбує.

Локальний статус: На шкірі передньої поверхні шиї вог-
нище у вигляді овалу розміром приблизно 2х10 см. В ді-
лянці ураження шкіра гіперпігментована, крупносклад-
часта, при пальпації м’яко-еластичної консистенції, легко 
розтягується. При натягуванні шкіри площа збільшується 
майже в 2 рази. По контуру вогнища гострокінцеві па-
пули світло-коричневого кольору 1,5–3 мм.

Припущення по місцю проживання були різні: псев-
доксантома, обмежений нейродерміт Відаля, атопічний 
дерматит. При огляді патологічне вогнище було розміщене 
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на передній поверхні шиї, являло собою в’ялу атрофічну 
шкіру блідокоричневого кольору розміром 2х10 см, Зона 
ураження поступово збільшувалась. Суб’єктивні скарги 
відсутні. Перш за  все, зовсім відпали такі діагнози, 
як псевдоксантома та ліхен Відаля, а про атопічний дер-
матит не слід було навіть згадувати. На думку про еластоз 
навела деяка схожість надзвичайної еластичності шкіри 
у вогнищі із синдромом Елерса-Данлоса. На консультації 
батько показав результат патогістологічного обстеження, 
матеріал був взятий по місцю проживання. Відповідь 
була – ​можливі ознаки псевдоксантоми. Ми звернулись 
до патогістологічної лабораторії із проханням передиви-
тись скельце із клінічно запропонованими припущеннями: 
1) Синдром Елерса-Данлоса? Псевдоксантома еластична 
(як було в попередньому огляді)?.

В наведеному випадку патогістологічне заключення: 
На консультацію надані скельця панч-біоптатів з фар-
буванням H&E/GMS/Elastic/PAS. При дослідженні 
зразків з фарбуванням H&E, що ускладнює діагнос-
тику. Збережений епідерміс без патологічних змін. 
В сосочковій дермі спостерігається помірний ангіо-
матоз. Периваскулярно в сосочковій дермі наявні ви-
ключно поодинокі лімфоцити. При дослідженні зразків 

з гістохімічними реакціями: Elastic – ​спостерігається 
фокальна дезорганізація еластичних волокон, GMS – ​
грибкових колоній не виявлено, PAS – ​грибкових ко-
лоній не виявлено, базальна мембрана не потовщена. 
Висновок (діагноз): таким чином, гістологічна картина 
може відповідати поверхневому, периваскулярному 
дерматозу з фокальним порушенням структурі елас-
тичних волокон. Коментарі: гістологічна картина може 
відповідати синдрому Елерса-Данлоса. Рекомендована 
подальша клініко-морфологічна кореляція результатів 
дослідження та генетично-молекулярне дослідження.

Після повторного патогістологічного заключення 
(спостерігається фокальна дезорганізація еластичних во-
локон) був встановлений діагноз: Перфоруючий серпи-
гінуючий еластоз шкіри (Elastosis Perforans Serpiginosa). 
Данних за псевдоксантому (клінічних та морфологіч-
них) нема. За встановлений діагноз – ​розміщення на шиї, 
папули в минулому, надзвичайна розтяжність шкіри; по-
переднє припущення щодо еластичної псевдоксантоми, 
яка відноситься до атрофічних захворювань.

Висновок полягає в тому, яким доречним та іноді нео-
дноразовим повинно бути спілкування із патогістологом, 
коли клініцист вже має коло діагностичних припущень.
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THE APPROACH TO DIAGNOSIS OF PERFORATING ELASTOSIS SERPIGINOSA

Kaliuzhna L. D.
Shupyk National Healthcare Univercity of Ukraine

Abstract. The goal is to demonstrate a clinical case of serpiginous perforating elastosis for better awareness of doctors.The hall‑
mark of the perforating diseases is the transepidermal elimination of degraded dermal componenrs. The material extruded may rep‑
resent abnormally constituded collagen, elastic fibers or other matrix components. Four classical forms of primary perforating der‑
matosis are described: reactive perforating collagenosis, Kyrle’s disease, perforating folliculitis and elastosis perforans serpiginosa.

Keywords: elastosis, perforating diseases, elastic fibers, collagen, keratin.
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