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Данные клинические рекомендации разработаны профессиональной
ассоциацией детских врачей Союз педиатров России, актуализированы,
утверждены на XVIII Конгрессе педиатров России «Актуальные
проблемы педиатрии» 14 февраля 2015г.

Состав рабочей группы: акад. РАН Баранов А.А., чл-корр. РАН
Намазова-Баранова Л.С., д.м.н. Мурашкин Н.Н., к.м.н. Ермилова А.И.,
к.м.н. Меньщикова Г.В., Пильгуй Э.И.

Авторы подтверждают отсутствие финансовой поддержки/конфликта
интересов, который необходимо обнародовать.

МЕТОДОЛОГИЯ

Методы, используемые для сбора/селекции доказательств: поиск в
электронных базах данных.

Описание методов, использованных для оценки качества и силы
доказательств: доказательной базой для рекомендаций являются
публикации, вошедшие в Кохрейновскую библиотеку, базы данных
EMBASE, MEDLINE и PubMed. Глубина поиска - 5 лет.

Методы, использованные для оценки качества и силы доказательств:

 консенсус экспертов;

 оценка значимости в соответствии с рейтинговой схемой.

Методы, использованные для анализа доказательств:

 обзоры опубликованных мета-анализов;

 систематические обзоры с таблицами доказательств.

Описание методов, использованных для анализа доказательств

При отборе публикаций, как потенциальных источников доказательств,
использованная в каждом исследовании методология изучается для того,
чтобы убедиться в ее валидности. Результат изучения влияет на уровень
доказательств, присваиваемый публикации, что в свою очередь, влияет на
силу рекомендаций.

Для минимизации потенциальных ошибок каждое исследование
оценивалось независимо. Любые различия в оценках обсуждались всей
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группой авторов в полном составе. При невозможности достижения
консенсуса привлекался независимый эксперт.

Таблицы доказательств: заполнялись авторами клинических
рекомендаций.

Методы, использованные для формулирования рекомендаций:
консенсус экспертов.

Индикаторы доброкачественной практики (Good Practice Points –
GPPs)

Рекомендуемая доброкачественная практика базируется на клиническом
опыте авторов разработанных рекомендаций.

Экономический анализ

Анализ стоимости не проводился и публикации по фармакоэкономике не
анализировались.

Метод валидизации рекомендаций

 Внешняя экспертная оценка.

 Внутренняя экспертная оценка.

Описание метода валидизации рекомендаций

Настоящие рекомендации в предварительной версии были рецензированы
независимыми экспертами, которых, прежде всего, попросили
прокомментировать, насколько доступна для понимания интерпретация
доказательств, лежащая в основе рекомендаций.

От врачей первичного звена (аллергологов-иммунологов) получены
комментарии в отношении доходчивости изложения данных рекомендаций, а
также их оценка важности предлагаемых рекомендаций, как инструмента
повседневной практики.

Все комментарии, полученные от экспертов, тщательно
систематизировались и обсуждались членами рабочей группы (авторами
рекомендаций). Каждый пункт обсуждался в отдельности.

Консультация и экспертная оценка

Проект рекомендаций был рецензирован независимыми экспертами,
которых, прежде всего, попросили прокомментировать доходчивость и
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точность интерпретации доказательной базы, лежащей в основе
рекомендаций.

Рабочая группа

Для окончательной редакции и контроля качества рекомендации были
повторно проанализированы членами рабочей группы, которые пришли к
заключению, что все замечания и комментарии экспертов приняты во
внимание, риск систематических ошибок при разработке рекомендаций
сведен к минимуму.

Основные рекомендации

Сила рекомендаций (1-2) на основании соответствующих уровней
доказательств (А-С) и индикаторы доброкачественной практики (табл. 1) –
good practice points (GPPs) приводятся при изложении текста рекомендаций.

Таблица 1.
Схема для оценки уровня рекомендаций

Степень
достоверности
рекомендаций

Соотношение
риска и
преимуществ

Методологическое качество
имеющихся доказательств

Пояснения по
применению
рекомендаций

1А

Сильная
рекомендация,
основанная на
доказательствах
высокого качества

Польза отчетливо
превалирует над
рисками и
затратами, либо
наоборот

Непротиворечивые
доказательства, основанные
на хорошо выполненных РКИ
или неопровержимые
доказательства,
представленные в какой-либо
другой форме.

Дальнейшие исследования
вряд ли изменят нашу
уверенность в оценке
соотношения пользы и риска.

Сильная
рекомендация,
которая может
использоваться в
большинстве
случаев у
преимущественного
количества
пациентов без
каких-либо
изменений и
исключений

1В

Сильная
рекомендация,
основанная на
доказательствах
умеренного
качества

Польза отчетливо
превалирует над
рисками и
затратами, либо
наоборот

Доказательства, основанные
на результатах РКИ,
выполненных с некоторыми
ограничениями
(противоречивые результаты,
методологические ошибки,
косвенные или случайные и
т.п.), либо других веских
основаниях. Дальнейшие
исследования (если они
проводятся), вероятно,
окажут влияние на нашу
уверенность в оценке
соотношения пользы и риска
и могут изменить ее.

Сильная
рекомендация,
применение
которой возможно
в большинстве
случаев
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1С

Сильная
рекомендация,
основанная на
доказательствах
низкого качества

Польза, вероятно,
будет
превалировать над
возможными
рисками и
затратами, либо
наоборот

Доказательства, основанные
на обсервационных
исследованиях, бессистемном
клиническом опыте,
результатах РКИ,
выполненных с
существенными
недостатками. Любая оценка
эффекта расценивается как
неопределенная.

Относительно
сильная
рекомендация,
которая может быть
изменена при
получении
доказательств более
высокого качества

2А

Рекомендация
низкой силы,
основанная на
доказательствах
высокого качества

Польза
сопоставима с
возможными
рисками и
затратами

Надежные доказательства,
основанные на хорошо
выполненных РКИ или
подтвержденные другими
неопровержимыми данными.

Дальнейшие исследования
вряд ли изменят нашу
уверенность в оценке
соотношения пользы и риска.

Слабая
рекомендация.

Выбор наилучшей
тактики будет
зависеть от
клинической
ситуации
(обстоятельств),
пациента или
социальных
предпочтений.

2В

Слабая
рекомендация,
основанная на
доказательствах
умеренного
качества

Польза
сопоставима с
рисками и
осложнениями,
однако в этой
оценке есть
неопределенность.

Доказательства, основанные
на результатах РКИ,
выполненных с
существенными
ограничениями
(противоречивые результаты,
методологические дефекты,
косвенные или случайные),
или сильные доказательства,
представленные в какой-либо
другой форме.

Дальнейшие исследования
(если они проводятся), скорее
всего, окажут влияние на
нашу уверенность в оценке
соотношения пользы и риска
и могут изменить ее.

Слабая
рекомендация.

Альтернативная
тактика в
определенных
ситуациях может
явиться для
некоторых
пациентов лучшим
выбором.

2С

Слабая
рекомендация,
основанная на
доказательствах
низкого качества

Неоднозначность
в оценке
соотношения
пользы, рисков и
осложнений;
польза может быть
сопоставима с
возможными
рисками и
осложнениями.

Доказательства, основанные
на обсервационных
исследованиях,
бессистемного клинического
опыта или РКИ с
существенными
недостатками. Любая оценка
эффекта расценивается как
неопределенная.

Очень слабая
рекомендация;
альтернативные
подходы могут
быть использованы
в равной степени.
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ОПРЕДЕЛЕНИЕ

Парапсориаз – группа гетерогенных по клиническим признакам,
патоморфологии и течению заболеваний, которые возникают вследствие
нарушения деятельности клональных Т- лимфоцитов [3]

КОД по МКБ-10

L41.9 парапсориаз неуточненный

L41.2 парапсориаз лимфоматоидный

L41.3 парапсориаз мелкобляшечный

L41.4 парапсориаз крупнобляшечный

L41.5 парапсориаз сетевидный

L41.8 другой парапсориаз

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ

Острый лихеноидный оспенновидный парапсориаз может возникать в
любом возрасте, чаще наблюдается у детей и подростков (8-16 лет).[1,7,21]
Хроническая форма и фебрильная язвенно-некротичеcкая болезнь Муха-
Габермана поражает подростков и взрослых (2-я и 3-я декада жизни). [7]

Заболеваемость: острая оспенновидная лихеноидная форма парапсориаза
встречается крайне редко (1:6000-12000), хроническая лихеноидная форма -
примерно 1:2000.

Бляшечный парапсориаз (мелко- и крупнобляшечный) в детском возрасте
бывает очень редко, в основном этой формой заболевают взрослые.
Лимфоматоидный папулез обычно развивается после 30-40 лет. До
настоящего времени описано приблизительно 60 случаев лимфоматоидного
папулеза у детей.[23]

Пол: мужчины болеют чаще женщин (примерно 70%)[4]

ЭТИОПАТОГЕНЕЗ

Острый лихеноидный парапсориаз – заболевание неизвестной этиологии. По
мнению некоторых авторов острый лихеноидный оспенновидный
парапсориаз является васкулитом и опосредуется иммунными комплексами.
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Различные инфекционные агенты воздействуют на организм и провоцируют
развитие данного заболевания. Хотя попытки изолировать бактериальные
или вирусные агенты успеха не принесли, принята гипотеза реакции на
инфекцию (вирус Эпштейн-Барр, цитомегаловирус, стрептококки).
Повышенная заболеваемость парапсориазом среди молодых пациентов и
течение заболевания с самостоятельным разрешением свидетельствуют в
пользу этой гипотезы. [7]

Другие авторы считаю, что бляшечный парапсориаз - это истинный
лимфопролиферативный процесс, являющийся предшественником развития
Т-клеточных лимфом. [2]

Лимфопролиферативный характер заболевания проявляется вследствие
нарушения деятельности клональных Т-клеток.[1,7,12,17]

Этиология и патогенез лимфоматоидного папулеза остаются невыясненными.
Полагают, что папулез является проявлением иммунологической реакции на
неизвестные антигены с относительно небольшой иммуногенностью. [2]

КЛАССИФИКАЦИЯ [7]

1.Лихеноидный

- Острая форма – pityriasis lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA)

- Хроническая форма - pityriasis lichenoides chronica (PLC)

- Фебрильная язвенно-некротичеcкая болезнь Муха-Габермана (Mucha-
Habermann)

2. Бляшечный парапсориаз

- Крупнобляшечный

- Мелкобляшечный

3. Лимфоматоидный папулез

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА

Фаза: острая, подострая, хроническая

Стадия: легкая, среднетяжелая, тяжелая

1. Лихеноидный

Острая форма – pityriasis lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA)
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Синоним: болезнь Муха-Габермана, острый лихеноидный оспенновидный
парапсориаз

Заболевание начинается внезапно с появления рассеянных по всему кожному
покрову (туловище, сгибательные поверхности конечностей) эритематозных
папул и папуло-везикул, которые в центре вскрываются и оставляют после
себя эрозии, покрытые корочками (геморрагический некроз).

Это заболевание имеет клиническое сходство с ветряной оспой.

Лицо, волосистая часть головы и ладонно-подошвенные поверхности обычно
не поражаются, но в некоторых случаях очаги могут охватывать всю
поверхность тела.

Высыпания сопровождаются зудом, иногда ощущениями жжения. В
некоторых случаях высыпаниям предшествует легкое недомогание, головные
и суставные боли, а также субфебрильная температура.[7,10,16,21]

Хроническая форма - pityriasis lichenoides chronica (PLC)

Синоним: болезнь Юлиусберга, каплевидный парапсориаз, узелковый
псориазиформный дерматит Ядассона

Эта форма развивается из острого лихеноидного оспенновидного
парапсориаза или, возможно, возникает первично.

Для этой формы характерны диссеминированные овальные папулы
розоватого цвета с «покрышкой-чешуйкой» в центре. Очаги возникают на
ладонях, подошвах, лице и волосистой части головы и располагаются
симметрично или асимметрично на туловище (преимущественно по кожным
линиям), ягодицах и проксимальных отделах конечностей, иногда
поражаются акральные участки. Высыпания могут рецидивировать в течение
месяцев и лет, не вызывая, однако, никаких жалоб, лишь иногда возможен
зуд. Пятна бледнеют в течение 3-4 недель, но затем могут появляться новые.

У темнокожих людей болезнь редко проявляется распространенной
гиперпигментацией в форме пятен, для них типична папулезная морфология
высыпаний, которая особенно характерна для детей. [1,7,12,21]

Фебрильная язвенно-некротичеcкая болезнь Муха-Габермана (Mucha-
Habermann)

Синоним: парапсориаз лихеноидный с язвенным некрозом и гипертермией

Заболевание редкое , частота встречаемости в популяции примерно 1: 6000-
12000 (в литературе описано примерно 50-60 случаев).
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Является вариантом острого лихеноидного оспенновидного парапсориаза
(PLEVA), заболевание начинается с высокой температуры, астении,
недомогания, сильных мышечных болей, нейропсихических отклонений и
множественных очагов на коже. Более старые очаги прогрессируют в
крупные болезненные язвы с некрозом в центре, приподнятые по периферии.
[7,12]

2. Бляшечный парапсориаз:

- Крупнобляшечный

- Мелкобляшечный

Различают мелкоочаговый и крупноочаговый парапсориаз, обе формы
особенно выражены на туловище и локализуются обычно по кожным
линиям.

При крупнобляшечном парапсориазе красноватые бляшки имеют диаметр
более 5 см и часто сопровождаются сильным зудом и муковидным
шелушением. Для мелкобляшечного парапсориаза характерны вытянутые
(иногда в виде пальцев) красновато-оранжевые бляшки диаметром менее 5
см.[3]

3. Лимфоматоидный папулез

Проявляется диссеминированными красновато-коричневыми папулами,
которые затем, как и при PLEVA, трансформируются в папуло-везикулы,
пустулы и покрытые корками эрозии. Они разрешаются, оставляя рубцы, как
при ветряной оспе, и поствоспалительную гипер- или гипопигментацию.
Описаны отдельные случаи возникновения PLEVA и лимфоматоидного
папулеза одновременно. [3,7,18]

ДИАГНОСТИКА

У пациентов с острым лихеноидным оспенновидным парапсориазом
(PLEVA) имеется ряд отклонений в лабораторных показателях, но они не
являются значимыми для установления диагноза. Единственно важным
исследованием является биопсия кожи.

В случае острой оспенновидной лихеноидной формы отмечается (глубоко
расположенный в дерме) лимфоцитарный васкулит с фибриноидным
некрозом, а также эпидермальный некроз.

Дермальный инфильтрат представлен главным образом
супрессорными/цитотоксическими лимфоцитами CD8+ с Т-клеточной
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клональностью, и этот факт поддерживает гипотезу о том, что PLEVA
является лимфопролиферативной патологией. [7,20]

Для диагностики хронической формы  (pityriasis lichenoides chronic) важно
выявление трех клинических феноменов:

1. Феномен скрытого шелушения – поскабливание папулы при видимом
отсутствии на ее поверхности чешуйки влечет за собой появление
отрубевидного шелушения

2. Феномен «облатки» - при осторжном снятии чешуйки она, не ломаясь,
целиком отделяется от поверхности папулы.

3. Феномен пурпуры – появление точечных кровоизлияний при
поскабливании элементов, более интенсивном, чем его необходимо для
получения скрытого шелушения.

Патоморфологическая картина: в биоптате кожи отмечается эпидермальный
спонгиоз, некроз кератиноцитов, везикуляция, изъязвления и экзоцитоз.
Кроме того определяется отек кожи и воспалительный клеточный
инфильтрат из клиновидных клеток, достигающий сетчатого слоя дермы, а
также геморрагии, переполненные кровью сосуды и отек эндотелиальных
клеток.[1,7]

При фебрильной язвенно-некротичеcкой болезни Мухи-Габермана (Mucha-
Habermann)концентрация фактора некроза опухоли α (ФНО-α) в сыворотке
значительно повышена.

Мелкобляшечный парапсориаз: очаговый паракератоз, небольшой акантоз с
очаговым межклеточным отеком и экзоцитозом, расширение просвета
сосудов с набуханием эндотелия и периваскулярным лимфогистиоцитарным
инфильтратом различной интенсивности в сосочковом слое дермы.[3]

Крупнобляшечный парапсориаз: лимфогистиоцитарный инфильтрат с
выраженным эпидермотропизмом, иногда с образованием
внутриэпидермальных полостей, заполненных клетками инфильтрата. В
составе инфильтрата обнаруживают большое количество
недифференцированных лимфоцитов, активных гистиоцитов.[3]

Лимфоматоидный папулез подтверждается гистологически и
иммуногистохимически:

Клиновидный дермальный инфильтрат атипичных CD30+ и CD15-
лимфоцитов, нейтрофильных и эозинофильных гранулоцитов, а также
отдельных гистиоцитов. Наблюдаются отдельные очаги деструкции
эпидермиса. У детей доминируют, однако, CD8+ лимфоциты. [3,18]

]
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Таблица 2.
ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА РАЗЛИЧНЫХ ФОРМ

ПАРАПСОРИАЗА [3,7, 9,12,13,14]
Заболевание Критерии отличия Дополнительные методы

диагностики
Парапсориаз
лихеноидный
оспенновидный острый
Ветряная оспа - поражение волосистой

части головы и слизистых
оболочек
- случаи заболевания у
контактирующих лиц

Ig M вируса опоясывающего
герпеса (VZV)

Пурпура Шенлейна-
Геноха

- облигатная пурпура (У
PLEVA только отдельные
очаги геморрагические),
высыпания
преимущественно
выражены в области
нижних конечностей;
артриты, боли в животе

Гистология

Синдром Джанотти-
Крости

- симметричные папулы и
папуло-везикулы в
акральной локализации

Гистология (по показаниям)

Парапсориаз
лихеноидный
хронический
Каплевидный псориаз - положительная

псориатическая триада
- локализация высыпаний в
области суставов, на
волосистой части головы
- поражение ногтевых
пластинок

Гистология
Семейный анамнез

Красный плоский лишай - плоские полигональные
папулы фиолетовог оцвета

Гистология

Парапсориаз
мелкобляшечный

- встречается у лиц
пожилого возраста

Гистология

Розовый лишай - присутствует
«материнская бляшка» с
типичным шелушением
- отдельные очаги крупные
- непродолжительное
течение

Гистология

Вторичный сифилис - поражение ладоней и
подошв, также поражаются
слизистые полости рта и
волосистая часть головы

Серологическая диагностика
(РПГА,VDRL)

Мелкобляшечный
парапсориаз
Токсикодермия Начало заболевания Анамнез
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связано с приемом
лекарственного вещества
внутрь
Наличие зуда
Положительный эффект от
антигистаминных
препаратов и
десенсибилизирующей
терапии

Розовый лишай - присутствует
«материнская бляшка» с
типичным шелушением
- отдельные очаги крупные
- непродолжительное
течение

Гистология

Вторичный сифилис - поражение ладоней и
подошв, также поражаются
слизистые полости рта и
волосистая часть головы

Серологические реакции

Псориаз - положительная
псориатическая триада
- локализация высыпаний а
области суставов, на
волосистой части головы
- поражение ногтевых
пластинок

Гистология

Крупнобляшечный
парапсориаз
Т-клеточная лимфома
кожи

Пятна, бляшки и узлы
розового и бардового цвета

Гистология
иммунофенотипирование

Атопический дерматит - Начало в детстве
- наличие зуда
Высыпания
преимущественно в сгибах
конечностей
Наличие аллергических
реакций
Белый дермаграфизм

Семейный анамнез

Токсикодермия Начало заболевания
связано с приемом
лекарственного вещества
внутрь
Наличие зуда
Положительный эффект от
антигистаминных и
десенсибилизирующей
терапии

Анамнез

Лимфоматоидный
папулез
Укусы насекомых Сбор анамнеза

Самостоятельное
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разрешение очагов
Дерматофибромы Обычно единичные папулы

темно-фиолетового,
коричневатого оттенка
Локализация –
преимущественно голени
Симптом «пуговицы»

Гистология

Кожные лимфомы Пятна, бляшки и узлы
розового и бордового цвета

Гистология
иммуноффенотипирование

ПРИМЕРЫ ДИАГНОЗОВ

- Острый лихеноидный парапсориаз. Среднетяжелое течение.

- Мелкобляшечный парапсориаз. Хроническое течение. Стадия обострения.

ЛЕЧЕНИЕ

Антибактериальные препараты (D)

Назначают антибиотики широкого спектра действия, в качестве
антибактериального и противовоспалительного действия.[8,11] В литературе
имеются отдельные сообщения об эффективности тетрациклинов и
макролидов (эритромицин), которые назначают при продромальных
симптомах и выраженном поражении кожного покрова. [1,7,13,15,19,22]

от 1 года до 3 лет — 400 мг/сут, от 3 до 6 лет — 500–750 мг/сут, от 6 до 8
лет — 750 мг/сут, от 8 до 12 лет — до 1 г/сут, разделив на 4 приема - 4-8
недель – в зависимости от динамики. Быстрое снижение дозы обычно ведет к
рецидиву.

Антигистаминные препараты (D)

Применяют с противозудной и противовоспалительной целью, как средства
симптоматической терапии.

Цетиризин детям старше 6 лет — 10 мг 1 раз в сутки или по 5 мг 2 раза в
сутки, детям 2–6 лет — 5 мг 1 раз в сутки или по 2,5 мг 2 раза в сутки (в
зависимости от тяжести состояния или ответной реакции), детям 1–2 лет —
по 2,5 мг 2 раза в сутки, детям 6–12 мес — 2,5 мг 1 раз в сутки – 10- 30
дней.[18]

Левоцетиризин детям старше 6 лет — в суточной дозе 5 мг, детям в возрасте
от 2 до 6 лет — 2,5 мг/сут. – 10-30 дней.[18]

Наружная терапия
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Таблица 3 .
Классификация наружных кортикостероидных средств

Кортикостероидные мази и кремы высокой степени активности (мометазона
фуроат, метилпреднизолона ацепонат) обладают противовоспалительным
действием. Наносить на очаги 1 раз в день - 2-4 недели[1,2,7,10](C)

Действующее вещество Форма выпуска,
концентрация

Гидрокортизона ацетат мазь, крем 1%
Преднизолон мазь 0,5%
Мазипредона гидрохлорид мазь 0,25%
Аклометазона
дипропионат

крем, мазь 0,05%

Флуметазона пивалат лосьон 0,2%, крем 2%
Предникарбат крем, мазь 0,25%
Гидрокортизона-17-
бутират

эмульсия, лосьон, крем,
мазь 0,1%

Триамцинолона ацетонид крем, мазь 0,1%
Флуокортолон мазь 0,5%
Беклометазона
дипропионат

крем, мазь 0,1%

Бетаметазона валерат крем, мазь 0,1%
Бетаметазона дипропионат крем, мазь 0,05%
Мометазона фуроат лосьон, крем, мазь 0,1%
Метилпреднизолона
ацепонат

эмульсия, крем, мазь 0,1%

Флуоцинолона ацетонид гель, крем, мазь 0,025%
Флутиказона пропионат крем 0,05%, мазь 0,005%
Клобетазола пропионат крем, мазь, шампунь

0,05%
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Вторым этапом, после применения кортикостероидных наружных средств
некоторые авторы рекомендуют применять редуцирующие мази с
нафталаном, ихтиолом (2-3%) [2,3]

Иммуносупрессанты (D)

Применяют при хронической форме лихеноидного парапсориаза (pityriasis
lichenoides chronica (PLC)) в резистентных случаях, а также и при остром
лихеноидном оспенновидном парапсориазе, фебрильной язвенно-
некротичеcкой болезни Мухи-Габермана. [5,16,15,18,19]

Метотрексат (4-дезокси—4-амино—10-метилфолиевая кислота) —
цитостатическое средство группы антиметаболитов. Конкурентно ингибируя
фермент дигидрофолатредуктазу, он блокирует превращение
дигидрофолиевой кислоты в тетрагидрофолиевую кислоту и действует как
антагонист фолиевой кислоты. Препарат ингибирует синтез нуклеиновых
кислот, репарацию ДНК и клеточный митоз.

Дозы и схемы применения

Лечение метотрексатом предполагает регулярное врачебное наблюдение и
контроль лабораторных показателей, особенно на начальных этапах.

Для детей эффективными являются дозы 10-15 мг/м² поверхности тела,
внутрь (перед едой). Обычно начальная доза — 2,5–5 мг, далее дозу
постепенно увеличивают до 7,5–25 мг в неделю, еженедельная доза — 10–
25 мг, максимальная суммарная доза — 25 мг в неделю. Обычно 2,5 мг
метотрексата принимают 3 раза в неделю с 12-часовым интервалом и с
перерывом в неделю (понедельник — утром и вечером, вторник — утром,
далее — перерыв до следующего понедельника), либо в инъекционной
форме: максимальная суточная доза для детей — 20 мг/м2 поверхности тела,
применяют в/м по 10–25 мг 1 раз в неделю – несколько туров. [2]

Наиболее частыми побочными эффектами, описанными в литературе при
лечении метотрексатом у детей были тошнота и рвота различной степени
выраженности.

Повышение активности печеночных ферментов является еще одним
возможным следствием терапии метотрексатом. В связи с этим, терапия
метотрексатом должна использоваться с осторожностью у детей,
страдающих ожирением, ввиду распространенности неалкогольного
стеатогепатита у этой категории пациентов.

Пациенты, получающие метотрексат в комбинации с фолиевой кислотой
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лучше переносят терапию и у них существенно ниже риск панцитопении без
изменения эффективности.

Системные глюкокортикоиды (C)

Используются для лечения всех торпидно протекающих форм парапсориаза,
по схеме: метилпреднизолон – 1-2 мг/кг, но не менее 0,5 мг/кг/сут, (однако
при выборе дозы в первую очередь учитывают тяжесть состояния и реакцию
больного на терапию, а не возраст и массу тела) – до достижения стойкого
положительного эффекта в течение 10-15 дней с последующим постепенным
снижением дозы препарата вплоть до отмены.[16]

Иногда системные глюкокортикоиды применяют в комбинации с
метотрексатом - метилпреднизолон 1-2мг/кг массы тела/день – в те дни,
когда пациент не получает метотрексат.[2,16]

Другие методы лечения (D)

Витамины и микроэлементы

Применяются в комплексной терапии в виде симптоматического лечения:
витамины (А,В,Е), рибофлавин,
Хорошее действие оказывает витамин D2 в дозе от 16 000 до 40 000 ЕД в
сутки в течение 4-6 недель, одновременно с рутином и аскорбиновой
кислотой (витамин D2 целесообразно также сочетать с общим УФО; его
благоприятное действие обусловлено способностью регулировать уровень
кальция, магния и других микроэлементов в крови и тем самым укреплять
сосудистую стенку). [2]

Ангиопротекторы и корректоры микроциркуляции (С)

Поскольку в основе этиопатогенеза данного заболевания лежит васкулит, то
целесообразно применение сосудистых протекторов:

Рутин 1т 1-2 раза  в день – 1 месяц, Курантил для детей старше 12 лет - 75-
225 мг в 3-6 приемов, Доксихем 500 мг 1-2 раза  вдень 3 недели, затем 1 раз в
день.[3]

Используют также никотиновую кислоту, фолиевую кислоты, кальция
пантотена в течение 4-6 недель.[3]
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Имеются единичные сообщения об эффективности лечения
лимфоматоидного папулеза дапсоном, циклоспорином, ароматическими
ретиноидами, интерфероном α-2β, поэтому эти препараты не могут быть
рекомендованы для широкого применения в леечнии парапсориаза у детей.
[2]

Фототерапия (С)

Селективная фототерапия в минимальной эритемной дозе (УФ-Б 311нм)
№10-15(1В)[1,7,22]

Ультрафиолетовую терапию применяют при парапсориазе в качестве
методов средневолновой УФ-терапии (УФВ-терапия) и длинноволновой
УФ-терапии (различные методологические подходы ПУВА-терапии).
До проведения фототерапии у каждого пациента необходимо
оценить соотношение ожидаемой пользы от
лечения и потенциального риска развития осложнений. Пациент
(представитель пациента) должен быть проинформирован
о методике планируемого лечения, необходимости строгого соблюдения пр
едписаний врача, а также о возможных побочных эффектах. Проведение
ПУВА-терапии (преимущественно в виде ПУВА-ванн) возможно с 12
летнего возраста по строгим показаниям.
Перед назначением фототерапии для выявления противопоказаний
проводят клинико-лабораторное обследование больного: общий
анализ крови, общий анализ мочи, биохимический анализ крови (с
включением в исследование показателей функции печени и почек),
консультация педиатра, офтальмолога, эндокринолога.
По показаниям рекомендуют обследование у других специалистов.

Методы фототерапии можно комбинировать с топическим применением
глюкокортикостероидных препаратов.

Фототерапию и системные иммуносупрессивные препараты,
или ретиноиды не рекомендуется комбинировать у детей, в связи с
возможным развитием тяжелых побочных эффектов.

Механизм действия

Ультрафиолетовое излучение оказывает противовоспалительное,
иммуномодулирующее действие, в основном иммуносупрессивное и
антипролиферативное. Фотоиммунологический эффект обусловлен
глубиной проникновения ультрафиолетовых лучей. УФБ-лучи
воздействуют в основном на эпидермальные кератиноциты и клетки
Лангерганса, УФА- лучи проникают в более глубокие слои кожи и
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оказывают действие на дермальные фибробласты, дендритические клетки,
эндотелиоциты и клетки воспалительного инфильтрата (Т-лимфоциты,
тучные клетки, гранулоциты). Ультрафиолетовые лучи оказывают влияние
на: продукцию медиаторов воспаления (цитокинов), обладающих
противовоспалительным и иммуносупрессивным действием; экспрессию
молекул на клеточной поверхности; индукцию апоптоза клеток,
вовлеченных в патогенез заболевания. УФ-излучение поглощается
внутриклеточными хромофорами - ДНК клеточного ядра. Абсорбция
ультрафиолета нуклеотидами ведет к образованию фотопродуктов ДНК, в
основном пиримидиновых димеров, что приводит к подавлению синтеза
ДНК.

Инструкция по применению
До проведения фототерапии у каждого пациента необходимо
оценить соотношение ожидаемой пользы отлечения и потенциального риск
а развития осложнений. Пациент (представитель пациента) должен быть
проинформирован
о методике планируемого лечения, необходимости строгого соблюдения пр
едписанийврача, а также о возможных побочных эффектах.
Проведение УФВ терапии (широкополосной или узкополосной) и УФО
возможно в любом возрасте. Проведение терапии эксимерным лазером
рекомендуется с 5 летнего возраста. Проведение ПУВА-терапии
(преимущественно в виде ПУВА-ванн) возможно с 12 летнего возраста по
строгим показаниям.

Перед назначением лечения для выявления противопоказаний проводят кли
нико-лабораторное обследованиебольного: общий
анализ крови, общий анализ мочи, биохимический анализ крови
(с включением висследование показателей функции печени и почек),
консультация педиатра, офтальмолога, эндокринолога.
По показаниям рекомендуют обследование у других специалистов.

Фототерапию проводят в виде монотерапии или в комплексе с медикаменто
зными средствами. Методики проведения фототерапии – общая (облучение
всего кожного покрова) и локальная (облучение участков кожи). При
проведении общей УФ терапии при наличии более медленного разрешения
процесса. Минимальную (начальную) дозу облучения определяют
исходя из индивидуальной чувствительности больного УФИ или
в зависимости от фототипа кожи (по классификации Т. Б. Фитцпатрика). Дл
я определенияиндивидуальной чувствительности у пациента с помощью би
одозиметра Дальфельда-
Горбачева на участкахнезагорелой кожи (на предплечье, нижней части живо
та, спине или ягодице) проводят фототестирование сопределением при УФ
О и УФВ-терапии минимальной эритемной дозы (МЭД), при ПУВА-
терапии —
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минимальной фототоксической дозы (МФД). Результаты фототестирования
при УФО и УФВ-терапииоценивают через 24 ч., при ПУВА-терапии -
через 48ч.

Таблица 4 .

Рекомендации по дозировке для теста на эритему при УФБ - терапии
(мДж/см²)

УФО, УФБ (280-320нм) -
терапия

20 40 60 80 100 120

УФБ (311нм) - терапия 200 400 600 800 1.000 1.200

Таблица5 .
Классификация фототипов кожи (Т. Б.Фицпатрик)

Тип кожи Признаки
1 тип

Кельтский

Белая кожа, веснушки, светлые глаза и светлые
или рыжие волосы. Они всегда обгорают,
никогда при этом не загорая

2 тип

Светлокожий
европейский

Светлая кожа, голубые, серые или зеленые
глаза и русые или каштановые волосы.
Загорают минимально, часто при этом обгорая

3 тип

Темнокожий европейский

Смугловатая кожа, темно-русые или
каштановые волосы, серые или светло-карие
глаза. Загорают постепенно и равномерно,
обгорают незначительно

4 тип

Средиземноморский

Оливковая кожа, темные волосы и темно-карие
глаза (азиаты). Всегда загорают, обгорая лишь
в редких случаях

5 тип

Индонезийский

Темные волосы и глаза. Приобретают
интенсивный загар (индусы, испанцы и др.),
обгорают исключительно редко

6 тип

Афроамериканский

Представители негроидной расы,
невосприимчивые к ультрафиолету и
неподверженные солнечным ожогам

Селективная фототерапия (В)

Селективная фототерапия представляет собой облучение кожи
средневолновым широкополосным (280-320нм) ультрафиолетовым
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светом. Начальная доза облучения составляет 50–70% от МЭД. При
дозированииоблучения в зависимости от
фототипа кожи облучение начинают с дозы 0,01–
0,03 Дж/см2. Процедурыпроводят с режимом 3–5 раз
в неделю. При отсутствии эритемы разовую дозу увеличивают каждую 2–3-
юпроцедуру на 5–20%, или на 0,01–0,02 Дж/см2. На курс назначают 15–
35 процедур.

Узкополосная средневолновая фототерапия (В)

Узкополосная средневолновая терапия с длиной волны 311 нм является
наиболее высокоэффективным методом и может проводиться детям в
любом возрасте. Начальная доза общей УФВ 311нм терапиисоставляет 50–
70% от МЭД. При дозировании облучения в зависимости от типа кожи и
степени загара больного облучение начинают с дозы 0,1–0,2
Дж/см2. Процедуры проводят 3–5 раз в неделю. При отсутствии эритемы
разовую дозу повышают каждую процедуру или через процедуру на 5–20%,
или на 0,05–0,01 Дж/см2, при появлении
слабовыраженной эритемы дозу оставляют постоянной. На курс назначают
15–35 процедур.
Схема дозировок для УФВ фототерапии (Широкополосный УФ диапазон и
УФВ 311 нм)

Шаг 1 Определение
МЭД

Оценка через 24
часа

Шаг 2 Начало терапии Начальная доза
терапии

50-70% от МЭД

Шаг 3 Следующие
сеансы терапии
по три- пять раз в
неделю.

- Отсутствие
эритемы

- Увеличение
дозы на 30%

- Минимальная
эритема

- Увеличение на
20 %. (15% после
двух сеансов)

- Сохраняющаяся
бессимптомная
эритема

- Не увеличивать
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- Болезненная
эритема с отеком
или без него либо
образование
волдырей

- Не проводить
облучения до
исчезновения

Шаг 4 Возобновление
курса терапии

После
исчезновения
симптомов

дозу на 50 %,
дальше
увеличить на 10
%

При изменении вида средневолновой терапии, например, с широкополосной
на узкополосную или наоборот, необходима существенная корректировка
дозы, которую лучше всего проводить на основе нового определения МЭД.

Локальная УФБ 311нм терапия показана при парапсориазе у детей и
взрослых.

Начальная доза (воздействие на одно поле) составляет: I тип – 15 секунд, II
тип – 20 секунд, III тип – 30 секунд, IV, V, VI типы - 45 секунд.
Максимальное время воздействия на одно поле I тип – 2 минуты, II тип – 3
минуты, III тип – 4 минут, IV тип - 5 минут. Одновременно можно облучать
несколько полей. Продолжительность курса 3 - 4 недели, частота 4 – 5 раз в
неделю.
Побочные реакции /безопасность фототерапии
Побочные реакции ультрафиолетовой терапии делятся на ранние
(фототоксические реакции, зуд, ксероз, гиперпигментация) и отдаленные
(фотостарение и риск канцерогенного действия). При проведении ПУВА-
терапии с пероральным приемом фотосенсибилизатора возможно
возникновение диспепсических расстройств, головокружения. Описаны
некоторые другие осложнения фототерапии
(везикулезныевысыпания, фолликулит, кератит, конъюнктивит, феномен
Кебнера, подногтевые геморрагии, гипертрихоз, телеагиэктазии,
болезненность кожи и др.), однако в практике они встречаются
сравнительно редко.
Безопасность длительной многокурсовой фототерапии окончательно не уста
новлена. Длительная УФВ-терапия может вызывать
преждевременное старение кожи. Сведения о возможности канцерогенного
действия УФВ-
терапии противоречивы. В то же время показано, что при длительной много
курсовой ПУВА-терапии
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значительно увеличивается риск развития плоскоклеточного рака кожи, баз
ально-клеточного рака кожи
имеланомы. Частота развития плоскоклеточного и базально-
клеточного рака
кожи возрастает по мереувеличения кумулятивной дозы облучения и курсов
ого количества процедур.

Факторы, повышающие риск канцерогенного действия ПУВА-терапии:

 общее количество сеансов более 150–200;
 кумулятивная доза УФА более 1000–1500 Дж/см2;
 облучение половых органов у мужчин;
 большое количество сеансов за короткий период;
 I и II типы кожи;
 предшествующие опухолевые процессы кожи;
 терапия ионизирующим и рентгеновским излучением;
 лечение препаратами мышьяка;
 другие канцерогенные факторы (инсоляция, лечение циклоспорином,

метотрексатом и др.).

Профилактика и лечение побочных реакций

Наиболее частым осложнением УФВ и ПУВА-терапии является
развитие эритемы различной степени выраженности, возникающей
в результате передозировки облучения или фотосенсибилизатора. В связи сэ
тим пациенты во время курса фототерапии должны находиться под тщатель
ным наблюдением медицинскогоперсонала. Умеренная эритема обычно раз
решается
в течение нескольких дней после уменьшения дозыоблучения и/или фотосе
нсибилизатора или временной отмены процедур, после чего лечение возобн
овляют сдозы, сниженной наполовину. При наличии выраженной
эритемы, отека и пузырей проводится симптоматическое лечение,
включающее охлаждение пораженных участков кожи, использованиепротив
озудных, обезболивающих и увлажняющих средств.
Для предотвращения развития и лечения тяжелых
фототоксических реакций в отдельных случаях могут быть использованы на
ружные и системные кортикостероиды, антигистаминные, нестероидные
противовоспалительные и антиоксидантные препараты.

Для уменьшения зуда и сухости кожи больным во время курса лечения
рекомендуют использовать смягчающие или увлажняющие средства. В
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случаях упорного зуда назначают антигистаминные и седативные
препараты.

При появлении гиперпигментации кожи на пигментированные
участки наносят цинковую пасту или фотозащитный крем, позволяющие
защитить кожу от дальнейшего облучения.

Риск канцерогенного действия ПУВА-терапии зависит от кумулятивной
дозы облучения, поэтому ее следует
контролировать. Желательно, чтобы кумулятивная доза УФА в течение жиз
ни не превышала 1000 Дж/см2.

При проведении фототерапии необходимо соблюдать следующие меры
предосторожности:

 в течение всего курса лечения пациенты должны избегать пребывания
на солнце и защищать кожуоткрытых участков тела от солнечных
лучей одеждой или фотозащитным кремом;

 во время сеанса фототерапии (а при ПУВА-терапии и в течение всего
дня) необходимо защищать глаза фотозащитными
очками с боковой защитой, применение которых позволит избежать
развития кератита, конъюнктивита и катаракты;

 губы, ушные раковины, соски, а также области, подвергающиеся
хроническому солнечному облучению (лицо, шея, тыльная
поверхность кистей), в случае отсутствия на них высыпаний рекоменд
уется защищать во время процедур одеждой или фотозащитными
средствами;

 следует исключить использование других фотосенсибилизирующих п
репаратов и косметическихсредств: тетрациклина, гризеофульвина,
сульфаниламидов, тиазидовых диуретиков, налидиксовой кислоты,
фенотиазинов, антикоагулянтов кумаринового ряда, производных
сульфонилмочевины, метиленового синего, толуидинового синего,
бенгальского розового, метилового оранжевого, антралина,
каменноугольного дегтя, антибактериальных и дезодорантных мыл,
ароматических масел и др.;

 в процессе курса лечения, а также в течение 1–2 месяцев после его
окончания целесообразноинтенсивное увлажнение кожи наружными с
редствами.

Не рекомендуется:

 назначение более 1–2 курсов в год или большого количества сеансов
за короткий период;

 облучение половых органов у лиц мужского пола.
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Всем больным, получающим длительную многокурсовую ПУВА-терапию,
необходимо проведение регулярных осмотров дерматолога с целью раннего
выявления и своевременного лечения опухолей кожи.

Противопоказания/ограничения к применению фототерапии

Абсолютные противопоказания к фототерапии:

 непереносимость УФ-излучения;
 непереносимость псораленовых фотосенсибилизаторов (для ПУВА-

терапии).
 наличие фоточувствительных заболеваний: альбинизм;

дерматомиозит; пигментная ксеродерма; красная волчанка;
синдром Горлина; синдром Блюма; синдром Кокейна;
трихотиодистрофия; порфирии; меланома в анамнезе или на момент
лечения; плоскоклеточный или базально-
клеточный рак кожи ванамнезе или на момент лечения;
диспластические меланоцитарные невусы;

 детский возраст до 12 лет (для ПУВА-терапии).

Относительные противопоказания к фототерапии

 сопутствующая иммуносупрессивная терапия (в том числе циклоспор
ином;

 предраковые заболевания кожи;
 применение других фотосенсибилизирующих препаратов и средств (в

том числе пищевых продуктов и косметических средств);
 тяжелые повреждения кожи солнечным светом или УФ-излучением;
 пузырчатка, буллезный пемфигоид;
 катаракта или отсутствие хрусталика (для ПУВА-терапии);
 лечение в прошлом мышьяком или ионизирующим излучением;
 выраженная дисфункция печени и почек (для ПУВА-терапии);
 состояния и заболевания, при которых противопоказаны методы

физиотерапии;
 низкая комплаентность.

ВЕДЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ [6]
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Условия оказания помощи при каждой форме лихеноидного парапсориаза
(бляшечный парапсориаз и лимфоматоидный папулез возникает у детей
крайне редко) – как круглосуточный, так и дневной стационар.

Госпитализация в стационар при остром лихеноидном оспенновидном
парапсориазе и фебрильной язвенно-некротичеcкой болезни Мухи-Габермана
осуществляется в экстренном порядке, так как это заболевание является
состоянием, угрожающим жизни больному.

Нахождение в круглосуточном стационаре при обострении кожного процесса
– 18 дней.

ПРОФИЛАКТИКА

Санация очагов хронической инфекции, своевременное лечение инфекций и
заболеваний, поражающих внутренние органы.[1,2,7,13,15,,17,18]

ПРОГНОЗ И ИСХОД

PLEVA. Высыпания либо регрессируют через несколько недель или месяцев
с поствоспалительной гипо- или гиперпигментацией, либо переходят в
хроническую форму, имеет тенденцию к рецидивирующему
доброкачественному  течению.

PLC. Высыпания персистируют в виде множественных элементов, имеет
тенденцию к рецидивирующему доброкачественному  течению. Заболевание
может  длится годами, а потом спонтанно разрешиться.

Фебрильная язвенно-некротичеcкая болезнь Мухи-Габермана. Длится от 1
месяца до 2х лет с эпизодами острых рецидивов.  После выздоровления
образуются диссеминированные рубцы. У пожилых лиц сообщалось о
летальных исходах.[12,21]

Мелкобляшечный парапсориаз: Течение хроническое, переход в Т-
клеточную лимфому очень редко.

Крупнобляшечный парапсориаз: Поскольку в 10-30% случаев наблюдается
переход в кожную Т-клеточную лимфому (грибовидный микоз), требуется
строгий контроль [3]

Лимфоматоидный папулез: Течение болезни разнообразно. В некоторых
случаях наблюдается спонтанная ремиссия в течение нескольких месяцев, в
других случаях  заболевание персистирует годами и десятилетиями, иногда с
промежуточной спонтанной ремиссией. [15,18]



26

У 5-20% взрослых из лимфоматоидного папулеза развивается грибовидный
микоз, лимфома гигантских клеток (CD30+) или болезнь Ходжкина. Даже
если прогноз у детей благоприятнее, все же необходим длительный
диспансерный учет.[7,23]
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