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В статье рассматриваются этиопатогенетические факторы возникновения прогрессирующей сим-
метричной эритрокератодермии Готтрона, характеризующейся преимущественно аутосомно-доми-
нантным типом наследования и относящейся к расстройствам ороговения с повышенной эпидер-
мальной клеточной пролиферацией.
Приведены клинико-морфологические критерии, на основании которых можно верифицировать эту 
патологию, такие как: начало заболевания в детском возрасте; четко отграниченные полицикличные 
фиксированные гиперкератотические бляшки с узким эритематозным венчиком и резко очерченным, 
иногда гиперпигментированным краем, расположенные симметрично на коже головы, ягодиц, конеч-
ностей, не склонные к быстрому периферическому росту; большая частота ладонно-подошвенной 
кератодермии, а также характерные для эритрокератодермий гистологические изменения.
Описан редкий клинический случай аутосомно-рецессивной прогрессирующей симметричной 
эритрокератодермии Готтрона, отличающейся сезонными изменениями кожно-патологического 
процесса — появлением высыпаний зимой и полными ремиссиями в летнее время.
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The article deals with ethiopathogenetic factors of origin of progredient symmetric erythrokeratodermia of 
Gottron which is mainly characterized by autosomal dominant mode of inheritance and is classified as a 
disorder of cornification with extra epidermal cellular proliferation.
Clinicopathologic criteria on the basis of which this pathology can be verified are described here, such as: 
onset of a disease at an early age, strictly divided polycyclic, fixed, hyperkeratotic plaques with a narrow 
erythematic crown and a clean-cut, sometimes hyper pigmented edge, which are symmetrically located 
on skin on head, buttocks, limbs and are not prone to quick peripheral growth; large frequency of palmo-
plantar keratoderma and also histological changes typical of erythrokeratodermia.
The article describes a rare clinical case of autosomal-recessive progredient symmetric erythrokera-
todermia of Gottron which is distinguished by seasonal changes of skin pathological process — emer-
gence of rash in winter and complete remissions in summer.
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Эритрокератодермия прогрессирующая симмет-
ричная (ЭПС) Готтрона представляет собой редкий 
генодерматоз с преимущественно аутосомно-доми-
нантным типом наследования, относящийся к расстрой-
ствам ороговения с повышенной эпидермальной кле-
точной пролиферацией [1, 2]. Впервые ЭПС описал 
Дарье в 1911 г., а в 1922 г. Готтрон дал наименование 
этой патологии [3, 4].

Описаны отдельные случаи аутосомно-рецессивно-
го типа наследования ЭПС, когда клинические проявле-
ния заболевания возникали у гомозигот с рецессивным 
типом наследования [2, 3, 5].

В основе патогенеза заболевания лежит мутация 
генов GJB3 и GJB4, кодирующих политопные интеграль-
ные мембранные белки — коннексин Cx31 и Cx30.3 со-
ответственно, обеспечивающие межклеточное взаимо-
действие путем формирования щелевидных контактов. 
В коже коннексины Cx31 и Cx30.3 экспрессируются ке-
ратиноцитами в зернистом слое эпидермиса и играют 
ключевую роль в процессах пролиферации и диффе-
ренцировки кератиноцитов [1, 5, 6].

Первые симптомы ЭПС появляются в младенче-
ском возрасте или в раннем детстве. Заболевание ха-
рактеризуется четко отграниченными полицикличными 
фиксированными гиперкератотическими бляшками 
с нежными чешуйками, узким эритематозным венчиком 
и резко очерченным, иногда гиперпигментированным 
краем. Высыпания расположены симметрично на голо-
ве, ягодицах, конечностях (преимущественно в области 
коленных и локтевых суставов). Кожа туловища чаще 
всего остается непораженной. У большинства больных 
наблюдается ладонно-подошвенная кератодермия. 
Проявления иногда сопровождаются зудом. Мигрирую-
щие очаги эритемы для этой формы эритрокератодер-
мий не характерны [1–3, 5, 7].

Начинаясь в раннем детстве, процесс стабилизиру-
ется через 1–2 года и часто регрессирует к пубертатно-
му периоду [4]. Подобно вариабельной кератодермии, 
ЭПС не имеет сезонного характера изменений [2].

Диагноз ЭПС основывается на наличии клини-
ческих признаков заболевания и данных гистологи-
ческого исследования. При гистологическом иссле-
довании выявляют ортогиперкератоз с фокальным 
паракератозом, неравномерный акантоз эпидермиса, 
хорошо выраженный, иногда утолщенный зернистый 
слой, папилломатоз и периваскулярные лимфоцитар-
ные инфильтраты в верхней части дермы [1, 2, 5, 7–9]. 
При электронно-микроскопическом исследовании на-
блюдают дефект кератинизации в виде уменьшения 
кератиносом в зернистом слое и агрегации тонофила-
ментов в дискератотических клетках [1].

Дифференциальная диагностика ЭПС проводится 
с другими формами эритрокератодермий, веррукозными 
эпидермальными невусами, синдромом Нетертона [1, 3, 5].

Больным эритрокератодермиями назначаются си-
стемные ретиноиды — ацитретин (неотигазон) в дозе 
0,5–1 мг/кг в сутки. Рекомендована постоянная наруж-
ная терапия смягчающими, увлажняющими, а также ке-
ратолитическими средствами, содержащими салицило-
вую, молочную кислоты, мочевину [1, 4, 5, 7, 10].

При планировании беременности необходимо про-
ведение медико-генетического консультирования [1].

Для иллюстрации особенностей клинического тече-
ния эритродермий приводим собственное клиническое 

наблюдение больной ЭПС с редким аутосомно-рецес-
сивным типом наследования.

Пациентка В. 21 года обратилась в феврале 2017 г. 
на консультативный прием с жалобами на кожные вы-
сыпания, сопровождающиеся периодически возникаю-
щим зудом.

Из анамнеза. Росла и развивалась соответствен-
но возрасту. Аллергологический анамнез не отягощен. 
В детстве отмечает эпилептические припадки, которые 
прошли к подростковому возрасту. Также периодиче-
ски беспокоили боли в коленных суставах.

Считает себя больной с 6-летнего возраста, когда 
без видимой причины на коже коленей появились эрите-
матозно-гиперкератотические бляшки. Затем они уве-
личились в размерах и появились аналогичные высы-
пания на бедрах и верхних конечностях. Летом больная 
отмечает полную ремиссию. Ранее при обращении в по-
ликлинику по месту жительства был установлен диа-
гноз «аллергический дерматит», назначены топические 
кортикостероиды и антигистаминные средства, но эф-
фекта от лечения практически не было. Больную беспо-
коил периодический зуд и косметическое неудобство. 
При сборе анамнеза выяснилось, что подобные кожные 
высыпания имеются у ее двоюродной сестры.

Объективно. При осмотре патологический процесс 
на коже носил распространенный, симметричный харак-
тер. Представлен эритематозно-гиперкератотическими 
бляшками причудливых очертаний с узким эритема-
тозным венчиком по периферии и резко очерченным, 
местами гиперпигментированным краем. В централь-
ной части очагов наблюдалось выраженное мелкопла-
стинчатое шелушение. Высыпания были расположены 
симметрично на коже предплечий, в области наружной 
поверхности бедер, коленных, голеностопных суставов, 
тыльных поверхностей кистей и стоп (рис. 1а–ж). На ла-
донях и подошвенных поверхностях стоп наблюдались 
гиперкератотические наслоения (рис. 1д). На коже го-
ловы и туловища, а также слизистой оболочке полости 
рта высыпаний не было.

При обследовании: в клиническом анализе крови, 
общем анализе мочи и биохимическом анализе крови 
патологически значимых отклонений от физиологиче-
ских значений не выявлено.

ФГДС. Заключение: атрофический гастрит.
Гистологическое исследование биоптата кожи 

из патологического очага, располагающегося в области 
левого колена (рис. 1з). Гиперкератоз. Очаговый па-
ракератоз. Фолликулярный гиперкератоз. Слабовыра-
женный акантоз. Зернистый слой несколько утолщен. 
Папилломатоз. В верхних отделах дермы просветы 
сосудов расширены. Умеренно выраженные периваску-
лярные гистиолимфоцитарные инфильтраты.

Заключение. Морфологическая картина с учетом 
клинических данных в большей степени соответствует 
эритрокератодермии.

На основании клинической картины и данных ги-
стологического исследования больной был поставлен 
диагноз: прогрессирующая симметричная эритроке-
ратодермия Готтрона.

Пациентке были назначены системные ретиноиды, 
нестероидные противовоспалительные и антигистамин-
ные препараты, гепатопротекторы, гастропротекторы, 
седативные препараты. Наружно: кератолитические  
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Рис. 1. Клинико-морфологические проявления ЭПС. Больная В. А–Ж — симметрично расположенные эритематозно-гиперкератотические высыпания на коже верхних 
и нижних конечностей; З — гиперкератоз с участками паракератоза, слабовыраженный акантоз, зернистый слой утолщен, в сосочковом слое дермы скудные перивас-
кулярные лимфогистиоцитарные инфильтраты. Окраска гематоксилин-эозином. Ув. ×100
Fig. 1. Clinical and morphological manifestations of progressive symmetrical erythroceratoma. Patient V. А–Ж — symmetrically located erythematic-hyperkeratotic rashes on 
the skin of the upper and lower extremities; З — hyperkeratosis with areas of parakeratosis, mild acanthosis, thickened granular layer, scarce perivascular lymphohistiocytic 
infiltrates in the papillary layer of the dermis. Hematoxylin-eosin staining, magn. ×100
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(5–10 % салициловая мазь), смягчающие и увлажня-
ющие средства (азуленовый крем, Локобейз Рипеа), 
наружные глюкокортикостероидные средства (мазь 
Элоком). На фоне лечения отмечалась положительная 
динамика кожного процесса.

***
В плане дифференциальной диагностики ЭПС на-

поминает вариабельную эритрокератодермию Мендеса 
да Косты, однако для последней характерно наличие 
постоянно изменяющихся по конфигурации высыпаний, 
которые могут быть вызваны внешними механическими 
воздействиями и изменениями температуры, в то вре-
мя как при ЭПС мигрирующая эритема не наблюдает-
ся. Также для ЭПС более характерно наличие ладонно-
подошвенной кератодермии [1, 11].

Гистологическое исследование не является стро-
го специфичным для отдельных нозологических форм 
эритрокератодермии [5]. Диагноз основывается в пер-
вую очередь на характерной для ЭПС клинической кар-
тине высыпаний — симметричных фигурных эритема-
тозно-гиперкератотических очагах.

ЭПС нужно дифференцировать от воспалитель-
ного веррукозного эпидермального невуса (ILVEN), 

который также характеризуется причудливыми изви-
тыми гиперкератотическими очагами [5, 12]. Однако 
в отличие от эритродермии ILVEN обычно проявляется 
унилатеральными линейными бородавчатыми высыпа-
ниями вдоль линий Блашко в сочетании с рецидивирую-
щими воспалительными изменениями, которые имеют 
вид хронических псориазиформных или экзематозных 
высыпаний, а не полициклическими симметричными 
эритематозно-гиперкератотическими бляшками. Гисто-
логически при ILVEN, как и при ЭПС, наблюдается орто-
кератоз, паракератоз, умеренный акантоз и папиллома-
тоз, однако характерной гистологической особенностью 
невуса является чередование столбиков ортокератоза 
и паракератоза в роговом слое, участки спонгиоза с эк-
зоцитозом лимфоцитов и выраженные воспалительные 
инфильтраты в верхних отделах дермы [12].

Таким образом, мы демонстрируем редкий клини-
ческий случай прогрессирующей симметричной эрит-
рокератодермии Готтрона с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, отличающейся сезонными изме-
нениями кожно-патологического процесса — появле-
нием высыпаний зимой и полными ремиссиями в лет-
нее время.
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