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Ихтиоз представляет собой заболевание кожи, которое является наследственным, имеет выражен-
ную симптоматику в виде нарушения кожных покровов и наличия образований, напоминающих 
чешую рыбы. Можно выделить различные подходы к определению ихтиоза, основанные на совре-
менном изучении данного вопроса. Ихтиоз классифицируется по типу: врожденный и приобретенный. 
Врожденный ихтиоз имеет свою классификацию в зависимости от проявления изменений кожного 
покрова, течения заболевания, сопутствующих патологий. Врожденный ихтиоз подразделяется 
на обыкновенный (вульгарный аутосомно-доминантный, простой) ихтиоз, пластинчатый ихтиоз (сухая 
ихтиозиформная эритродермия, «коллодиевый ребенок», ламеллярный ихтиоз), Х-сцепленный ихтиоз 
(ихтиоз, связанный с Х-хромосомой, чернеющий ихтиоз), врожденная буллезная ихтиозиформная 
эритродермия (эритродермия Брока, ихтиозиформный эпидермолитический гиперкератоз), ихтиоз 
плода (ихтиоз внутриутробный, гиперкератоз универсальный, «плод Арлекин», кератоз врожденный), 
другой врожденный ихтиоз. Ихтиозиформные состояния (так называемый приобретенный ихтиоз) 
подразделяются на симптоматический, возрастной (старческий), дисковидный ихтиоз. Причинами 
приобретенного ихтиоза могут быть различные заболевания, прием препаратов, неправильный уход 
за кожей, несбалансированное питание. Каждая форма ихтиоза отличается типом наследования, рас-
пространенностью в популяции, клинической картиной, верифицируется с помощью гистологического 
исследования биоптатов кожи и электронно-микроскопического исследования кожи. Может сопро-
вождаться сезонностью обострения клинической картины, ассоциацией с другими заболеваниями 
(аллергическими, заболеваниями желудочно-кишечного тракта, врожденными аномалиями разви-
тия). Специфического лечения ихтиоза не существует. В системной терапии применяют производные 
витамина группы А, для наружного лечения используют кератолитики, а также увлажняющие и смяг-
чающие средства. Эффективно применение лечебных ванн, общего ультрафиолетового облучения.
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Ichthyosis is a skin disease that is hereditary, has pronounced symptoms in the form of a violation of the 
skin, and the presence of formations resembling fish scales. We can distinguish different approaches 
to the definition of ichthyosis, based on the current study of this issue. Ichthyosis is classified by type: 
congenital and acquired. Congenital ichthyosis has its own classification, depending on the manifestation 
of changes in the skin, the course of the disease, and accompanying pathologies. Congenital ichthyosis is 
divided into ordinary (vulgar autosomal dominant, simple) ichthyosis, lamellar ichthyosis (dry ichthyosiform 
erythroderma, "collodion baby", lamellar ichthyosis), X-linked ichthyosis (ichthyosis associated with the X 
chromosome, blackening ichthyosis), congenital bullous ichthyosiform erythroderma (erythroderma Broca's 
disease, ichthyosiform epidermolytic hyperkeratosis), fetal ichthyosis (intrauterine ichthyosis, universal 
hyperkeratosis, "harlequin fruit", keratosis congenital), other congenital ichthyosis. Ichthyosiform conditions 
(so-called acquired ichthyosis) are divided into symptomatic, age-related (senile), discoid ichthyosis. 
The causes of acquired ichthyosis can be various diseases, medication, improper skin care, unbalanced 
nutrition. Each form of ichthyosis differs in the type of inheritance, prevalence in the population, clinical 
picture, verified by histological examination of skin biopsies and electron microscopic examination of 
the skin. It may be accompanied by seasonal exacerbation of the clinical picture, Association with other 
diseases (allergies, diseases of the gastrointestinal tract, congenital malformations). There is no specific 
treatment for ichthyosis. In systemic therapy, vitamin А derivatives are used, keratolytics are used for 
external treatment, as well as moisturizers and emollients. Effective use of therapeutic baths, General 
ultraviolet irradiation.
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  Введение
Ихтиоз (в переводе с греческого — рыба, рыбья че-

шуя) представляет собой заболевание кожи, проявляю-
щееся развитием кожных чешуек, которые напоминают 
рыбью чешую. Ихтиоз является описательным терми-
ном, обозначающим различные клинические формы ге-
нерализованного нарушения кератинизации. В  основе 
данного заболевания лежат генетические нарушения, 
которые фенотипически могут проявляться либо толь-
ко в коже (несиндромный ихтиоз, изолированный), либо 
сочетаться с поражением других органов (синдромаль-
ный ихтиоз) [1, 2].

Раздел 1
Наследственные ихтиозы классифицируют-

ся как менделевские нарушения ороговения, кото-
рые определяются на  основе клинико-генетических 
особенностей. Многочисленные гены, кодирующие 
соответствующие белки, участвуют в  нормальной 
дифференцировке кератиноцитов, формирующих 
функциональный эпидермальный барьер. На  сегод-
няшний день известно, что мутации более чем в 50 ге-
нах приводят к различным типам ихтиоза. Благодаря 
современным генетическим методам диагностики, 
а  именно секвенированию нового поколения (NGS), 
примерно 80–90% случаев могут быть исследованы 
таким образом в  настоящее время. Значительный 
прогресс в  понимании молекулярных механизмов 
ихтиозов был достигнут за  последние 25 лет. NGS 
стала ключевой технологией генетического тестиро-
вания и применяется в рутинной диагностике наслед-
ственных заболеваний, поскольку затраты невелики, 
а  результат быстр и  эффективен [3–5]. Клинические 
проявления заболевания типичны и  характеризуются 
в основном тремя главными компонентами: фоллику-
лярным гиперкератозом, шелушением, гиперлинеар-
ным рисунком ладоней [6]. У  большинства больных 
ихтиозом отмечается диффузное поражение кожи 
на боковых поверхностях туловища и разгибательных 
поверхностях конечностей в виде фолликулярных па-
пул с роговой чешуйкой на поверхности, роговых че-
шуек различного размера и цвета — от белого до се-
ровато-коричневого. Также наблюдаются трахионихии 
и онихорексис, ломкость и тусклость волос [7–9].

Раздел 2
В  дерматологической практике в  России исполь-

зуют международную статистическую классифика-
цию болезней (МКБ-10), относящую ихтиозы к  классу 
«Врожденные аномалии, деформации и  хромосомные 
нарушения», рубрике «Другие врожденные аномалии», 
и  включают: Q80.0 «Ихтиоз простой», Q80.1 «Ихтиоз, 
связанный с Х-хромосомой», Q80.2 «Пластинчатый, ла-
минарный ихтиоз», Q80.3 «Врожденная буллезная их-
тиозиформная эритродермия», Q80.4 «Ихтиоз плода», 
Q80.8 «Другой врожденный ихтиоз» [10].

Ихтиозиформные состояния (так называемый при-
обретенный ихтиоз) имеют следующую классифика-
цию: симтоматический; возрастной (старческий); дис-
ковидный ихтиоз [11]. 

Обыкновенный ихтиоз представляет собой наи-
более распространенный вид ихтиоза, который раз-
вивается и  прогрессирует с  двухмесячного возраста, 
иногда на более позднем этапе — в возрасте до 5 лет. 
Тип наследования: аутосомно-доминантный. Заболе-

вание связано с мутацией в гене FLG, локализующем-
ся на хромосоме 1q22. В результате нарушается син-
тез профилаггрина  — предшественника филаггрина, 
последний, распадаясь в  роговом слое эпидермиса 
на  аминокислоты (транс-UCA и  PCA), образует нату-
ральный увлажняющий фактор NMF, функция кото-
рого  — удерживать воду и  поддерживать требуемое 
значение pH. Распространенными являются мутации 
R510X, 2282del4 и R2447X, которые были исследова-
ны в работах С. С. Амелиной и Н. А. Живайкиной. В ре-
зультате этих исследований выяснено, что наиболее 
частой мутацией является 2282del4, клиническая кар-
тина не зависит от вида мутации, у пациентов с ком-
паунд-гетерозиготами 2282del4/R2447X и  2282del4/
R510X отмечалось проявление признаков ихтиоза 
с рождения [12, 13]. При гистологическом исследова-
нии кожи выявляют ретенционный гиперкератоз, гипо-
гранулез или агранулез, образование кератотических 
пробок в  устьях волосяных фолликулов. При элек-
тронно-микроскопическом исследовании отмечаются 
низкая дифференциация тонофибрилл, уменьшение 
и атипия зерен кератогиалина в зернистом слое, уси-
ление рибосомальной активности в эпидермисе. Кли-
нически обыкновенный ихтиоз проявляется шелуше-
нием пораженных участков (чаще на разгибательных 
поверхностях конечностей) и  образованием мелких 
чешуек от  белого до  коричневого цвета. Отмечается 
фолликулярный гиперкератоз, повышенная складча-
тость ладоней и подошв. Волосы у пациентов редкие 
и  истонченные, а  ногтевые пластины ломкие и  кро-
шатся, может развиться онихолизис. Обыкновенный 
ихтиоз сопровождает своего носителя на протяжении 
всей жизни, состояние становится немного лучше ле-
том, в зимний период наблюдается ухудшение. Часто 
обыкновенный ихтиоз сочетается с атопическими про-
цессами, такими как атопический дерматит, бронхи-
альная астма [14].

Ихтиоз, связанный с  Х-хромосомой, является 
Х-сцепленным рецессивным дерматозом, вызван-
ным дефицитом фермента стероидной сульфата-
зы. Его распространенность составляет от  1:2000 
до 1:6000 мужчин по всему миру без каких-либо значи-
мых географических или расовых различий [6, 7]. Кли-
нически характеризуется генерализованной сухостью 
и шелушением кожи, преимущественно поражая туло-
вище, уши, шею, кожу волосистой части головы и ко-
нечности, обычно щадя кожу ладоней и подошв, а так-
же лицо, подмышечные впадины, область гениталий. 
В  переходном возрасте патологические изменения 
на  коже волосистой части головы, лица и  шеи осла-
бевают. Начало симптомов — при рождении или в те-
чение первых месяцев жизни появляются чешуйки, 
которые более заметны на  разгибательных участках 
конечностей. Чешуйки полигональной формы, тол-
стые, плотно прикрепленные к  коже, различаются 
по цвету, причем 70% из них кажутся темно-коричне-
выми, а 30% светло-серого цвета. Визуально кожные 
изменения схожи с таковыми при вульгарном ихтиозе, 
при этом фолликулярный кератоз и  поражение кожи 
лица, ладоней и подошв отсутствуют, отмечается сим-
птом «грязной кожи шеи». Х-сцепленный ихтиоз мо-
жет возникать исключительно как кожное заболева-
ние или может быть связано с  другими аномалиями, 
такими как помутнение роговицы, крипторхизм, нару-
шение психики, умственная отсталость [15]. Патогенез 
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Х-сцепленного ихтиоза связан со стероидной сульфа-
тазой  — это мембраносвязанный микросомальный 
фермент, который гидролизирует сульфаты ряда сте-
роидов, преобразуя их в активную форму. Кодируется 
псевдоаутосомным геном на Х-хромосоме, в ее корот-
ком плече в  сегменте Хр22.32. Примерно 90% паци-
ентов имеют полную делецию гена STS, а другие не-
сут частичные делеции или точечные мутации в гене 
STS. Изменения гена STS, ведущие к недостаточности 
стероидной сульфатазы, приводят к избыточному на-
коплению холестеролсульфата в  эпидермисе, повы-
шенному сцеплению роговых чешуек и  ретенционно-
му гиперкератозу, также повышается проницаемость 
кожного барьера. Х-сцепленный ихтиоз может соче-
таться с другими фенотипическими аномалиями, таки-
ми как синдром Кальмана, точечная хондродисплазия, 
глазной альбинизм I типа и невысокий рост [16, 17].

Ихтиоз плода развивается на  четвертом или пя-
том месяце беременности, наследуется аутосомно-ре-
цессивно. Распространенность 1:300 000. В  основе 
заболевания лежит мутация в гене ABCA12, располо-
женном на второй хромосоме. Данный ген регулирует 
дифференцировку клеток рогового слоя и  транспорт 
специфических протеаз, связанных с  отшелушива-
нием кератиноцитов [18]. Гистологическая картина: 
пролиферативный гиперкератоз, акантоз, периваску-
лярные инфильтраты, гипертрофия сосочков дермы, 
увеличение потовых и сальных желез. Электронно-ми-
кроскопически характеризуется многочисленными ли-
пидными включениями в  кератиноцитах. Можно выя-
вить данное заболевание пренатально (обнаружение 
дефицита стероидной сульфатазы в  амниотической 
жидкости или в ткани хориона). Клиника проявляется 
с рождения, кожный покров в виде рогового панциря 
светлого цвета, который начинает темнеть в  течение 
нескольких часов. Далее панцирь трескается, и на су-
ставных поверхностях появляются глубокие трещины, 
бороздки. На  голове толстый слой чешуек, волосы 
редкие, могут отсутствовать. Ротовое отверстие либо 
сильно растянуто, либо, наоборот, непроходимо даже 
зондом, в уголках рта образуются трещины, губы утол-
щены, а слизистая оболочка вывернута. Ушные рако-
вины деформированы, в ноздрях и слуховых проходах 
роговые наслоения в виде пробок, выворот век, ресни-
цы разряжены [19, 20].

Ихтиоз ламеллярный является редким врожден-
ным заболеванием с  частотой 1:200 000–1:300 000, 
поражая мужчин и женщин в равной степени. Насле-
дование аутосомно-рецессивное и  аутосомно-доми-
нантное. При данном типе заболевания обнаружена 
мутация гена, кодирующего фермент транс-глутами-
назу (TGM1) кератиноцитов (локус 14q11.2), что при-
водит к дефекту структуры рогового слоя и наруше-
нию его десквамации. Патогистологическая картина: 
пролиферативный гиперкератоз, иногда паракератоз, 
умеренный акантоз, гипергранулез, очаговый спон-
гиоз, атрофия волосяных и сальных фолликул. Элек-
тронно-микроскопически выявляются нарушение ме-
таболической активности эпителиоцитов, липидные 
включения в  кератиноцитах, многочисленные пла-
стинчатые гранулы в  межклеточном пространстве. 
Клиническая картина ламеллярного ихтиоза проявля-
ется с рождения: новорожденный находится в колло-
идной пленке (коллоидный плод), затем к 6–7 месяцу 
начинается генерализованное шелушение. Постоян-

ным клиническим признаком является ладонно-подо-
швенный гиперкератоз [21, 22]. 

Ихтиоз эпидермолитический примерно в  поло-
вине случаев наследуется аутосомно-доминантно. 
Распространенность 1:300 000. Заболевание вы-
звано мутациями в  генах KRT1 и  KRT10. Пациенты 
с мутациями KRT1 имеют более тяжелые проявления 
по  сравнению с  пациентами с  мутацией KRT10 [3]. 
Гистологическая картина: выраженный гиперкера-
тоз, вакуольная и зернистая дистрофия гранулоцитов 
и клеток шиповатого слоя. Клиническая картина про-
является с рождения, кожа ребенка мацерированная, 
вскоре становится сухой с  участками гиперкератоза 
от бурого до темно-серого цвета, в области крупных 
естественных складок, в которых появляются пузыри 
с серозным содержимым, присоединяется вторичная 
инфекция. Характерна сезонность, обострения вес-
ной и осенью [23–25].

Ихтиоз иглистый. Отношение к данной нозологии 
неоднозначно из-за  неопределенности нозологиче-
ского места. Предполагается аутосомно-доминант-
ный тип наследования. Заболевание вызвано дефек-
том экспрессии кератина 1, связанного с мутациями 
KRT1. Патогистологическая картина: гиперкератоз, 
гранулез, акантоз, папилломатоз, дезорганизация 
зернистого слоя и  вакуолизация клеток зернистого 
и шиповатого слоев за счет внутри- и межклеточно-
го отека. Клиническая картина: с  первых дней жиз-
ни появляются невыраженные симптомы иглистого 
ихтиоза, далее появляется шелушение и  возникают 
бородавчатые роговые наслоения, выступающие 
на 5–10 мм [26–28].

В  работах отечественных и  зарубежных авторов 
приводятся многочисленные причины приобретенного 
ихтиоза: чрезмерный уход за кожей (встречается в ос-
новном у лиц зрелого возраста); злокачественные опу-
холи [29–32]; почечная недостаточность; аутоиммунные 
заболевания; инфекционные заболевания (как правило, 
ВИЧ инфекция и туберкулез); употребление определен-
ных препаратов (гиполипидемические, психотропные, 
циметидин, клофазимин) [33]; недостаточно сбаланси-
рованное питание (недостаточность витамина А, кахек-
сия) [34]; расстройства гормонального характера (гипо-
тиреоз, гиперпаратиреоз, пангипопитуитаризм) [35, 36]; 
хронические воспалительные заболевания кишечника 
(неспецифический язвенный колит, болезнь Крона). Па-
тогенез приобретенного ихтиоза до настоящего времени 
недостаточно изучен. Приобретенный ихтиоз, в отличие 
от наследственного ихтиоза, появляется в зрелом воз-
расте, чаще внезапно. Кожные проявления могут быть 
первым признаком опухолевого процесса или разви-
ваться по мере прогрессирования заболевания. Клини-
чески приобретенный ихтиоз напоминает вульгарный, 
гистологическая картина не  отличается от  таковой 
при наследственных формах ихтиоза. Постановке ди-
агноза помогает тщательный сбор анамнеза, осмотр 
родственников пациента, выявление у больного сопут-
ствующей патологии [37]. 

Раздел 3
Специфического лечения различных форм ихти-

оза не существует. В основном используют производ-
ные витамина А, дозировка которых рассчитывается 
в зависимости от массы тела и степени выраженности 
клинических проявлений. Также в  системной терапии 
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назначают препараты цинка, витамины группы В  и  С. 
При легких формах ихтиоза можно использовать только 
наружную терапию и комплекс бальнеологических про-
цедур, в более тяжелых случаях подключают системное 
лечение [38]. 

Наружное лечение вульгарного ихтиоза включа-
ет кератолитические средства: мочевина 2–5–10%, 
салициловая 2–5%, молочная 8%, гликолевая кисло-
ты 2 раза в сутки, а также увлажняющие смягчающие 
средства: крема и мази с ретинолом и эргокальцифе-
ролом 2–3 раза в сутки. При сочетании вульгарного их-
тиоза и атопического дерматита не рекомендуется ис-
пользование гликолевых кислот [10]. При выраженной 
сухости кожи и шелушении применяют ретинол 3500–
6000 МЕ на  килограмм массы тела перорально 1 раз 
в  день 7–8  недель, постепенно уменьшая дозу вдвое. 
Благоприятное влияние на  лечение вульгарного ихти-
оза оказывает бальнеологическое лечение, а  именно 
лечебные ванны, такие как сульфидные, хлоридно- 
натриевые, кислородные, ванны с морской солью, крах-
малом, содой, отваром ромашки, отрубями и  общее 
ультрафиолетовое облучение [39]. 

В  лечении Х-сцепленного ихтиоза применяет-
ся местная терапия и  бальнеологическое лечение, 
как при простом ихтиозе. Системно применяется ре-
тинол 6000–8000 МЕ на  килограмм массы тела в  те-
чение 8 недель, при необходимости повторные курсы 
через 3–4 месяца [40, 41].

В  терапии ламеллярного ихтиоза и  эритродермии 
Брока используется ацитретин 0,3–0,5 мг на килограмм 
массы тела 1 раз в день перорально. В комплексном ле-
чении пластинчатого ихтиоза отличный результат пока-
зывает фототерапия [42, 43].

Новорожденные дети при ихтиозе плода нужда-
ются в  интенсивной терапии в  условиях инкубатора 
с первых дней жизни, что увеличивает эффективность 
лечения. Проводится коррекция водно-электролитного 
баланса, применяются системные антибиотики, глюко-
кортикостероиды (преднизолон 2–5  мг на  килограмм 
массы тела) 1–1,5  месяца с  постоянным снижением 
дозы до полной отмены. Применение кератолитических 
средств не рекомендуют [20].

При лечении ихтиоза должны быть достигнуты та-
кие цели, как заживление трещин и эрозий, уменьше-
ние шелушения, предупреждение и устранение присо-
единения инфекции. Для всех пациентов проводится 
индивидуальный подбор увлажняющих и  смягчающих 
средств. Для профилактики нужно отказаться от мытья 
кожи щелочным мылом, ограничить контакт с аллерги-
зирующими веществами шерсти животных и  бытовой 
химии [38].

Раздел 4
Нельзя не  отметить важность терапевтического 

образования пациента и членов его семьи при ихтио-
зе. Дети и подростки, больные данным заболеванием, 
отмечают сильное чувство отчуждения среди свер-
стников, а также недопонимание по поводу своего забо-
левания. Помимо социальных трудностей отмечаются 
различные индивидуальные физиологические откло-
нения — отсутствие эластичности кожи может огра-

ничивать суставные движения, препятствовать росту 
пальцев, мешать мелкой моторике, ходьбе. Ни  дети, 
ни  их родители зачастую не  понимают, как можно 
предотвратить эти двигательные и сенсорные ослож-
нения. Цель терапевтического образования больных 
детей состоит в  том, чтобы помочь им лучше понять 
свою болезнь, необходимость выполнения ежедневно-
го ухода за кожей и других процедур для их выжива-
ния и комфорта [44, 45]. Кожные симптомы оказывают 
значительное влияние на  качество жизни пациентов, 
но  мало что известно о  бремени (психологическом, 
социальном, экономическом, физическом) этого за-
болевания на  семьи пациентов. В  настоящее время 
существуют специальные опрос ники, позволяющие 
оценивать каждое из измерений (боль, повседневная 
жизнь, семейные и личные отношения, работа и пси-
хологическое воздействие), чтобы выразить нагрузку 
этого заболевания на  пациента и  членов его семьи 
[46, 47]. 

Ежедневный уход за  больными ихтиозом требует 
немало времени и терпения, а также больших финан-
совых затрат. Ведение ихтиоза затруднено в  семьях 
с низким уровнем дохода. Несвоевременное оказание 
поддерживающего лечения повышает риски обезво-
живания, нарушения электролитного баланса, пере-
охлаждения, присоединения инфекции и  дальнейше-
го повреждения кожи и глаз. К счастью, в настоящее 
время существуют благотворительные фонды помощи 
больным ихтиозом [48].

Заключение
Ихтиоз представляет собой наследственное забо-

левание. Практически все виды ихтиоза проявляются 
сразу после рождения и прогрессируют со временем, 
а также сопровождаются различными другими необра-
тимыми патологическими изменениями в  организме 
человека. Мутации более чем в  50  генах приводят 
к  развитию различных типов ихтиоза, но благодаря 
методике секвенирования нового поколения (NGS) 
в настоящее время может быть диагностировано око-
ло 80–90% случаев. Клиническая картина со стороны 
кожных покровов проявляется в  виде избыточного 
шелушения. Для того чтобы развился приобретенный 
ихтиоз, необходимо сочетание ряда факторов (непра-
вильный уход за кожей, различные заболевания, упо-
требление лекарственных средств, недостаточно сба-
лансированное питание, расстройства гормонального 
характера). Для диагностики ихтиоза используются 
подробный анамнез, данные клинической картины, 
гистологического и  электронно-микроскопическо-
го исследований. Специфического лечения ихтиоза 
не существует, в системной терапии применяют про-
изводные витамина группы А, для наружного лече-
ния используют кератолитики, а также увлажняющие 
и  смягчающие средства в  комплексе с  лечебными 
ваннами и фототерапией. В настоящее время огром-
ная значимость придается обучению больных ихтио-
зом и их родственников навыкам ежедневного ухода 
за  кожей и  необходимым процедурам для комфорт-
ного выживания, а также психологической поддержке 
и социальной адаптациии. 
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