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Синдром Киндлер представляет собой один из типов врожденного буллезного эпидермолиза, возникновение 
которого связано с мутациями гена KIND1. Приводится описание семьи, три члена которой страдают этим редким 
заболеванием. Все представленные пациенты имеют типичные клинические проявления синдрома Киндлер, такие 
как образование пузырей с рождения на коже и слизистых оболочках, рубцевание с формированием контрактур, 
псевдосиндактилии, микростомия и анкилоглоссия, прогрессирующая пойкилодермия, фоточувствительность, 
поражение желудочно-кишечного тракта — дисфагия, сужение пищевода, нарушение стула, патология зубо-
челюстной системы, у женщин — сужение влагалища. 
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 �Синдром Киндлер представляет собой очень ред-

кий тип врожденного буллезного эпидермолиза. Ос-

новными клиническими признаками заболевания яв-

ляются образование пузырей с  момента рождения, 

генерализованная прогрессирующая пойкилодермия, 

фоточувствительность, псевдосиндактилия, стено-

зирующие процессы желудочно-кишечного и  уроге-

нитального тракта [1—6]. Заболевание наследует-

ся по  аутосомно-рецессивному типу и  развивается 

вследствие мутаций в гене KIND1, который локализу-

ется в хромосоме 20p12.3 и отвечает за синтез белка 

Киндлин-1. Киндлин-1  — фосфопротеин локальной 

адгезии, его обнаруживают преимущественно в  ба-

зальных кератиноцитах [7—9]. Данный белок обе-

спечивает взаимодействие актиновых филаментов 

цитоскелета клетки с интегринами, регулируя таким 

образом полярность, пролиферацию и  подвижность 

эпидермальных кератиноцитов [10—14].

Впервые синдром был описан Терезой Киндлер 

в 1954 г., с тех пор в мире зарегистрировано не более 

150 клинических случаев [1]. До настоящего момента 

в России описаний синдрома представлено не было. 

Приводим наше наблюдение семьи, члены которой 

страдают синдромом Киндлер.

В  ФГБУ «ГНЦДК» обратилась пациентка В. А. 

1974 г. рождения с жалобами на высыпания на коже 

лица, туловища, верхних и нижних конечностей, не со-

провождавшиеся субъективными ощущениями. Паци-

ентка не работает, инвалид II группы. Имеет здорового 

сына (беременность без особенностей, роды в срок, 

родоразрешение путем кесарева сечения).

Родилась в многодетной семье от 12-й нормально 

протекавшей беременности, роды в срок, без ослож-

нений, масса тела при рождении 3000  г. (родослов-

ная — рис. 1). В семье 10 детей, трое страдают син-

дромом Киндлер. Еще два брата с проявлениями бул-

лезного эпидермолиза с рождения умерли в возрасте 

40 и 30 дней. Непосредственную причину смерти уста-

новить не удалось, вскрытия не проводилось. У роди-

телей проявлений кожных заболеваний не было.

При рождении у пациентки на коже внутренней по-

верхности обеих голеней имелись пузыри. При вскры-

тии пузырей образовались эрозии, которые длительно 

не заживали из-за постоянного трения ноги об ногу. 

Через 1—2 мес. пузыри появились на коже пальцев 

обеих рук. В последующем отмечалось появление пу-

зырей как после незначительной травмы, так и спон-

танно, преимущественно на коже кистей.

Рис. 1. Родословная семьи

30 дней40 дней

Умершие Синдром Киндлер Члены семьи без синдрома Киндлер
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С первого года жизни появилось утолщение ногте-

вых пластин. С раннего возраста отмечаются запоры, 

болезненность при дефекации. Со слов пациентки, в ка-

ловых массах постоянно была примесь свежей крови. 

В возрасте 5 лет пузыри стали появляться не толь-

ко на коже кистей, но и на других участках кожи. По-

стоянно наблюдались эрозии на слизистой оболочке 

полости рта, а  также кровоточивость десен, по  но-

чам — слюнотечение. В дошкольном возрасте произо-

шла утрата части ногтевых пластин на пальцах рук. 

В возрасте 7 лет началось сращение пальцев кистей 

с  развитием псевдосиндактилии. Позднее сформи-

ровались сгибательные контрактуры пальцев кистей. 

Со  школьного возраста отмечаются микростомия 

и анкилоглоссия.

С  10-летнего возраста пузыри перестали возни-

кать. В местах травмирования и натяжения кожи, где 

в прошлом часто возникали пузыри, она стала тонкой 

и легкоранимой. После травмирования этих участков 

кожного покрова стали сразу образовываться эрозии, 

которые существовали длительное время, кровото-

чили. На коже подмышечных впадин и сгибательной 

поверхности локтевых суставов в подростковом воз-

расте появились пигментные пятна. На подошвенной 

поверхности стоп постоянно возникали трещины. 

С этого же возраста замечено появление головокру-

жения, сердцебиения и усиленного потоотделения при 

облучении солнцем. 

В возрасте 16 лет пациентка стала отмечать пато-

логическую подвижность зубов с последующим их без-

болезненным выпадением. При обследовании стома-

тологом был поставлен диагноз кариеса жевательных 

поверхностей премоляров и моляров, на резцах были 

выявлены множественные дефекты зубной эмали.

Постепенно увеличивалась выраженность сраще-

ния пальцев кистей, и  к  16-летнему возрасту были 

сращены до  средних фаланг и  фиксированы в  по-

ложении сгибания II—V пальцы левой кисти и  II—III 

и IV—V пальцы правой кисти. В связи со сращением 

пальцев кистей больной дважды проводилось хирур-

гическое разделение пальцев кистей, однако в тече-

ние 1—2 лет после операции наступали рецидивы. 

Это потребовало проведения операции по устранению 

синдактилий и контрактур с пересадкой кожи последо-

вательно на обеих кистях, которые дали длительный 

положительный эффект — пальцы кистей были под-

вижны, хотя сгибание пальцев несколько ограниченно.

С 16-летнего возраста наблюдалась в отделении 

наследственных болезней кожи ЦНИКВИ Минздрава 

России. В 1991 г. в возрасте 17 лет были проведены 

гистологическое и электронно-микроскопическое ис-

следования кожи больной. Для гистологического ис-

следования кожи был получен биоптат кожи локте-

вого сгиба, в котором пятиминутным трением ватным 

тампоном было вызвано образование пузыря. Вы-

явлено, что эпидермис имеет обычную толщину, ме-

стами истончен, эпидермальные выросты сглажены. 

В  отдельных участках имеется пластинчатый гипер-

кератоз с  частичной отслойкой рогового слоя. Зер-

нистый слой в 2—3 ряда с хорошо выраженной зер-

нистостью. В шиповатом слое перинуклеарный отек, 

в базальном слое вакуолизация клеток с  участками 

образования субэпидермальных щелей. В базальных 

и супрабазальных клетках неравномерное скопление 

меланина, под зонами скопления в  дерме свободно 

лежащий меланин. В верхней части дермы умеренный 

отек, несколько увеличено количество мелких сосудов 

и фибробластов, явлений воспаления нет. Волосяные 

фолликулы в препарате единичны, потовые железы 

не выявляются. Сделано заключение: буллезный эпи-

дермолиз, гистологические признаки пойкилодермии. 

В  результате электронно-микроскопического ис-

следования кожи были обнаружены субэпидермаль-

ные щели, базальная мембрана выявлялась в  виде 

фрагментов в  верхней части щелей. Крепящие фи-

бриллы не прослеживались.

На  основании типичных для синдрома Киндлер 

клинических признаков (появление пузырей на коже 

с  рождения, пойкилодермия, поражение слизистых 

оболочек мочеполовой системы и желудочно-кишеч-

ного тракта, псевдосиндактилия, контрактуры кистей, 

ониходистрофия, эктропион нижнего века, периодон-

тит, фоточувствительность) и  данных морфологиче-

ского исследования, проведенного в 1991 г., был по-

ставлен диагноз: синдром Киндлер. 

В возрасте 22 лет больная была консультирована 

гинекологом в связи с диспареунией (болезненность 

при половом акте): выявлены аномалия строения на-

ружных половых органов (узкое влагалище) и синехии 

половых губ. Несколько раз делались попытки раз-

делить хирургическим путем синехии половых губ, 

но всегда наступал рецидив.

Со временем прогрессировало поражение зубов. 

К 25 годам развилась полная адентия (все зубы выпа-

ли), в связи с чем проводилось протезирование. Одна-

ко ношение протеза затруднено из-за болезненности, 

связанной с  постоянным эрозированием слизистой 

оболочки полости рта. 

С 2000 г., когда больной было 26 лет, на красной 

кайме и  слизистой оболочке верхней и  нижней губ 

стали появляться множественные длительно незажи-

вающие эрозии, что продолжалось до 2008 г. По это-

му поводу дважды (в  2000 и  2006  гг.) обследована 

у онколога, проводилось цитологическое исследова-

ние, онкологического заболевания не обнаружено. 

Периодически нарушалось глотание (дисфагия), 

в пищеводе застревали небольшие кусочки пищи. При 

рентгенологическом исследовании было выявлено 

циркулярное сужение глоточно-пищеводного перехо-

да. В 27-летнем возрасте производилось хирургиче-

ское удаление инородного тела из пищевода (со слов 

пациентки, кусочек пищи).
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В возрасте 35 лет снова отметила развитие син-

дактилий и контрактур пальцев кистей.

При обследовании больной терапевтом, оторино-

ларингологом, эндокринологом, хирургом были диаг-

ностированы: гидронефроз правой почки, хрониче-

ский пиелонефрит, стриктура мочеточника справа; 

стриктуры пищевода, хронический холецистит, гепато-

спленомегалия; пневмофиброз нижней доли правого 

легкого, хроническая обструктивная болезнь легких; 

аутоиммунный тиреоидит; нейросенсорная тугоухость; 

хроническая железодефицитная анемия 1-й степени; 

контрактуры кистей, псевдосиндактилия. 

В  связи с  непроходимостью правого мочеточни-

ка в 2012 г. был установлен стент. Наблюдалось по-

явление камней в мочевом пузыре, стент был сменен 

6 раз.

В 2013 г. после пятилетней ремиссии, длившейся 

с 2008 г., на нижней губе слева появилась небольшая 

язва, которая периодически на  короткое время за-

живала, в апреле 2015 г. на месте язвы образовался 

атрофический рубец, но затем на нижней губе слева 

возникла неглубокая язва. 

Для системной терапии в течение жизни использо-

вались витамины (А и Е, В
6
 и В

12
), регенеранты и репа-

ранты (метилурацил, актовегин, солкосерил), антиане-

мические средства (феррум лек). Для наружной тера-

пии использовались препараты, содержащие витами-

ны А, D и Е (радевит), цинка гиалуронат (куриозин), 

кортикостероиды, антисептики. Отмечено заживление 

эрозий при системной терапии солкосерилом и  ви-

тамином Е в сочетании с наружной терапией препа-

ратами радевит и куриозин. Избыточное ороговение 

устранялось регулярным применением мази радевит 

и смягчающих кремов, но возобновлялось после пре-

кращения лечения.

В сентябре 2014 г. больная была госпитализиро-

вана в отделение клинической дерматологии ГНЦДК. 

При осмотре: кожа всего тела сухая, тонкая, атро-

фичная, легко собирается в  складки, что особенно 

выражено на  тыльной поверхности кистей и  стоп. 

На  ладонях кожа сухая, гладкая, с  умеренно выра-

женным шелушением, кожные складки слабо выра-

жены. На правой ладони — мокнущая эрозия со скуд-

ным гнойным отделяемым и  венчиком гиперемии 

по периферии. Отмечается уплотнение кожи и побе-

ление кончиков всех пальцев рук, папиллярный рису-

нок слабо выражен. На разгибательных поверхностях 

конечностей фолликулярный гиперкератоз. На живо-

те имеются множественные мелкие слабо пигменти-

рованные пятна коричневатого цвета. На  открытых 

участках тела и  на  коже подмышечных впадин на-

блюдаются явления пойкилодермии — пестрый сет-

чатый рисунок кожи за  счет чередования эритемы, 

пигментации, очагового гиперкератоза и  атрофии 

(рис. 2—4). В области межъягодичной складки имеет-

ся эрозия неправильной формы до 2 см в диаметре. 

Рис. 2.
Пойкилодермия сгибательной поверхно-
сти локтевого сустава. Синдром Киндлер 
у больной В.А., 40 лет

Рис. 3.
Пойкилодермия подмышечной области, от-
сутствие роста волос, эрозия кожи. Синд-
ром Киндлер у больной В.А., 40 лет

Рис. 4. Пойкилодермия задней поверхности шеи. 
Синдром Киндлер у больной В.А., 40 лет
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На  задней поверхности бедер располагаются кро-

вяные корочки размером до 0,5 см, при попытке их 

удаления обнажаются поверхностные эрозии, легко 

и длительно кровоточащие. Кожа подошв сухая, тон-

кая, по краю стоп и в пяточной области обильное ше-

лушение, мелкие трещины, а также единичные эро-

зии размером до 0,6 см. На левой подошве эрозия 

овальных очертаний в диаметре до 3 см, с ровными 

краями, без явлений мокнутия.

На  красной кайме и  слизистой оболочке нижней 

губы слева ближе к центру язва размером 1 см, по-

крытая желтоватой коркой. На  слизистой оболочке 

полости рта имеются множественные эрозии непра-

вильных очертаний с ровными краями, на слизистой 

оболочке щек и десен — единичные пузыри с вялой 

тонкой покрышкой, на слизистой оболочке твердого 

Рис. 5.

Сращение проксимальных фаланг, дор-
сальный птеригиум, уплотнение и побе-
ление кончиков пальцев. Атрофия кожи 
тыльной поверхности кистей. Синдром 
Киндлер у больной В.А., 40 лет

Рис. 6.
Атрофия кожи правой ладони, сглажива-
ние кожных линий, контрактура. Синдром 
Киндлер у больной В.А., 40 лет

Рис. 7.
Эктропион. Синдром Киндлер у больной 
В.А., 40 лет

неба крупная (до 3 см) неглубокая язва. Эрозии крово-

точат при самой незначительной травме.

Ногтевые пластины I и  II пальцев на  кистях рук 

дистрофически изменены по  гиперкератотическому 

типу, на III, IV и V пальцах — дорсальный птеригиум, 

на V пальцах ногтевые пластины отсутствуют (рис. 5). 

Ногтевые пластины пальцев стоп изменены по гипер-

кератотическому типу. Наблюдается псевдосиндак-

тилия пальцев кистей (рис. 6) и стоп. Волосы густые, 

светлые, сухие, слегка вьются. 

Глазные щели маленькие, отмечается нерезко 

выраженный двусторонний эктропион, носовые ходы 

сужены (рис. 7). Ротовое отверстие сужено (микросто-

мия) (рис. 8). Голос высокий, слегка хрипловатый. От-

мечается полная адентия, обе вестибулярные складки 

заращены, нижняя уздечка отсутствует, язык с огра-

Рис. 8.
Микростомия, адентия, анкилоглоссия, сгла-
живание сосочков языка. Синдром Киндлер 
у больной В.А., 40 лет
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ниченной подвижностью, сосочки сглажены (рис. 8), 

при разговоре заметен дефект речи.

Большие половые губы слабо выражены, рубцо-

вые сращения малых половых губ, практически пол-

ное отсутствие половой щели, крупная (до 2 см) эро-

зия в перианальной области (рис. 9).

Общий анализ крови от  19.09.2014  г.: гемогло-

бин — 109 г/л, остальные показатели в пределах нор-

мы. Общий анализ мочи и  биохимический анализ 

крови  — без особенностей. Тиреотропный гормон 

6,46 мМЕ/мл (норма — 0,4—4 мМЕ/мл), Т
4
 свободный 

1,10 пмоль/л (норма — 9—19 пмоль/л), Т
3
 свободный 

3,77 пмоль/л (норма — 3,1—6,3 пмоль/л).

Исследование методом непрямой иммунофлюо-

ресценции показало, что в здоровой коже (контроль) 

свечение антител к  Киндлину-1 выявляется в  виде 

четкой, широкой, непрерывной полосы вдоль дермо-

эпидермальной границы, а также по контуру клеточ-

ных мембран базальных и надбазальных кератино-

цитов (рис. 10). У пациентки В. А. свечение антител 

к Киндлину-1 по контуру клеточных мембран базаль-

ных и надбазальных кератиноцитов выявлено в еди-

ничных участках эпидермиса, а  вдоль дермо-эпи-

дермальной границы — в виде единичных коротких 

узких полос (рис. 11), что может расцениваться как 

свидетельство нарушения экспрессии Киндлина-1. 

Данные, полученные при исследовании биоптата ко-

жи пациентки В. методом непрямой иммунофлюорес-

ценции, подтверждают клинический диагноз — син-

дром Киндлер.

Больной было проведено лечение: пиридоксин 1,0 

№ 5 внутримышечно, цианокобаламин 1,0 № 5 внутри-

Рис. 9.
Отсутствие больших половых губ, сраще-
ние малых половых губ, сужение половой 
щели, крупная перианальная эрозия. Синд-
ром Киндлер у больной В.А., 40 лет

Рис. 11.

Свечение антител к Киндлину-1 в коже 
больной В.А. с синдромом Киндлер по 
контуру клеточных мембран базальных и 
надбазальных кератиноцитов выявляется 
в единичных участках эпидермиса, а вдоль 
дермо-эпидермальной границы — в виде 
единичных коротких узких полос

Рис. 10.

Свечение антител к Киндлину-1 в здоровой 
коже (контроль) в виде четкой широкой 
непрерывной полосы вдоль дермо-эпидер-
мальной границы, а также по контуру кле-
точных мембран базальных и надбазальных 
кератиноцитов. Здесь и на рис. 11: реакция 
непрямой иммунофлюоресценции. × 600
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мышечно, ципрофлоксацин 0,5 по 1 таблетке 2 раза 

в  день в  течение 1 нед., железа полиизомальтозат 

по 1 таблетке 2 раза в день, наружно: раствор окте-

нисепт, аэрозоль олазоль, 10% метилурациловая мазь 

на эрозивно-язвенные очаги поражения, мазь локоид 

на кожу тыла стоп, 5% нафталановый крем, ланоли-

новый крем, крем Унны на  кожу туловища и  конеч-

ностей. В  результате проведенной терапии исчезло 

гнойное отделяемое из эрозий и язв, началась эпите-

лизация эрозий.

Больной В. Г., 1971  г. рождения, брат первой 

пациентки В. А. Инвалид II группы. Родился от  11-й 

нормально протекавшей беременности, роды в срок 

и  без осложнений с  нормальными массоростовы-

ми показателями. Болен с рождения — на коже на-

блюдались пузыри и  эрозии. Пузыри продолжали 

появляться до 3—4-летнего возраста. С 5 лет стали 

замечать покраснение открытых участков кожи, уси-

ливающееся при инсоляции. С 10 лет наблюдаются 

явления пойкилодермии, повышенная потливость ла-

доней и подошв, стала отмечаться повышенная кро-

воточивость десен. В последующем отмечал резкое 

покраснение кожи и усиление потоотделения во вре-

мя работы в горячем цехе. 

Консультирован однократно в отделении наслед-

ственных болезней кожи ЦНИКВИ МЗ РФ в  1991  г. 

в  возрасте 20 лет. При осмотре 29.07.1991  г. отме-

чались стойкая гиперемия лица и шеи, сухость кожи 

туловища, бедер, голеней, атрофия кожи над суста-

вами. На сгибательной поверхности локтевых суста-

вов, в подмышечных впадинах отмечались эритема, 

неравномерная пигментация, мелкопластинчатое 

шелушение, участки атрофии кожи. На коже пальцев 

стоп, в  области коленных суставов, на  внутренних 

поверхностях лодыжек имелись эрозии. Кожа тыль-

ной поверхности пальцев кистей атрофична, кончики 

пальцев заострены, уплотнены, ладонные складки 

и папиллярные линии сглажены. Ногтевые пластины 

на пальцах кистей деформированы по типу «часовых 

стекол», ногтевые валики слабо выражены. Ногтевые 

пластины пальцев стоп утолщены. Имелся диффуз-

ный гиперкератоз подошв.

В ротовой полости на слизистой оболочке твердого 

неба вблизи десен обнаружен единичный пузырь диа-

метром 2 мм, десны разрыхлены, кровоточат, шейки 

зубов обнажены. На верхних резцах — дефекты зуб-

ной эмали. На губах — легко кровоточащие трещины, 

покрытые корочками. 

В результате гистологического исследования кожи 

сделано заключение: буллезный эпидермолиз, гисто-

логические признаки пойкилодермии. В  результате 

электронно-микроскопического исследования кожи 

были обнаружены субэпидермальные щели, базаль-

ная мембрана выявлялась в виде фрагментов в верх-

ней части щелей. Крепящие фибриллы не прослежи-

вались.

На основании клинической картины заболевания 

(появление пузырей на коже с рождения, пойкилодер-

мия, поражение слизистых оболочек полости рта, они-

ходистрофия, эктропион нижнего века, периодонтит, 

фоточувствительность, плоскоклеточный рак кожи) 

и данных морфологического исследования кожи был 

поставлен диагноз: синдром Киндлер.

Проводилось лечение: ретинола пальмитат мас-

ляный раствор 100 000 МЕ/мл — по 400 000 МЕ/сут, 

делагил, поливитамины, теоникол, наружно  — мазь 

радевит, крем Унны, электрофорез лидазой. Непо-

средственно после лечения кожа стала мягче, умень-

шилась сухость, устранено шелушение, зажили эро-

зии на коже, однако через несколько месяцев кожа 

приобрела прежний вид. 

Со слов сестры (больной В. А.), в 2007 г. у пациен-

та был диагностирован плоскоклеточный рак слизи-

стой оболочки верхней губы и I пальца кисти (рис. 12), 

по поводу чего в том же году проведено хирургическое 

лечение (иссечение новообразования на верхней губе) 

с последующим курсом лучевой терапии. В настоящее 

время кожа красной каймы верхней губы в зоне по-

слеоперационного рубца периодически эрозируется, 

эрозия в размерах не увеличивается. В 2007 г. прово-

дилась лучевая терапия новообразования кожи паль-

ца. В настоящее время новообразование увеличилось 

в размерах, отмечается его прорастание до костной 

ткани фаланги, потеря чувствительности, рекомендо-

вана ампутация пальца, но пациент отказался, у онко-

лога и дерматолога не наблюдается. 

Больная В. Т., 1961 г. рождения, сестра пациентки 

В. А. Постоянно проживает в Пензенской области, ин-

валид II группы, не работает. 

Родилась от 3-й нормально протекавшей беремен-

ности, роды в срок и без осложнений. При рождении 

на коже внутренней поверхности правой голени отме-

Рис. 12.
Контрактура пальцев кистей, очаг пло-
скоклеточного рака на I пальце. Синдром 
Киндлер у больного В.Г., 44 года
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чался пузырь, пальцы кистей срослись до средних фа-

ланг, были утолщены ногтевые пластины пальцев стоп 

и кистей. Затем пузыри распространились на другие 

участки кожи, наиболее часто появляясь на ладонях. 

Периодически на слизистой оболочке полости рта по-

являлись пузыри, быстро вскрывавшиеся с образова-

нием эрозий, которые заживали, со слов пациентки, 

в течение одной недели. До 14 лет постоянно наблю-

далась единичная эрозия на слизистой оболочке ниж-

ней губы. 

С детства запоры, болезненность при акте дефека-

ции, стул часто с примесью свежей крови.

С  16 лет начались нерегулярные, болезненные, 

обильные менструации.

В  подростковом возрасте стали появляться пиг-

ментные пятна на  коже подмышечных впадин, сги-

бательной поверхности локтевых суставов. Начиная 

с 18-летнего возраста значительно реже на коже ста-

ли появляться пузыри. 

Отмечалась кровоточивость десен, расшатывание 

и безболезненное выпадение постоянных зубов. Пол-

ная адентия развилась к 27 годам. Делались попытки 

протезирования, но ношение протеза затруднено из-

за постоянного эрозирования слизистой оболочки по-

лости рта. Отмечалось периодическое нарушение гло-

тания, поперхивание. 

С  начала половой жизни отмечалась резкая бо-

лезненность при половых контактах, диагностировано 

сужение влагалища. В возрасте 28 лет родила здоро-

вую девочку (беременность без особенностей, роды 

в срок, родоразрешение путем кесарева сечения). Две 

беременности завершились медицинскими абортами. 

В  30-летнем возрасте в  связи с  синдактили-

ей проведена попытка хирургического разделения 

пальцев кистей, однако состояние кистей после это-

го ухудшилось. 

Консультирована дерматологом однократ-

но в  2002  г. в  возрасте 41  года. При обращении 

03.09.2002 г. масса — 46 кг, рост — 146 см. При ос-

мотре 03.09.2002  г. кожа всего тела сухая, тонкая, 

атрофичная. На разгибательных поверхностях конеч-

ностей выражен фолликулярный гиперкератоз. На от-

крытых участках тела и на коже подмышечных впадин 

наблюдаются явления пойкилодермии  — пестрый 

сетчатый рисунок кожи за счет чередования эритемы, 

пигментации, очагового гиперкератоза и  атрофии. 

На коже живота располагаются множественные мел-

кие, слабопигментированные пятна коричневатого 

цвета. На задней поверхности бедер имеются поверх-

ностные эрозии и кровяные корочки. Кожа подошв су-

хая, тонкая, по краю стоп и в пяточной области име-

ются единичные эрозии и мелкие трещины, выражено 

шелушение. 

На слизистой оболочке полости рта имеются мно-

жественные эрозии.

Ногтевые пластины утолщены, сероватого цвета, 

с продольной исчерченностью (рис. 13). Ногтевые ва-

лики слабо выражены.

На  кистях рук II—V пальцы сращены до  средних 

фаланг, фиксированы в положении легкого сгибания, 

I палец частично приращен к ладони, кончики пальцев 

заострены, плотные, папиллярные линии сглажены. 

Волосы густые, слегка вьющиеся. Микростомия, ве-

стибулярные складки заращены, зубные дуги сглаже-

ны, сосочки языка слабо выражены. 

Сопутствующие заболевания: хронический га-

стрит.

Лабораторное обследование и лечение не прово-

дились. 

На основании клинической картины заболевания 

(появление пузырей на  коже с  рождения, пойкило-

дермия, поражение слизистых оболочек желудочно-

а б

Рис. 13. Сращение пальцев до средней фаланги, контрактура кистей (а), дистрофия ногтевых пластин по гипертро-
фическому типу (б). Синдром Киндлер у больной В.Т., 54 года
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кишечного тракта и половых органов, псевдосиндак-

тилия, контрактуры кистей, ониходистрофия, перио-

донтит) и сходства ее проявлений с таковыми у брата 

и сестры поставлен диагноз синдром Киндлер. 

До настоящего времени изредка при травмах по-

являются небольшие пузыри, быстро вскрывающиеся 

с развитием нагноения.

Обсуждение
Данное описание семьи является уникальным 

и  представляет значительный интерес, так как 

из  10 представителей последнего поколения трое 

страдают синдромом Киндлер с  выраженными кли-

ническими проявлениями и характерными гистологи-

ческими данными. Трое умерших братьев также стра-

дали буллезным эпидермолизом, двое из них погибли 

в первые месяцы жизни. 

В 2005 г. I. Fischer и соавт. предложили диагности-

ческие клинические критерии для синдрома Киндлер, 

выделив большие, малые критерии и ассоциирован-

ные признаки [15] (таблица). Диагноз считается до-

стоверным при наличии четырех больших критериев. 

Диагноз вероятен, если присутствуют три больших 

и два малых критерия. Два больших критерия и два 

малых критерия или наличие ассоциированных при-

знаков делают диагноз синдром Киндлер возможным, 

но с меньшей вероятностью.

У  представленных пациентов диагноз синдром 

Киндлер не вызывает сомнения и установлен на осно-

вании имеющихся анамнестических, клинических дан-

ных, а также с учетом представленных выше диагно-

стических критериев (наличие всех больших и малых 

критериев, нескольких ассоциированных признаков). 

Пациентке В. А. проводилось иммуноморфологиче-

ское исследование кожи, по  результатам которого 

диагноз также был подтвержден.

Синдром Киндлер имеет выраженное сходство 

с  дистрофическим буллезным эпидермолизом, на-

следственной пойкилодермией Ротмунда — Томсона 

(Rothmund — Thomson), наследственной акрокерато-

тической пойкилодермией Вери (Weary) [16, 17]. Это 

вызывает необходимость дифференцировать данный 

синдром от других редких заболеваний. 

Основными отличиями от  дистрофического 

буллезного эпидермолиза является: прекраще-

ние появления множественных пузырей к возрасту 

4—5 лет, развитие пойкилодермии, четко не связан-

ной с  предшествующими пузырями или эрозиями, 

повышенная фоточувствительность, отсутствие раз-

реженности волос, у женщин — сужение влагалища, 

при гистологическом исследовании — явления пой-

килодермии [18—21]. Молекулярный скрининг гена 

коллагена VII типа (COL7A1) не показывает призна-

ков патологической мутации у пациентов с синдро-

мом Киндлер.

Синдром Вери наследуется по  аутосомно-доми-

нантному типу. Пузыри появляются не  сразу после 

рождения, а  в  течение первых 6 мес. жизни. Отсут-

ствует фоточувствительность, признаки атрофии кожи 

слабо выражены [16, 17].

При синдроме Ротмунда — Томсона наряду с фото-

чувствительностью и генерализованной пойкилодер-

мией развиваются очаги гиперкератоза (чаще на ла-

донях, подошвах, в области лучезапястных суставов), 

очаговая или тотальная алопеция, микродонтия, гипо-

гонадизм, микроцефалия [22, 23]. При наследственной 

пойкилодермии развитию атрофии предшествует об-

разование очагов эритемы красного цвета.

Таблица Диагностические критерии синдрома Киндлер

Большие критерии Малые критерии Ассоциированные признаки

Акральное образование пузырей 
с детства

Псевдосиндактилия Дистрофия ногтевых пластин

Прогрессирующая пойкилодермия Вовлечение слизистых оболочек: мочеполового 
тракта, анальной области, пищевода, гортани

Эктропион нижнего века

Атрофия кожи Ладонно-подошвенная кератодермия

Повышенная фоточувствительность Псевдоангиум (циркулярные фиброзные перетяжки 
пальцев вплоть до спонтанной ампутации)

Структурная слабость десен и/или их 
опухание

Лейкокератоз губ

Плоскоклеточный рак

Ангидроз/гипогидроз

Скелетные аномалии

Нарушение прорезывания зубов, кариес, периодонтит
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Заключение
Синдром Киндлер является одним из типов врожден-

ного буллезного эпидермолиза, однако в формировании 

клинической картины основную роль играют прогресси-

рующая пойкилодермия, атрофия кожи, повышенная фо-

точувствительность, а также стенозирующие процессы 

в желудочно-кишечном и урогенитальном тракте. Диа-

гноз синдром Киндлер устанавливается на  основании 

клинических признаков заболевания и верифицирующих 

исследований (гистологическое, иммуноморфологиче-

ское, генетическое). Лечение носит превентивный и сим-

птоматический характер. Пациенты нуждаются в регу-

лярном диспансерном наблюдении, учитывая высокую 

вероятность развития плоскоклеточного рака кожи. 
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