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Лейконихия представляет собой появление на ногтевых пластинах участков белого цвета. Данный 
тип ониходистрофии имеет разные анатомические и морфологические типы и может быть 
обусловлен целым рядом как экзогенных, так и эндогенных факторов. Диагностика лейконихии 
как клинического симптома поражения ногтей не представляет трудностей. Однако в ряде 
случаев наличие у пациента поражения ногтей по типу лейконихии требует более пристального 
внимания. Если приобретенная лейконихия чаще всего является результатом механического 
повреждения матрицы ногтя, то врожденная лейконихия, помимо идиопатического течения, может 
быть одним из признаков тяжелой наследственной патологии. Врожденная лейконихия может 
выступать частью различных наследственных болезней и синдромов, являясь одним из признаков 
или обязательной составляющей заболевания. Несмотря на бессимптомное течение и отсутствие 
риска для жизни по сравнению с другими клиническими проявлениями наследственных 
синдромов и болезней, диагностика лейконихии может помочь врачам различных специальностей 
выявить синдромальную природу данного расстройства с дальнейшей организацией 
диагностического поиска других компонентов предполагаемого заболевания. Данный вопрос 
особенно важен при междисциплинарном взаимодействии врачей различных специальностей, 
особенно в случаях трудностей в постановке диагноза. В статье рассмотрены наследственные 
заболевания и синдромы, характеризующиеся наличием лейконихии у пациентов, представлена 
краткая информация об этиопатогенезе и клинической картине данных расстройств.
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Leukonychia is the development of white patches on the nail plates. This type of onychodystrophy has 
different anatomical and morphological types and may be caused by a variety of both exogenous and 
endogenous factors. Diagnosis of leukonychia as a clinical symptom of nail damage is not difficult. 
However, in some cases, the presence of leukonychia in a patient requires closer attention. While 
acquired leukonychia is most commonly the result of a mechanical damage to the nail matrix, congenital 
leukonychia, in addition to its idiopathic nature, can be a sign of severe hereditary pathology. Congenital 
leukonychia may be part of various hereditary diseases and syndromes, being one of the symptoms or 
an essential component of the disease. Despite the asymptomatic course and lack of life-threatening 
risk compared to other clinical manifestations of hereditary syndromes and diseases, the diagnosis of 
leukonychia can help multidisciplinary physicians to identify the syndromal nature of this disorder, with 
further organization of the diagnostic search for other components of the suspected disease. This issue 
is especially important in the interdisciplinary collaboration of physicians of various specialties, especially 
when diagnosis is challenging. The article discusses hereditary diseases and syndromes characterized by 
leukonychia in patients, and provides summary on the etiopathogenesis and clinical presentation of these 
disorders.
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  Введение 
Лейконихия представляет собой тип дистрофии 

(дисхромии) ногтей, при котором на ногтевых пла-
стинах отмечается появление участков белого цвета. 
Лейконихия как клинический симптом неоднородна 
и имеет различные классификации в зависимости 
от клинических проявлений и локализации патологи-
ческого процесса. Согласно морфологической клас-
сификации лейконихия подразделяется на очаговую, 
полосовидную (продольную и поперечную) и субто-
тальную/тотальную [1] (рис. 1).

Анатомическая классификация выделяет истинную, 
кажущуюся/ложную и псевдолейконихию [2] (рис. 2).

Синдром-ассоциированная лейконихия — услов-
ное обозначение изменения цвета ногтей при раз-

личных наследственных заболеваниях и синдромах. 
Данные изменения ногтей могут выступать дополни-
тельным признаком заболевания либо являться од-
ним из его обязательных составляющих. Чаще всего 
синдром-ассоциированная лейконихия представляет 
собой истинную, субтотальную/тотальную лейконихию 
и может возникать как на всех, так и на нескольких ног-
тевых пластинах кистей и стоп. Данный морфологиче-
ский и анатомический тип лейконихии как проявление 
наследственных заболеваний и синдромов, по всей 
видимости, обусловлен связанными с болезнью гене-
тическими факторами, которые влияют на процессы 
деления клеток в матрице ногтя [3]. Диагностика лей-
конихии как клинического симптома не представляет 
трудностей в связи с доступностью области осмотра 

Рис. 1. Морфологическая классификация лейконихии: а — очаговая лейконихия; б — полосовидная (продольная) лейконихия; в — тотальная/субтотальная лейконихия
Fig. 1. Morphological classification of leukonychia: a — focal leukonychia; б — streaked (longitudinal) leukonychia; в — total/subtotal leukonychia

а б в

Рис. 2. Анатомическая классификация лейконихии: а — истинная лейконихия; б — кажущаяся/ложная лейконихия; в — псевдолейконихия 
Fig. 2. Anatomical classification of leukonychia: a — true leukonychia; б — apparent/false leukonychia; в — pseudoleukonychia

а б в
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и характера морфологических изменений. Однако если 
белый цвет ногтей является частью наследственного 
заболевания и/или синдрома, выявление лейконихии 
в дополнение к другим известным критериям может су-
щественно ускорить процесс диагностического поиска 
и постановки диагноза. В рамках данного обзора пред-
ставлена информация о наследственных заболеваниях 
и синдромах, для которых характерно развитие лейко-
нихии, освещены вопросы этиопатогенеза и клиниче-
ских особенностей данных расстройств.

В период с октября 2024 по январь 2025 г. был 
проведен анализ отечественных и зарубежных баз 
данных, включая библиотеку Elibrary (https://elibrary.ru) 
и базу данных PubMed (https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/), 
на предмет поиска информации по теме обзора. Ис-
пользовались следующие поисковые запросы на ан-
глийском и русском языках: «leukonychia», «heregidary 
leukonychia», «syndrome-associated leukonychia», «nails 
in systemic diseases», «skin heregitary syndromes», 
«inherited nail dystrophies», «поражения ногтей при на-
следственных синдромах», «наследственная лейкони-
хия». При этом анализировались обзоры литературы, 
описания клинических случаев и оригинальные иссле-
дования, затрагивающие вопросы генетических основ 
заболеваний. В работу не включались реферативные 
сообщения, тезисы или мнения отдельных авторов 
по различным аспектам обозначенной темы. 

Лейконихия в рамках наследственных болезней 
и синдромов: общие положения
Этиопатогенез синдром-ассоциированной лейкони-

хии остается не до конца изученным. Следует отметить, 
что этот тип ониходистрофии может иметь идиопатиче-
ский характер и в подавляющем числе случаев встре-
чается у мужчин [4]. Наследственная лейконихия мо-
жет существовать как изолированно, так и в сочетании 
с наследственными синдромами [5]. Известно, что на-
следственная лейконихия передается преимуществен-
но по аутосомно-доминантному типу, хотя был описан 
и аутосомно-рецессивный тип наследования. Предпо-
лагается, что в основе данного нарушения лежит мута-
ция в гене PLCD1 на хромосоме 3p22.2, кодирующем 
фосфолипазу C дельта-1 [6, 7]. 

Как часть клинических проявлений наследственных 
синдромов, некоторые авторы рассматривают лейкони-
хию в качестве одного из признаков эктодермальной 
дисплазии с вовлечением в патологический процесс ге-
нов, отвечающих за созревание кератина [3]. Также от-
дельные авторы отмечают, что в развитии лейконихии 
играет роль ген GJB2 на хромосоме 13, кодирующий 
белок коннексин 26 (Cx26) [8–11].

Если рассматривать лейконихию как одно 
из клинических проявлений эктодермальной дисплазии, 
то нельзя говорить о специфичности данного признака 
при некоторых расстройствах. Лейконихия в рамках на-
следственных болезней и синдромов может выступать 
как в качестве одного из основных диагностических 
признаков, так и часто наблюдаемым симптомом в со-
четании с другими типами ониходистрофий (табл. 1). 

Лейконихия как обязательный диагностический 
признак наследственных болезней и синдромов 
Синдром FLOTCH
Синдром FLOTCH (leukonychia totalis-trichilemmal 

cysts-ciliary syndrome) — редкое наследственное за-

болевание, характеризующееся поражением кожи 
и ее придатков (тотальная лейконихия, койлонихия, 
множественные кисты сальных желез), органов зре-
ния (цилиарная дистрофия) и мочекаменной болез-
нью [12, 13]. Частота встречаемости данного син-
дрома < 1:1  000  000 [14]. Впервые сочетание кист 
сальных желез и лейконихии было описано A.W. Bauer 
в 1920 г. [15]. Позже аббревиатура «FLOTCH» была 
предложена J. Friedel и соавт. для обозначения соче-
тания различных проявлений данного синдрома [16]. 
Этиопатогенез заболевания остается неизвестным. 
Предполагается аутосомно-доминантный тип насле-
дования данного синдрома. Лейконихия при синдроме 
FLOTCH является истинной, ее распространенность 
может быть как тотальной, так и субтотальной, высту-
пая одним из основных диагностических критериев 
постановки диагноза [13]. 

Синдром Барта–Памфри
Синдром Барта–Памфри (синдром Шванна) — ред-

кое генетическое заболевание с аутосомно-доминант-
ным типом наследования, в основе которого лежит 
мутация в гене GJB2, кодирующем белок коннексин 26 
[17, 18]. Частота встречаемости данного синдрома 
< 1:1 000 000 [19]. Клинически он проявляется сочета-
нием бородавчатых узелков на межфаланговых суста-
вах стоп и кистей, лейконихии, ладонно-подошвенной 
кератодермии и сенсоневральной глухоты [9]. Вы-
сыпания на межфаланговых суставах пальцев стоп 
и кистей — первая и основная жалоба пациентов 
при обращении к врачу. Лейконихия, хотя и не явля-
ется наиболее распространенным симптомом данного 
синдрома, представляет собой один из его ключевых 
компонентов. Лейконихия при синдроме Барта–Пам-
фри может быть тотальной или очаговой, вовлекать 
различное количество ногтевых пластин пальцев ки-
стей и стоп [20]. 

Синдром тотальной лейконихии — 
черного акантоза — дисплазии волос 
Синдром тотальной лейконихии — черного акан-

тоза — дисплазии волос (leukonychia totalis-acanthosis-
nigricans-like lesions-abnormal hair syndrome) является 
очень редким наследственным синдромом с неизвест-
ным этиопатогенезом. Болезнь проявляется с рожде-
ния и в первые годы жизни [21]. Частота встречаемости 
данного синдрома < 1:1 000 000 [22]. Заболевание про-
является тотальным поражением ногтей, а также высы-
паниями на коже шеи, подмышечных впадин и живота 
по типу черного акантоза. Также отмечается дисплазия 
волос. 

Синдром PLACK 
Синдром PLACK (акроним: Peeling, Leukonychia, 

Acral punctate keratoses, Cheilitis, Knuckle pads) — ау-
тосомно-рецессивное заболевание, проявляющееся 
с рождения. Частота встречаемости данного синдро-
ма < 1:1 000 000 [23]. Развитие заболевания связывают 
с мутациями в гене CAST. На сегодняшний день выявле-
но шесть мутаций, вязанных с развитием данного син-
дрома: c.607dup (p.Ile203Asnfs*8), c.424A > T c.1750delG 
(p.Val584Trpfs*37), c.461dupGCAT (p.Ser154Cysfs*6), 
c.544G > T (p.Glu182*) и (c.507_508insA) [24–27]. За-
болевание проявляется генерализованным ксерозом 
и шелушением кожи, тотальной или субтотальной 

https://elibrary.ru)
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/),
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лейконихией, точечным кератозом конечностей, 
а также узелками на подушечках пальцев [24]. Суще-
ствуют данные, свидетельствующие о возможной ге-
нетической связи данного синдрома с гнездной ало-
пецией [28]. 

Также лейконихия является обязательным диа-
гностическим признаком ряда крайне редких гене-

тических синдромов, описания клинических случаев 
которых в мировой медицинской литературе не превы-
шает 10 пациентов. К таким заболеваниям относятся 
синдром кератодермии — гипотрихоза — тотальной 
лейконихии (keratoderma — hypotrichosis — leukonychia 
totalis syndrome) [29], синдром тотальной лейконихии — 
фолликулярного кератоза — гипергидроза (leukonychia 

Таблица 1. Лейконихия как проявление наследственных болезней и синдромов
Table 1. Leukonychia as a manifestation of hereditary diseases and syndromes

Наследственная болезнь или синдром (альтернативное название) Идентификационный номер болезни в каталоге 
Мак-Кьюсика OMIM (https://www.omim.org/)

Лейконихия как обязательный диагностический признак

FLOTCH-синдром (несиндромное врожденное заболевание ногтей 3-го типа, NDNC3) 151600

Синдром Барта–Памфри (BAPS) 149200

Синдром врожденной тотальной лейконихии — черного акантоза — дисплазии волос *

Синдром кератодермии — гипотрихоза — тотальной лейконихии (ладонно-подошвенная 
кератодермия и врожденная алопеция 1-го типа, PPKCA1) 104100

Синдром тотальной лейконихии — фолликулярного кератоза — гипергидроза *

Синдром PLACK (шелушение кожи с лейконихией, акральный точечный кератоз, хейлит 
и узелки на суставах пальцев) 616295

Болезнь Гуфта 236300

Лейконихия как часто встречающийся диагностический признак

Синдром Лоури–Вуда (LWS) 226960

Синдром Наксоса/Карвахаля (NXD/дилатационная кардиомиопатия с шерстисто-
курчавыми волосами и кератодермией, DCWHK) 601214/ 605676

Трихоринофалангеальный синдром 1-го типа (TRPS1) 190350

Ладонно-подошвенная кератодермия с глухотой (кератодермия ладонно-подошвенная 
с глухотой) 148350

Синдром POEMS *

Болезнь Хейли–Хейли (HHD) 169600

Туберозный склероз (туберозный склероз 1-го типа, TSC1) 191100

Болезнь Гопфа (AKV) 101900

Синдром Алажилля (синдром Алажилля 1-го типа, ALGS1) 118450

Врожденный фиброз экстраокулярных мышц 1-го типа (фиброз экстраокулярных мышц 
врожденный 1-го типа, CFEOM1) 135700

Фолликулярный шиловидный подрывающий кератоз Сименса (X-связанный 
фолликулярный шиловидный подрывающий кератоз, KFSDX) 308800

Линейная атрофодермия Мулена *

Синдром кист сальных желез — мочекаменной болезни (мультиплексная стеатоцистома) 184500

Синдром Геймлера 1-го и 2-го типов (HMLR1, HMLR2) 234580/616617

Гипотрихоз и рецидивирующие пузырьки кожи (HYPTSV) 613102

Детская аутосомно-доминантная Т-клеточная лимфопения с или без дистрофии 
ногтей (TLIND) 618806

Ихтиоз с эритрокератодермией (IEKD) 620507

Червеобразная атрофодермия (AVA) 209700

* Данные о нозологии в каталоге OMIM отсутствуют.

https://www.omim.org/
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totalis-keratosis pilaris — hyperhidrosis syndrome) [30], бо-
лезнь Гуфта [31]. 

Лейконихия как часто встречающийся 
диагностический признак наследственных болезней 
и синдромов 
Синдром POEMS 
Синдром POEMS (акроним: Polyradiculoneuropathy, 

Organomegaly, Endocrinopathy, Monoclonal plasmacell 
disorder, Skin changes; остеосклеротическая миелома, 
синдром Такадзуки, синдром Кроу–Фукаса) — редкое 
наследственное жизнеугрожающее состояние, которое 
характеризуется неврологическими, эндокринологи-
ческими и гематологическими нарушениями [32, 33]. 
Случаи заболевания описаны в различных популяци-
ях, включая США, Францию, Китай и Индию [34–38], 
однако эпидемиологические данные синдрома POEMS 
остаются неизвестными. По данным S. Nasu и соавт. 
частота встречаемости данного синдрома в японской 
популяции составляет 0,3 на 100  000 [39]. Впервые 
данный синдром был описан P.A. Bardwick в 1980 г., 
который и предложил настоящий акроним для обозна-
чения клинической картины заболевания [40]. Несмотря 
на то что изменения кожи и ее придатков выступают 
малыми критериями диагностики данного синдрома, 
клиническая картина указанных изменений достаточно 
разнообразна и заслуживает внимания клиницистов. 
У пациентов с синдромом POEMS отмечаются наличие 
очагов гиперпигментации, множественные гемангиомы, 
склеродермоподобные изменения кожи в виде атрофи-
ческих очагов, также у них отмечается гипертрихоз. Со 
стороны ногтей наиболее частыми поражениями явля-
ются гипертрофическая остеоартропатия и лейконихия 
[35, 38, 41–43].

Синдром Наксоса/Карвахаля
Синдром Карвахаля — редкий вариант синдрома 

Наксоса. Развитие данного синдрома связано с му-
тацией генов, кодирующих функции белка клеточной 
адгезии — плакоглобина (JUP, болезнь Наксоса) 
и десмоплакина (DSP, синдром Карвахаля) [44–46]. 
В целом для данных расстройств характерна триада 
симптомов — кардиомиопатия, ладонно-подошвенный 
кератоз и поражение волос. Наличие лейконихии также 
было описано у пациентов с данными расстройствами, 
причем в ассоциации с олигодонтией [47]. 

Семейная доброкачественная пузырчатка
Семейная доброкачественная пузырчатка (бо-

лезнь Хейли–Хейли, болезнь Гужеро–Хейли–Хей-
ли) — наследственное заболевание кожи, характе-
ризующееся появлением везикуло-буллезной сыпи 
в местах складок. Частота заболевания оценивается 
в 1/50 000 случаев [48]. Предполагается, что в основе 
заболевания лежит мутация в гене ATP2C1 в хромо-
соме 3q21–q24, кодирующей изоформу 1 Ca2+/Mn2+-
АТФазы секреторного пути аппарата Гольджи [49, 50]. 
Клинически заболевание проявляется возникнове-
нием симметрично расположенных сгруппированных 
везикул, булл и эрозий в местах повышенного тре-
ния и складок. Высыпания обычно сопровождаются 
сильным зудом. Очаги склонны к вторичному ин-
фицированию [51]. В отличие от большинства пред-
ставленных расстройств, при болезни Хейли–Хейли 
отмечается не тотальная, а продольная лейконихия, 

которая обнаруживается у 70% пациентов. Продоль-
ная лейконихия при болезни Хейли–Хейли многими 
авторами рассматривается как один из основных 
клинических симптомов заболевания [52, 53]. 

Туберозный склероз
Туберозный склероз (болезнь Бурневилля, бо-

лезнь Прингла–Бурневилля, триада Фохта, EPILOIA) 
представляет собой редкое нейродерматологиче-
ское расстройство с аутосомно-доминантным ти-
пом наследования, характеризующееся наличием 
клеточной и тканевой дисплазии [54]. Частота забо-
левания оценивается в 1:6000–10  000 случаев [55]. 
На сегодняшний день развитие заболевания связы-
вают с мутациями de novo в генах TSC1 и TSC2, ко-
дирующих белки гамартин и туберин соответственно 
[56, 57]. Впервые данное заболевание было описано 
Recklinghausen и Virchow в 1862 г. [58]. Поражения 
кожи и ее придатков отмечаются у 90% пациентов 
с туберозным склерозом [59]. Характерными пора-
жениями являются гиперпигментированные пятна, 
напоминающие «листья ясеня» [60], и ангиофибро-
мы кожи лица [61]. Что касается изменений ногтей, 
то характерным признаком заболевания выступают 
фибромы аппарата ногтя (опухоль Кеннена) [62]. По-
мимо этого в работе C.S. Aldrich и соавт. было отме-
чено, что выявление на ногтевых пластинах продоль-
ных борозд, подногтевых геморрагий и продольной 
лейконихии — полезные диагностические находки 
наравне с новообразованиями аппарата ногтя [63].

Болезнь Гопфа
Болезнь Гопфа (бородавчатый акрокератоз Гоп-

фа) — редкое, генетически обусловленное заболевание 
кожи с аутосомно-доминантным типом наследования, 
характеризующееся появлением очагов гиперкератоза 
на тыльной поверхности кистей и стоп. Частота встре-
чаемости заболевания неизвестна. Впервые данное за-
болевание было описано Hopf в 1931 г. [64]. Предпола-
гается, что в основе заболевания лежит мутация в гене 
ATP2A2, расположенном на хромосоме 12q24 [64]. Кли-
нически болезнь проявляется возникновением на тыль-
ной поверхности кистей и стоп гиперкератотических па-
пул и бляшек с редкими случаями поражения локтевых 
и коленных суставов, а также кожи голеней [65]. В слу-
чае болезни Гопфа лейконихия выступает в качестве 
одного из симптомов общедистрофических изменений 
ногтей, наравне с их истончением и появлением множе-
ственных продольных борозд [64]. 

Синдром Алажилля
Синдром Алажилля (артерио-печеночная диспла-

зия, синдром Алажилля–Уотсона, синдром Уотсона–
Миллера, синдромальная недостаточность желчных 
протоков) — редкое генетическое полисистемное за-
болевание с аутосомно-доминантным типом наследо-
вания, характеризующееся тяжелыми поражениями пе-
чени, почек, органов зрения, легких, костной системы, 
включая фациальные структуры [66]. Частота встречае-
мости заболевания варьируется от 1:30 000 до 1:100 000 
случаев [66]. Сигнальные пути Notch играют централь-
ную роль в патофизиологии синдрома Алажилля [67], 
обычно вызываемого делецией или дупликацией в гене 
JAG1 (хромосома 20p12.2), который кодирует белковый 
Notch лиганд и объясняет 94–96% случаев синдрома 
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Алажилля [67]. Лейконихия также описана у пациентов 
с синдромом Алажилля [68], но она не является резуль-
татом наследственной патологии. Можно предположить, 
что появление лейконихии у пациентов с синдромом 
Алажилля связано с тяжелыми системными нарушени-
ями, в частности с поражением печени, для которого 
характерно изменение цвета ногтей на белый. 

Ладонно-подошвенная кератодермия с глухотой
Ладонно-подошвенная кератодермия с глухотой 

(palmoplantar keratoderma with deafness) — редкое ге-
нетическое заболевание, связанное с мутацией гена 
GJB2 (коннексин-26) [69]. Клинически данный синдром 
проявляется наличием ладонно-подошвенной кера-
тодермии и двусторонней сенсо-невральной глухоты. 
Лейконихия в рамках данного синдрома встречается 
и, по-видимому, является одним из проявлений экто-
дермальной дисплазии [10, 11]. 

Ихтиоз с эритрокератодермией
Ихтиоз с эритрокератодермией (ichthyosis with 

erythrokeratoderma) — редкое генетическое заболева-
ние с аутосомно-доминантным типом наследования, ха-
рактеризующееся появлением на коже эритематозных 
гиперкератотических бляшек [70, 71]. В основе заболе-
вания лежит мутация в гене KLK11 на хромосоме 19q13, 
кодирующем фермент калликреин-связанную пептида-
зу 11 (KLK11) [70]. Учитывая, что в основе заболевания 
лежат нарушения процессов кератинизации, его кли-
ническая картина очень схожа с дерматозами из этой 
группы. Так, при ихтиозе с эритрокератодермией от-
мечаются эритема и зуд кожи в сочетании с выражен-
ным гиперкератозом на разгибательных поверхностях 
конечностей и сливающимися гиперкератотическими 
бляшками на коже туловища. Также у пациентов от-
мечается наличие очаговой либо диффузной ладонно-

подошвенной кератодермии. Поражения ногтей у па-
циентов с данным расстройством включают точечные 
углубления ногтевых пластин и лейконихию преимуще-
ственно на пальцах стоп [70, 71].

Также описаны случаи лейконихии у пациентов 
с синдромом Лоури–Вуда (Lowry–Wood syndrome) [72], 
врожденным фиброзом окологлазных мышц 1-го 
типа (congenital fibrosis of the extraocular muscles 
type 1) [73], фолликулярным шиловидным подрываю-
щим кератозом Сименса (keratosis follicularis spinulosa 
decalvans) [74], линейной атрофодермией Мулена 
(linear atrophoderma of Moulin) [75], синдромом кист 
сальных желез — мочекаменной болезни (leukonychia 
totalis — sebaceous cysts-renal calculi syndrome) [76], 
трихоринофалангеальным синдромом 1-го типа [77], 
cиндромом Геймлера 1-го и 2-го типов [78, 79], с гипо-
трихозом и рецидивирующими пузырьками кожи [80], 
детской аутосомно-доминантной Т-клеточной лимфо-
пенией с или без дистрофии ногтей [81], червеобраз-
ной атрофодермией [82].

Заключение
Несмотря на то что большинство описанных наслед-

ственных заболеваний и синдромов очень редки и лей-
конихия — далеко не всегда их ведущий клинический 
признак, необходимо повышенное внимание клиници-
стов к данной ониходистрофии. Своевременное выяв-
ление возможного синдромального компонента лейко-
нихии может сыграть важную роль как в диагностике 
основного заболевания, так и в выборе тактики веде-
ния пациента в целом. Врожденная лейконихия как про-
явление эктодермальной дисплазии может быть одним 
из первых и хорошо визуализируемых клинических 
признаков тяжелого мультисистемного заболевания, 
что также следует учитывать специалистам различного 
профиля при работе с данной группой пациентов. 
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