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Представлено описание клинического случая редкой генетически обусловленной дисхромии — невоидной 
гипопигментации. Заболевание рассматривается как проявление кожного мозаицизма с характерными 
особенностями клинической картины. Приводятся данные литературы, обсуждаются вопросы дифференциальной 
диагностики данной патологии. 
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A case report of rare genetically specified dyschromia – nevoid hypopimentation – was described. this disease is considered 
as a manifestation of skin mosaicism with characteristics of clinical presentation. literature data is given, differential 
diagnostics issues of this pathology are discussed.

Key words: dyschromia, nevoid hypopigmentation, mosaicism.

Corresponding author: diana.dika@mail.ru. Vestnik Dermatologii i Venerologii 2015; 5: 86—90. 



87Наблюдение из практики

 �Дисхромии, или нарушения пигментации кожи, со-
ставляют разнообразную по своим клиническим про-
явлениям группу дерматозов. Ведущая роль в  фор-
мировании цвета кожи отводится пигменту меланину, 
синтезируемому в клетках базального слоя эпидерми-
са — меланоцитах. Нарушение меланогенеза под вли-
янием различных экзогенных и эндогенных факторов 
может приводить к  усилению пигментации кожи  — 
гиперпигментации или к уменьшению — гипопигмен-
тации. по данным исследователей, гипопигментации 
наблюдаются менее чем у  1% новорожденных [1], 
являясь достаточно редкой патологией кожи. В то же 
время это может быть связано с поздним выявлением 
заболевания из-за определенных трудностей диагно-
стики. Очаги гипопигментации плохо визуализируются 
на коже новорожденного, отличающейся выраженным 
светлым оттенком цвета. Со временем, по мере фор-
мирования нормальной пигментации, гипопигментиро-
ванные пятна становятся более отчетливо видимыми, 
вызывая тем самым беспокойство родителей. 

В зависимости от распространенности и очертаний 
очагов в литературе принято выделять несколько ти-

пов врожденных гипопигментаций: локализованные, 
генерализованные и мозаичные. последние представ-
ляют собой наибольший клинический интерес своей 
редкостью и  возможностью сочетания с  патологией 
других органов и систем. 

под термином «мозаицизм» подразумевается со-
стояние, при котором вследствие хромосомных мута-
ций или аберраций не все клетки организма содержат 
одинаковый набор хромосом. В  результате в  одном 
организме могут присутствовать две или более гене-
тически различные клеточные популяции [2]. Кожный 
мозаицизм проявляется своеобразным расположени-
ем и рисунком дисхромических очагов. В зависимости 
от расположения очагов гипопигментации выделяют 
следующие варианты мозаичных гипопигментаций: 
узкие линии блашко, широкие линии блашко, по типу 
шахматной доски, филлоидный (листообразный), пят-
нистый без срединной линии, латеральный (рис. 1). 

Целью нашего сообщения является описание кли-
нического случая мозаичной гипопигментации с соче-
танием нескольких вариантов расположения дисхро-
мических очагов.

Рис. 1. Варианты мозаичной гипопигментации: узкие линии Блашко, широкие линии Блашко, по типу шахматной 
доски, филлоидный (листообразный), пятнистый без срединной линии, латеральный [3]
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Клинический случай 
Девочка 1,5 года, родители которой обратились 

с жалобами на наличие у ребенка пятен белого цвета 
на коже лица и шеи, в области груди, живота, спины, 
преимущественно слева, левых верхней и нижней ко-
нечностей. An. morbi: в возрасте 2 мес. родители за-
метили на коже ребенка гипопигментированные пят-
на, в связи с чем обратились к детскому дерматологу 
в  поликлинику по  месту жительства. На  основании 
клинической картины высыпаний были установлены 
предварительные диагнозы: пьебалдизм, синдром Ва-
арденбурга, синдром блоха — Сульцбергера. Со слов 
родителей, со временем отмечается увеличение оча-
гов в размерах пропорционально росту ребенка. С це-
лью уточнения диагноза обратились на прием к дет-
скому дерматологу в фГбу «ГНДцК» Минздрава Рос-
сии. 

An. vitae: ребенок из двойни, от первой беремен-
ности, протекавшей с  угрозой прерывания, первых 
преждевременных родов. Ребенок с рождения нахо-
дился на  искусственном вскармливании. прикормы 
вводились по  рекомендации педиатра. До  возраста 
одного года наблюдалась невропатологом по поводу 
выраженной незрелости головного мозга, дисплазии 
тазобедренных суставов. В настоящее время состоит 
на  диспансерном учете у  невропатолога. В  возрас-
те 1 года 2 мес. проведено хирургическое иссечение 
множественных гемангиом. Аллергологический и нас-
ледственный анамнезы не отягощены. 

St. localis: при осмотре ребенка кожный патологи-
ческий процесс носит распространенный выраженный 
асимметричный характер с  поражением преимуще-
ственно левой половины лица, туловища и конечно-
стей. На лице в области лба слева, на щеке и подбо-
родке также слева депигментированные пятна с чет-
кими границами. На  переднебоковой поверхности 
туловища визуализируются гипопигментированные 
пятна волнистых очертаний и очаги гипопигментации 
S-образной формы по  типу широких линий блашко 
(рис. 2). На спине высыпания представлены гипопиг-
ментированными V-образными или фонтаноподоб-
ными пятнами по типу узких линий блашко (рис. 3). 
На левой верхней и нижней конечностях имеются ли-
нейные очаги депигментации с островками нормально 
пигментированной кожи, отдельные гиперпигменти-
рованные пятна округлых очертаний от 3 мм до 1 см 
в диаметре (рис. 4).

при лабораторном обследовании общие клиниче-
ские анализы крови и  мочи, биохимический анализ 
крови — без патологии. Ребенку проведены консуль-
тации кардиолога, офтальмолога, эндокринолога, хи-
рурга, онколога, ортопеда. по результатам обследова-
ния выявлены обменные изменения в миокарде, ани-
зокория II степени, увеличение щитовидной железы 
0—I степени, укорочение левой нижней конечности, 
меланоцитарные невусы.

Рис. 2. Очаги гипопигментации S-образной формы 
по типу широких линий Блашко

Рис. 3. 
Гипопигментированные V-образные или 
фонтаноподобные пятна по типу узких ли-
ний Блашко
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Рис. 4. линейные очаги депигментации с островка-
ми нормально пигментированной кожи

Диагноз и  дифференциальный диагноз. На-
личие на коже ребенка в раннем возрасте очагов ги-
попигментации не позволяет исключить генетически 
обусловленную дисхромию, в  первую очередь нас-
ледственное витилиго или пьебалдизм. заболевание 
характеризуется врожденными симметричными де-
пигментированными пятнами на коже лба, централь-
ной части груди, живота, верхних третей конечно-
стей. В пределах очагов на конечностях сохраняются 
островки нормальной пигментации, что мы наблю-
даем в нашем клиническом примере. В то же время 
одним из  ключевых симптомов этого заболевания 
считается характерная треугольная депигментация 
на лбу в сочетании с белыми волосами во фронталь-
ной области волосистой части головы. указанные кли-
нические особенности отмечены у 80—90% больных 
пьебалдизмом [4]. В обсуждаемом нами случае очаги 
депигментации на лице не типичны для наследствен-
ного витилиго, характерного обесцвечивания волос 
нет. Кроме того, все очаги имеют четкое асимметрич-
ное расположение преимущественно слева. Гипопиг-
ментация распространяется и на область кисти, в то 
время как при пьебалдизме кисти и стопы нормально 
пигментированы. предполагаемый у ребенка диагноз 

синдрома Ваарденбурга (waardenburg) также не пра-
вомочен, поскольку характеризуется помимо депиг-
ментированных пятен на туловище телекантом (лате-
ральное смещение внутреннего угла глаз), гетерох-
ромией радужки, седой прядью на лбу и врожденной 
глухотой. Относительно диагноза синдрома блоха — 
Сульцбергера следует отметить, что, действительно, 
характерные S- и V-образные очертания очагов у ре-
бенка укладываются в клиническую картину синдро-
ма блоха — Сульцбергера или недержания пигмента, 
но при указанном синдроме высыпания характеризу-
ются не гипопигментированными, а гиперпигментиро-
ванными пятнами по типу «брызг грязи». 

Таким образом, у  ребенка имеет место врож-
денное нарушение пигментации с  асимметричным 
расположением очагов определенной конфигура-
ции, сопутствующая патология нервной, зрительной 
и  костной систем. Все перечисленное характерно 
для такой генетически обусловленной патологии, 
как невоидная гипопигментация (невоидный гипоме-
ланоз).

поскольку заболевание имеет генетическую при-
роду, тактики лечения не разработано. Рекомендации 
включают в себя ограничение инсоляции, использова-
ние фотозащитных средств, диспансерное наблюде-
ние невропатологом и ортопедом.

Обсуждение
Так называемые линии блашко, или линии, отра-

жающие миграцию клеток нервного гребня в эмбрио-
генезе, были открыты немецким ученым Альфредом 
блашко в 1901 г. при описании дерматозов с завит-
ковым, волнистым и линейным расположением оча-
гов [5]. подобное расположение в первую очередь ха-
рактерно для высыпаний по типу «брызг грязи» при 
синдроме блоха — Сульцбергера, или недержания 
пигмента. позже в  1952  г. японским дерматологом 
Ито было приведено описание наблюдения 21-летней 
пациентки с аналогичными гипопигментированными 
волнистыми и завиткообразными пятнами. Автор на-
звал это состояние «недержание пигмента ахроми-
ческое». Впоследствии во избежание путаницы был 
введен термин «гипомеланоз Ито». пациенты с  ги-
помеланозом Ито могут иметь нарушения нервной 
и костной систем, органа зрения [6, 7]. В настоящее 
время вместо «гипомеланоз Ито» чаще употребля-
ются термины «невоидная гипопигментация» или 
«мозаичная гипопигментация». Состояние это харак-
теризуется уни- или билатерально расположенными 
очагами гипопигментации вдоль линий блашко как 
в сочетании с различными системными аномалиями, 
так и без них [8]. 
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