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Рассматривается случай вариабельной эритрокератодермии Мендеса да Коста у ребенка 3 лет. Представлены 
данные клинической картины и гистологического исследования. Приведены основные звенья этиологии и 
патогенеза заболевания. 
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The authors describe a case of erythrokeratodermia variabilis (Mendes da Costa type) in a three-year-old child. They 
present data on the clinical picture and histological examination. Major stages of the etiology and pathogenesis of the 
diseases are described.
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об авторах:

 �Эритрокератодермии — клинически и генетически 
гетерогенная группа болезней ороговения, передаю-
щихся главным образом аутосомно-доминантно с не-
полной пенетрантностью и вариабельной экспрессив-
ностью (в связи с чем могут быть значительные разли-
чия в интенсивности клинических проявлений заболе-
ваний как меж-, так и внутрисемейные), характерным 
признаком которых являются эритематозно-сквамоз-
ные высыпания фигурных, причудливых очертаний 
с изменчивыми границами [1—4].

В основе этиологии и патогенеза вариабельной 
эритрокератодермии лежит увеличение пролифера-
ции и нарушение дифференцировки кератиноцитов 
в результате мутаций генов gjb3 (gap junction proteins 
beta 3) и gjb4 (gap junction proteins beta 4), располо-
женных в локусе хромосомы 1р34—р35, кодирую-
щих коннексин 31 и коннексин 30.3 соответственно. 
Коннексины — часть трансмембранных белков, при-

нимающих участие в образовании внутриклеточных 
каналов и играющих ключевую роль в процессах про-
лиферации и дифференцировки эпидермиса [2, 5—7, 
11—16]. Описаны отдельные случаи аутосомно-ре-
цессивного типа наследования — клинические про-
явления возникают (в результате гомозиготной мута-
ции) у гомозигот с рецессивным типом наследования: 
мутации гена gjb3 l34p — Сх31 (замена лейцина на 
пролин в позиции 34), а также гена gjb3 glu100lys — 
cx31 (замена глутаминовой кислоты на лизин в пози-
ции 100), приводящие к изменению структуры транс-
мембранных каналов, таким образом влияя на струк-
туру и функцию коннексина [5—7].

Эритрокератодермии характеризуются аномали-
ей кератинизации, проявляющейся симметричными, 
изменяющими конфигурацию эритемато-сквамозны-
ми участками и очаговым или генерализованным ги-
перкератозом. Существует много клинических форм 
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заболевания. Так, выделяют вариабельную эритро-
кератодермию Мендеса да Косты, кокардовидный ге-
нодерматоз Дегоса, прогрессирующую симметричную 
эритрокератодермию, ретикулярную эритрокерато-
дермию Гужеро—Карто, ихтиозиформные состояния 
типа парциальной эритрокератодермии и др. [1—4, 9].

первый случай заболевания был описан в 1907 г. 
в Нидерландах l.m. de buy wenniger; два последую-
щих случая — в 1922 г. j. rille и e. jeanselme. В 1925 г. 
s. mendes da costa был первым, кто подробно описал 
заболевание у матери и дочери, дав название эритро- 
и кератодермия вариабельная [1, 8—10].

Начинаясь с рождения или на первом году жизни 
(возможно и более позднее развитие заболевания), 
вариабельная эритрокератодермия прогрессирует 
до подросткового возраста, затем принимает стабиль-
ное течение. В постпубертатном периоде состояние 
пациентов улучшается — интенсивность клинических 
проявлений несколько уменьшается, затем процесс 
может постепенно медленно регрессировать [6, 18, 19, 
24—26].

Клинические проявления заболевания различ-
ны даже у членов одной семьи. Основные призна-
ки  — эритема и гиперкератоз — обычно имеются 
с рождения или с первых месяцев жизни, редко они 
развиваются позже. Эритема при вариабельной 
эритрокератодермии представлена мигрирующими 
фигурными эритематозными пятнами, иногда мише-
невидными, неправильной формы и приподнятым 
краем, с различной степенью выраженности, распо-
ложенными чаще всего симметрично на коже туло-
вища, ягодиц, бедер, разгибательных поверхностях 
конечностей. Иногда пятна окружены перифериче-
ской зоной гипопигментации. Очаги высыпаний но-
сят вре′менный характер и существуют от нескольких 
часов до нескольких дней и недель. Очаговый, или 
генерализованный, гиперкератоз характеризуется 
фиксированными эритрокератотическими бляшками 
желтовато-коричнево-серого цвета с тонкими, мел-
кими чешуйками на поверхности. пациентов может 
беспокоить непостоянный зуд, чувство стягивания 
кожи [6, 19—25]. провоцирующими при заболевании 
могут быть различные как внешние, так и внутренние 
факторы: температурные колебания, травмирование 
или механическое раздражение кожи, стресс, холод, 
уф-лучи, эмоциональный стресс, гормональный фон, 
прием оральных контрацептивов.

при гистологическом исследовании выявляют ре-
тенционный гиперкератоз, включая ортокератотиче-
ский гиперкератоз, неравномерный акантоз, незначи-
тельный папилломатоз, роговые пробки в устьях во-
лосяных фолликулов, паракератоз, иногда спонгиоз, 
в сосочковом слое дермы — отек и умеренно выра-
женный периваскулярный лимфогистиоцитарный ин-
фильтрат с расширенными капиллярами [2, 6, 17—20, 
27, 28].

при электронно-микроскопическом исследовании 
отмечаются признаки снижения количества кератино-
сом в шиповатом и зернистом слоях в участках гипер-
кератоза. В сосочковом слое дермы обнаруживаются 
немиелиновые нервные волокна, состоящие из аксо-
нов и шванновских клеток, что объясняет повышенную 
чувствительность очагов эритемы к температурным 
колебаниям, холодовым и эмоциональным нагрузкам 
[2, 19, 24].

Лечение эритрокератодермии включает длитель-
ный прием препаратов витамина А (ретинола пальми-
тата, аевита), в тяжелых случаях — ацитретина (не-
отигазон) в дозе 0,5—1 мг/кг в сутки. Рекомендована 
постоянная наружная терапия смягчающими, увлаж-
няющими, а также кератолитическими средствами, 
содержащими салициловую, молочную кислоты, мо-
чевину [1, 2, 9, 27—29].

В отделении детской дерматологии фГу «Государ-
ственный научный центр дерматовенерологии и кос-
метологии» Минздравсоцразвития России наблюда-
лась девочка 3 лет, 2007 г. рождения, родители кото-
рой обратились с жалобами на наличие у ребенка вы-
сыпаний на туловище, верхних и нижних конечностях, 
преимущественно слева. 

Из анамнеза известно, что девочка от первой бе-
ременности, первых родов, протекавших без осложне-
ний, родилась в срок, масса тела при рождении 3300 г, 
длина 53 см. Находилась на грудном вскармливании 
до 2 мес. жизни. привита по возрасту. 

перенесенные заболевания: перинатальная энце-
фалопатия, дисплазия тазобедренного сустава (на-
блюдалась у хирурга до 6 мес. жизни, затем была сня-
та с учета), острые респираторные вирусные инфек-
ции, ангина. 

Наследственность — не отягощена.
Аллергологический анамнез: поливалентная ле-

карственная и пищевая сенсибилизация к ибупрофе-
ну, шоколаду, пищевым красителям и консервантам. 

при сборе анамнеза выяснено, что в возрасте 
4 мес. у ребенка заметили появление сухости и ше-
лушения кожи в левой аксиллярной области, на ле-
вом бедре, в пупочной области с переходом на левую 
боковую поверхность живота, спины. при обращении 
в поликлинику и затем в кожно-венерологический 
диспансер по месту жительства (г. Караганда, Ка-
захстан) ребенку был поставлен диагноз «атопиче-
ский дерматит», в связи с чем проводилось систем-
ное лечение кетотифеном, тиосульфатом натрия, 
сорбентами, наружная терапия кремом «Адвантан». 
Со слов родителей, отмечался кратковременный по-
ложительный эффект. полностью высыпания не раз-
решались никогда. Очаги, исчезая на одних участках, 
в течение нескольких дней появлялись на других, по-
стоянно изменяя свои очертания. В возрасте ребенка 
6 мес. вновь обратились в кожно-венерологический 
диспансер по месту жительства, где был поставлен 
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диагноз «кератоз флегеля». при последующем об-
ращении к дерматологу в возрасте 1 года был по-
вторно поставлен диагноз «атопический дерматит», 
рекомендовано соблюдение элиминационной диеты 
и назначена терапия с использованием антигиста-
минных препаратов, энтеросорбентов, топических 
глюкокортикостероидных средств. На фоне лечения 
положительного клинического результата не отме-
чалось. В возрасте 3 лет в кожно-венерологическом 
диспансере заболевание было интерпретировано как 
линейный дерматоз. 

В связи с недостаточной эффективностью прово-
димой ранее терапии, торпидным течением патоло-
гического кожного процесса для уточнения диагноза 
и определения тактики лечения родители вместе с ре-
бенком обратились в фГбу «ГНцДК» Минздравсоц-
развития России. 

при осмотре кожный патологический процесс 
имел распространенный характер, локализовался 
асимметрично, преимущественно в области задней 
поверхности шеи слева, левой аксиллярной области, 
на туловище, разгибательной и сгибательной поверх-
ностях верхних и нижних конечностей слева. Сыпь 
мономорфна, представлена диссеминированными ми-
грирующими эритематозно-сквамозными извилисты-
ми очагами неправильных (полициклических, фигур-
ных) очертаний, местами принимающих лихеноидный 
характер, увеличивающихся за счет эксцентрического 
роста и слияния, розового и желтовато-коричневого 
цвета, с неровными, незначительно приподнятыми 
краями относительно окружающей кожи, поверх-
ность которых покрыта обильными отрубевидными 
и мелкопластинчатыми серовато-белыми чешуйками, 
участками вторичной гипопигментации на месте раз-
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Рис. 1. Мигрирующие эритематозно-сквамозные очаги в области левой нижней и верхней конечностей, раз-
гибательной поверхности предплечий, тыльной поверхности кистей рук (а — и)
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решившихся очагов (рис. 1). В левой аксиллярной об-
ласти и на задней поверхности шеи эритематозные 
гиперкератотические очаги полициклических очерта-
ний с приподнятым краем по сравнению с нормальной 
кожей, с четкими границами и периферической зоной 
эритемы на фоне лихенизации (рис. 2). Лицо, ладони 
и подошвы свободны от высыпаний. придатки кожи 
и видимые слизистые не поражены.

Общее состояние не нарушено. Клинические ана-
лизы крови и мочи — без патологии. Со стороны вну-
тренних органов — без патологических изменений. 
произведена диагностическая биопсия очага пора-
жения на коже разгибательной поверхности левого 
плеча. 

 Результаты гистологического исследования: сла-
бый акантоз эпидермиса, слои дифференцированы. 
умеренный ортокератоз с островками паракератоза. 
В шиповатом слое эпидермиса слабый межклеточ-
ный отек и очаговая вакуольная дистрофия керати-
ноцитов. Вокруг сосудов сосочкового слоя дермы не-

большие инфильтраты из гистиоцитов и лимфоцитов 
(рис. 3). заключение: признаков атопического дерма-
тита не обнаружено. Выявленные изменения могут на-
блюдаться при вариабельной эритрокератодермии. 

пациентке рекомендован внутрь прием масляного 
раствора ретинола пальмитата в возрастных дозах, 
наружно кератолитические средства с  содержанием 
салициловой кислоты и мочевины, а также увлажняю-
щие и смягчающие кремы для сухой кожи. 

Обсуждение
Данное клиническое наблюдение примечательно 

не только тем, что вариабельная эритрокератодер-
мия — это сравнительно редко встречающееся за-
болевание, но и особенным, почти унилатеральным 
расположением очагов поражения кожи, что пред-
полагает проведение дифференциального диагноза 
с невоидными поражениями, в первую очередь с си-
стематизированным эпидермальным невусом, кото-
рый также характеризуется причудливыми извитыми 
гиперкератотическими очагами [30]. Однако высы-
пания в виде гиперкератотических полос и завитков 
в данном случае имеют стабильный характер в отли-
чие от вариабельной эритрокератодермии. Кроме то-
го, в литературе описана асимметричная унилатераль-
ная локализация очагов поражения при вариабельной 
эритрокератодермии Мендеса да Коста [31]. Гистоло-
гическое исследование не является строго специфич-
ным для отдельных нозологических форм эритрокера-
тодермии, и диагноз основывается в первую очередь 
на характерной для вариабельной эритрокератодер-
мии Мендеса да Косты клинической картине высыпа-
ний — мигрирующих фигурных эритематозных и ги-
перкератотических очагах. 

Многообразие заболеваний кожи наследственного 
генеза диктует более углубленное их изучение, в том 
числе с применением современных генетических ме-
тодов исследования. 

а

б

Рис. 2. Гиперкератотические очаги на коже левой 
аксиллярной области (а) и задней поверхности 
шеи (б)

Рис. 3. Слабый акантоз эпидермиса, умеренный 
ортокератоз, периваскулярные лимфогистиоцитар-
ные инфильтраты в сосочковом слое дермы.
Окраска гематоксилином и эозином. х 100
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