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Иглистый ихтиоз (Ichthyosis hystrix, гистрико-
идный ихтиоз, иглистый ихтиоз тип Lambert, игли-
стый ихтиоз тип Curth—Macklin, тип Pheydt и тип 
Bafverstedt) встречается крайне редко [1, 9]. при 
рождении он характеризуется эритродермией, ко-
торая в течение нескольких недель регрессирует, 
сменяясь шелушением и веррукозными разраста-
ниями, напоминающими иглы ежа [5].

группа ихтиозиформных генодерматозов, на-
считывающая более 40 нозологических форм, в на-
стоящее время представляет собой сложную диа-
гностическую задачу [1, 4, 10]. Учитывая, что типы 
Ламберта и Курта—Маклина, являясь синонимами 
иглистого ихтиоза, описаны в разное время: в нача-
ле XIX века и во второй половине XX столетия, до-
пускают, что ихтиоз Ламберта представляет собой 
семейную форму, а ихтиоз Курта—Маклина связан 
с мутацией другого гена [1]. 

Отношение к иглистому ихтиозу неоднозначное 
из-за неопределенности нозологического места. На-
личие нескольких клинических вариантов этого за-
болевания свидетельствует, что он не является од-
нородным состоянием [1, 2]. С одной стороны, пред-
полагается, что иглистый ихтиоз и ихтиозиформная 
буллезная эритродермия имеют некие клинические 
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общности [2], и отмечается правомочность отнесе-
ния Ichthyosis hystrix к варианту буллезной ихтио-
зиформной эритродермии [2, 10]. С другой стороны, 
иглистую форму рассматривают как самостоятель-
ную тяжелую форму обыкновенного ихтиоза [8, 9]. 
Это позволяет ставить в один ряд иглистый ихти-
оз и гистрикоидный невус [4], которые объединяет 
сходство морфологической картины и аутосомно-
доминантный тип наследования. полагают, что Ich-
thyosis hystrix является редкой формой врожденного 
«невуса», характеризующегося распространенными 
роговыми, сосочковыми, гиперпигментированны-
ми разрастаниями кожи, но при этом заболевание 
не считают наследственным [7]. при этом высыпа-
ния могут быть как ограниченными, так и распро-
страненными, вплоть до поражения всего кожного 
покрова. Нередко процесс носит характер унилате-
рального поражения, напоминая линейный невус 
[8]. Встречаются также билатеральные эпидермаль-
ные поражения и очаги неправильных геометриче-
ских очертаний в виде дуг и колец с гиперкератозом. 
Кожа при этом телесного цвета или «мраморная».

Ichthyosis hystrix Curth—Macklin, характери-
зующийся очаговыми, обширными и линейными 
папилломатозно-веррукозными поражениями раз-
ных участков тела, включая складки, а также на-
слоениями роговых масс, рассматривают как форму 
эпидермолитического ихтиоза [6]. Возможно нали-
чие эритемы и шелушения кожи на лице, туловище, 
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а также развитие ладонно-подошвенной кератодер-
мии. Отмечаются сухость и напряжение кожи, ино-
гда умеренный зуд.

патоморфологически иглистый ихтиоз характе-
ризуют резко выраженный гиперкератоз, гранулез, 
значительный акантоз; вакуолизация клеток зерни-
стого и шиповатого слоев, а также выраженный па-
пилломатоз [5]. 

приводим описание клинического случая. 
В феврале 2007 г. в отделение детской дермато-

логии ФгУ цНИКВИ обратился больной Т., 1999 г. 
рождения, с жалобами на высыпания. С рождения 
у него отмечалась сухость кожи. В 3-месячном воз-
расте наблюдалась пузырьковая сыпь с мутным со-
держимым, лечение которой антибиотиками было 
неэффективным, но к 1 году жизни высыпания раз-
решились. С этого же времени началось шелушение 
кожи лица, коленей и локтей. В 2006 г. по месту жи-
тельства был поставлен диагноз болезни Девержи, 
проводилось лечение витамином А. при осмотре 
кожный процесс носит распространенный харак-
тер, представлен инфильтрированными очагами 
буро-розового цвета с размытыми границами не-
правильных очертаний на коже щек, на подбород-
ке. В пределах очагов воспаления имеются кониче-
ские фолликулярные папулы розово-желтого цвета, 
на поверхности очагов мелкоотрубевидное шелуше-
ние. На коже локтей, разгибательной поверхности 
плечей, на коже лучезапястных суставов, тыле ки-
стей, на коже подколенных ямок, коленей, голено-
стопных суставах, тыле стоп — очаги лихенифика-
ции синюшного цвета с выраженной складчатостью 
кожи на локтях и коленях, отмечается мелкоотру-
бевидное шелушение. Отсутствуют пушковые во-
лосы на туловище, наблюдается поредение ресниц, 
отмечается сухость кожи головы, усиление кожного 
рисунка на ладонях и стопах, умеренный гиперке-
ратоз. С целью уточнения диагноза было проведено 
патоморфологическое исследование биоптата кожи 
из очага поражения в области правого локтя, в кото-
ром обнаружены следующие изменения: умеренный 
акантоз с папилломатозом дермальных сосочков. 
зернистый слой несколько утолщен. Выраженный 
гиперкератоз с формированием роговых пробок 
в углублениях эпидермиса. Слабая гистиолимфоци-
тарная инфильтрация вокруг сосудов сосочкового 
слоя дермы. заключение: выявленные изменения 
характерны для иглистого ихтиоза (рис. 1).

Учитывая тяжелое течение заболевания, боль-
ному было рекомендовано стационарное лечение 
в детском кожно-венерологическом отделении 
гКБ № 14 им. В. г. Короленко. Клиническая карти-
на при поступлении 20.01.09 г.: патологический 
процесс носил дистрофический характер (рис. 2а). 
На коже щек, подбородка, ушных раковин (рис. 2б) 
располагались очаги с достаточно четкими грани-
цами розово-коричневого цвета. пораженная ко-
жа с явлениями гиперкератоза, в пределах очагов 

изолированные фолликулярные конические папу-
лы. Кожа кистей, области лучезапястных и лок-
тевых суставов, предплечий, стоп, голеностоп-
ных суставов, голеней, коленных суставов, ниж-
ней трети бедер утолщена, коричневатого цвета 
(рис. 2в). папиллярный рисунок ладоней и подошв 
усилен. Ресницы разрежены. Волосы на голове 
тусклые, обесцвечены, ногти не изменены. зубы 
дистрофичны. 

Данные лабораторно-инструментального обсле-
дования:

Клинический анализ крови: Нв 127 г/л, 
эр. 4,79 · 1012/л, тр. 349 · 109/л, л. 7,2 · 109/л, п. 3%, 
с. 38%, э. 7%, лимф. 53 %; СОЭ 9 мм/ч.

Биохимический анализ крови: холестерин — 
3,9 ммоль/л, общий белок — 67,7 г/л, тригли-
цериды — 1,4 мкмоль/л, L-амилаза — 13,6 ед/л, 
альбумин — 44,5 г/л, щелочная фосфатаза — 
132,9 МЕ/л, глюкоза — 4,9 ммоль/л, аспартат-
аминотрансфераза — 34,6 ед/л, аланинамино-
трансфераза — 14,2 ед/л, билирубин общий — 
11,9 мкмоль/л, мочевина — 3,5 ммоль/л, креа-
тинин — 62,0 мкмоль/л, липопротеиды высокой 
плотности — 0,1 ммоль/л, липопротеиды низкой 
плотности — 2,5 ммоль/л.

Коагулограмма: активированное частичное 
тромбопластиновое время — 31,1 с, тромбиновое 
время — 14,0 с, протромбиновое время — 18,8 с, 
МНО — 1,32%, протромбин по Квику — 72,8%.

Общий анализ мочи: цвет светло-желтый, про-
зрачная, относительная плотность 1020, рH 5,0, 
белок — отсутствует, глюкоза — отсутствует, лей-
коциты — 1—2 в поле зрения, слизь — отсутствует, 
соли — оксалаты. 

Анализ кала на кишечную группу, на простей-
шие и яйца гельминтов — отрицательный.

Рис. 1. Гистологический препарат кожи из очага поражения 
в области правого локтя. Умеренный акантоз эпидермиса, вы-
раженный гиперкератоз, зернистый слой несколько утолщен, 
папилломатоз дермальных сосочков, скудные гистиолимфоци-
тарные инфильтраты вокруг сосудов сосочкового слоя дермы. 
Окраска гематоксилином и эозином. х 100
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Рис. 2. Больной иглистым ихтиозом, 10 лет. 
а, б — диффузные четко очерченные очаги на лице (щеках), ушных раковинах, ладонях, предплечьях; в — высыпания в об-
ласти коленных суставов

а б

в

ЭКг: частота сердечных сокращений 65—85 
в минуту, ритм — синусовая аритмия, нормальное 
положение электрической оси сердца. УзИ органов 
брюшной полости без видимой патологии. 

Консультации специалистов. Окулист: гипер-
метропия слабой степени. Эндокринолог: гипер-
кортицизм? Рекомендовано провести исследование 
содержания кортизола, АКТг, ренина, К+, Nа+ в кро-
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ви. ЛОР: расширение сосудов перегородки носа. Ту-
гоухость. Назначен прием аскорутина по ½ таблет-
ки 3 раза в день, туширование сосудов перегородки 
носа 20% раствором азотнокислого серебра (в поли-
клинике по месту жительства).

Больной получал лечение неотигазоном по 10 мг 
в сутки через день в течение 1,5 мес. Наружная те-
рапия: 1% салициловый крем, 4% крем с мочеви-
ной, 1% метиленовый синий (водный раствор). Курс 
лечения неотигазоном в гКБ № 14 им. В. г. Королен-
ко способствовал значительному очищению кожи. 
В мае — июле 2009 г. больной амбулаторно получал 
неотигазон по 10 мг в сутки через день и эссенциа-
ле по 1 капсуле 3 раза в день. через 3 мес. (в ноябре 
2009 г.) был начат следующий курс лечения не-
отигазоном, но на 4-й день приема препарата из-
за сильной головной боли лечение было прекраще-
но. Больной проконсультирован невропатологом, 
при магнитно-резонанской томографии головного 
мозга выявлены множественные кисты.

Учитывая наличие множественных внутричереп-
ных кист и возникшие побочные проявления, при-
ем неотигазона был отменен. Больной был выписан 
под наблюдение дерматолога по месту жительства. 
Рекомендовано: диета, богатая витамином А, рети-
нола ацетат (3,44%) по 10 капель (50 000 ЕД) 1 раз 
в сутки в течение 1,5 мес., эссенциале по 1 капсуле 
3 раза в сутки в течение 1 мес. Наружно: 2% сали-
циловая мазь, топик-10, топикрем, ванны с морской 
солью, молочно-масляные и хвойные ванны.

Таким образом, описанный клинический слу-
чай, скорее всего, может быть отнесен к некласси-
фицированным спорадическим формам ихтиоза. 
Общее состояние обычно не страдает, но у наше-
го 10-летнего пациента выявлена полипатология 
(кожи, мозга, глаз, ушей), он является инвалидом 

и должен находиться под диспансерным наблюде-
нием у специалистов — педиатра, невролога, дерма-
толога, окулиста, отоларинголога.

Ихтиозиформные генодерматозы, отличаясь 
значительным многообразием клинических форм, 
представляют собой немалые диагностические 
трудности. при рождении кожа может быть без 
высыпаний, но вскоре на конечностях, туловище 
появляются шероховатые, несколько уплотнен-
ные очаги красноватого цвета с нечеткими грани-
цами [1]. В дальнейшем на них возникают иглоо-
бразные гиперкератотические наслоения. Суще-
ственное значение имеет патогистологическое 
исследование.
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