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Наследственные ихтиозы — большая группа ге-
нетически детерминированных заболеваний ко-
жи, характеризующихся генерализованным нару-
шением ороговения с образованием плотно прикре-
пленных чешуек и сухостью всего кожного покро-
ва. В настоящее время благодаря использованию ге-
нетических методов исследования выделено более 
50 нозологических форм и разновидностей ихтио-
за с различными типами наследования: аутосомно-
доминантный, аутосомно-рецессивный или сце-
пленный с Х-хромосомой [1—3].

При всех формах ихтиоза изменяются процессы 
ороговения эпидермиса, что обусловлено мутаци-
ями либо нарушением экспрессии генов, кодирую-
щих различные типы кератина. В патогенезе вуль-
гарного ихтиоза выявлены мутации в гене FLG, ко-
дирующем белок филлагрин, необходимый для син-
теза зрелого кератина. При Х-сцепленном ихтиозе 
основным генетическим дефектом является дефи-
цит арилсульфатазы С и стеролсульфатазы в раз-
личных типах клеток, в том числе в фибробластах 
и лейкоцитах. В случае ламеллярного ихтиоза обна-
ружена мутация гена, кодирующего фермент транс-
глутаминазу (TGM1) кератиноцитов (локус 14q11.2), 
что приводит к дефекту структуры рогового слоя 
и нарушению его десквамации [2—7].
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Отдельного внимания заслуживает дерматоз 
из группы врожденного ихтиоза — ламеллярный 
(пластинчатый) ихтиоз.

Ламеллярный ихтиоз — врожденный небул-
лезный ихтиоз, наследуемый преимущественно 
по аутосомно-рецессивному типу, для которого ха-
рактерны эритродермия, пластинчатый гиперкера-
тоз, эктропион [1, 5, 6, 11, 15].

Впервые данная форма ихтиоза была описана 
Е. Селигманном в 1841 г. как «эпидермальная де-
сквамация новорожденных» [3].

Ламеллярный ихтиоз относится к одному из наи-
более тяжело протекающих наследственных заболе-
ваний кожи и нередко является причиной леталь-
ных исходов в период новорожденности и инвалид-
ности с детства [3, 5—7, 10].

Наследуется ламеллярный ихтиоз по аутосомно-
рецессивному типу, но описаны случаи с аутосомно-
доминантным наследованием. Популяционная ча-
стота составляет 1 на 200—300 тыс. новорожден-
ных. Заболевание встречается среди разных этни-
ческих групп населения, чаще эта патология обна-
руживается в семьях с близкородственными брака-
ми [3, 5, 10].

В патогенезе ламеллярного ихтиоза преобла-
дают недостаточность фермента трансглутамина-
зы и пролиферативный гиперкератоз (интенсив-
ный синтез кератина в результате резкого повыше-
ния функциональной активности клеток эпидерми-
са) [5—8, 11].

Приведен случай относительно редкого дерматоза — ламеллярного ихтиоза, наследуемого по аутосомно-рецессивному 
типу, у пациентки 22 лет. Популяционная частота ламеллярного ихтиоза составляет от 1:200 000 до 1:300 000 новорож-
денных. Обобщены данные клинической картины и описаны сложности лечения заболевания.
Ключевые слова: ламеллярный ихтиоз, клиника, лечение.

The authors describe a case of a relatively rare form of dermatosis — lamellar ichthyosis being an autosomal recessive disease — 
in a female patient aged 22. The population frequency of lamellar ichthyosis is from 1:200 000 to 1:300 000 newborns. The au-
thors summarized data about the clinical picture and described problems with treatment of the disease.
Key words: lamellar ichthyosis, clinical picture, treatment.
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Заболевание проявляется при рождении ребен-
ка картиной «коллоидного плода». Роговой слой, 
представленный тонкой жесткой блестящей плен-
кой желто-коричневого цвета, при движениях но-
ворожденного начинает растрескиваться и в тече-
ние нескольких недель отшелушивается крупными 
тонкими пластинками, под которыми обнаружива-
ется гиперемированная и отечная кожа. В первые 
годы после отторжения пленки эритема бывает яр-
кой, распространенной. С возрастом эритродермия 
регрессирует, а гиперкератоз усиливается. В по-
следующем присоединяется шелушение крупными 
плотными полигональными чешуйками и пласти-
нами серовато-коричневого цвета, плотно прикре-
пленными в центре и отслаивающимися по краям. 
На локтях, коленях, в области лучезапястных суста-
вов кожа утолщена, отмечается диффузный гипер-
кератоз. Характерным признаком заболевания яв-
ляется «волнистость спины» в виде поперечно рас-
положенных складок кожи. На ладонях и подошвах 
развивается кератодермия. Часто отмечаются вы-
ворот век (эктропион) и деформации ушных рако-
вин. Кожа волосистой части головы покрыта рого-
выми чешуйками, формируется краевая алопеция. 
Возможно истончение и поредение волос. Отмеча-
ется усиленный рост ногтей, подногтевой гиперке-
ратоз. Слизистые оболочки, как правило, не пора-
жены [3—5, 8, 9, 11, 14].

Гистологические изменения кожи характери-
зуются пролиферативным гиперкератозом, очаго-
вым паракератозом, роговыми пробками в устьях 
волосяных фолликулов, умеренным акантозом, по-
вышенной митотической активностью в базальном 
и шиповатом слоях, утолщением «переходной зоны» 
между зернистым и роговым слоем [3, 6, 7, 11, 12].

Дифференциальную диагностику ламеллярного 
ихтиоза прежде всего необходимо проводить с дру-
гими ихтиозиформными генодерматозами, сопро-
вождающимися эритродермией: небуллезными 
врожденными эритродермиями, десквамативной 
эритродермией Лейнера — Муссу, эритродермиче-
скими формами псориаза, синдромом Нетертона и 
др. [2, 3].

Наибольшую трудность на сегодняшний день 
представляет дифференциальная диагностика ламел-
лярного ихтиоза с небуллезной врожденной ихтио-
зиформной эритродермией. Заболевание проявляет-
ся с рождения, основной признак — эритродермия. 
В дальнейшем формируется обильное шелушение 
кожного покрова мелкими серебристыми чешуйками 
(при ламеллярном ихтиозе чешуйки более толстые и 
темные). Отмечается разрежение волос на голове (при 
ламеллярном ихтиозе возможны аномалии волосяно-
го стержня). Эктропион развивается редко (при ла-
меллярном ихтиозе эктропион выраженный, ушные 
раковины деформированы). Гистологически выявля-
ют гиперкератоз, очаговый паракератоз (при ламел-
лярном ихтиозе также выявляется гранулез), биохи-

мически обнаруживают увеличение содержания не-
насыщенных углеводородов, отличающихся гидро-
фобностью и возможностью влиять на митотическую 
активность клеток эпидермиса (при ламеллярном их-
тиозе — увеличение уровня стерола и жирных кислот 
в роговых чешуйках) [3, 5, 11].

В стандартах и клинических рекомендациях по 
дерматовенерологии основными препаратами для 
лечения ихтиозов являются ароматические рети-
ноиды (ацитретин) и витамин А [13]. Новорожден-
ным назначается ацитретин (неотигазон) по 0,5—
0,8 мг/кг в сутки в течение 1 нед., затем по 0,4 мг/кг 
в сутки до достижения клинического эффекта, далее 
по 0,2 мг/кг в сутки в течение 1—3 мес., с постепен-
ной отменой. Начальная доза ацитретина для взрос-
лых составляет 0,3—0,5 мг/кг в сутки в течение 
4 нед. При недостаточной эффективности доза мо-
жет быть увеличена до 0,7 мг/кг в сутки, с последу-
ющим постепенным снижением. Ретинола пальми-
тат применяют внутрь в дозе 300 000—600 000 МЕ 
в сутки для взрослых, для детей — из расчета 5000—
10 000 МЕ на 1 кг массы тела в сутки в течение 4 нед. 
с последующим снижением дозы. Первый курс лече-
ния системными ретиноидами продолжается не ме-
нее 6—7 нед., повторный курс назначается через 
3—4 мес. До начала и в период применения, а так-
же в течение 3 мес. после отмены ацитретина следу-
ет контролировать уровень триглицеридов, креати-
нина, кальция, активность аминотрансфераз в сы-
воротке крови. У детей оценивают показатели ро-
ста, развития костно-мышечной системы. Назнача-
ют лекарственные препараты, нормализующие ли-
пидный обмен (липоевая кислота или липамид, ме-
тионин), ферменты (панкреатин), витамины (Е, РР, 
В12) [1, 3, 7, 11, 13].

Рекомендованы физиотерапевтические мето-
ды лечения: проведение общей фотохимиотера-
пии (ПУВА) 4 раза в неделю, курсом 15—20 проце-
дур, эффективна комбинация ацитретина с ПУВА-
терапией (Ре-ПУВА) [13].

Бальнеотерапия:
1) сульфидные ванны (0,1—0,4 г/л), температура 

36—37 °С, длительность процедуры 8—12 мин., че-
рез день, на курс 12—14 ванн; 

2) хлоридно-натриевые ванны (10 г/л), темпе-
ратура 35—37 °С, длительность процедуры 10—
20 мин. с последующим втиранием в кожу 10% соле-
вого крема на ланолине; 

3) щелочные ванны, температура 36—38 °С, 
или крахмальные (1—2 стакана крахмала на ванну), 
с отваром ромашки, температура 36—37 °С, продол-
жительность 15—20 мин. [11, 13].

Важная роль в лечении ихтиозов принадлежит 
регулярному уходу за кожей с применением увлаж-
няющих и кератолитических средств, содержащих 
2,0—10,0% мочевину, 2,0—5,0% салициловую кис-
лоту, 1,0—5,0% молочную кислоту, 5,0—10,0% гли-
колевую кислоту. Эффективны мази с 0,5% ретино-
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ла пальмитатом, их назначают во время системной 
терапии ретиноидами и в перерывах между курсами 
лечения [3, 11, 13].

Прогноз для клинического выздоровления небла-
гоприятный, с возрастом состояние больного, как 
правило, не улучшается, заболевание персистирует 
в течение всей жизни и характеризуется резистент-
ностью к терапии [2, 3, 5, 11].

Приводим наше наблюдение ламеллярного их-
тиоза.

Больная Н., 22 года, жительница Екатеринбур-
га, студентка, инвалид III группы, поступила в отде-
ление хронических дерматозов ФГУ «УрНИИДВиИ» 
05.02.2010.

При поступлении предъявляла жалобы на выра-
женную сухость, чувство стягивания кожи, шелуше-
ние крупными чешуйками, зуд умеренной интен-
сивности, усиливающийся к вечеру.

Из анамнеза заболевания: болеет с рождения, 
когда на первой неделе жизни, на фоне гиперемиро-
ванной отечной кожи появилось диффузное крупно-
пластинчатое шелушение. При рождении был уста-
новлен диагноз ламеллярный ихтиоз. Находилась 
на диспансерном учете у дерматолога по месту жи-
тельства. С 1998 г. по настоящее время наблюдает-
ся в клинике УрНИИДВиИ с диагнозом ламелляр-
ный ихтиоз, тяжелое течение. Неоднократно про-
водились курсы системной терапии неотигазоном 
(10—25 мг в сутки), назначались липотропные, ме-
таболические препараты. Наружно применялись 
кератолитические, смягчающие мази. В 2006 г. 
больной был проведен курс Ре-ПУВА-терапии (неот-
игазон 25 мг в сутки в течение 1 мес.) с непродолжи-
тельным положительным эффектом.

При сборе семейного анамнеза не удалось уста-
новить наличие ихтиозиформных проявлений у род-
ственников пациентки в четырех поколениях. В ал-
лергоанамнезе отмечается реакция по типу крапив-
ницы на аскорбиновую кислоту (4,0% — 5,0 мл вну-
тримышечно) и реамберин (1,5% — 400,0 мл вну-
тривенно). 

При объективном осмотре состояние удовлетво-
рительное, сознание ясное, положение активное. 
Температура тела 36,6 °С. Видимые слизистые чи-
стые. Лимфатические узлы не увеличены. При ис-
следовании костно-мышечной системы определя-
ется боковое искривление позвоночника в груд-
ном отделе, плечевые суставы асимметричны. Ак-
тивные, пассивные движения в суставах в полном 
объеме. Дыхание везикулярное, хрипов нет. Часто-
та дыхательных движений 18 в минуту. Тоны серд-
ца ясные, ритм правильный. Артериальное давле-
ние 110/70 мм рт. ст. Живот правильной формы, 
симметричный, участвует в дыхании, мягкий, без-
болезненный при пальпации. Печень пальпирует-
ся по краю правой реберной дуги. Пузырные сим-
птомы отрицательные. Симптом Пастернацкого от-
рицательный. Болезненности при пальпации моче-

точниковых точек нет. Физиологические отправле-
ния в норме.

Status localis: кожный процесс носит универ-
сальный характер. На фоне гиперемированной, 
умеренно инфильтрированной, сухой кожи отме-
чается крупнопластинчатое шелушение плотны-
ми желто-коричневыми чешуйками диаметром 
1—1,5 см, располагающимися вертикальными ря-
дами, плотно прикрепленными в центре и слегка 
приподнимающимися по периферии. Кожа сгиба-
тельных поверхностей верхних и нижних конечно-
стей, шеи гиперемирована с множественными экс-
кориациями (рис. 1—4). В области коленных, голе-
ностопных и локтевых суставов кожа утолщена, ли-
хенифицирована, с плотными гиперкератотиче-
скими наслоениями (рис. 1, 4, 5). Наблюдается вы-
раженная ладонно-подошвенная кератодермия, ги-
перлинеарность (рис. 6). Ушные раковины не де-
формированы, в слуховых проходах имеется ско-
пление роговых масс. Кожа бедер и голеней стяну-
та, местами образуются трещины (0,2—0,3 см) с ге-
моррагическими корочками (см. рис. 4). Кожа ли-
ца желто-коричневого цвета, сухая, лихенифици-
рована, с радиальной ориентацией морщин вокруг 
рта, наружные углы глаз приподняты, отмечается 
выраженный эктропион (рис. 3). На волосистой ча-
сти головы волосы тусклые и истончены, наблюда-
ется краевое поредение волос. Волосы бровей силь-
но разрежены за счет выпадения в латеральных ча-

Рис. 1. Больная Н. с врожденным ихтиозом. Лихенифициро-
ванная кожа с участками гиперпигментации, мелкопластинча-
тое шелушение
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Рис.6. Больная Н. с врожденным ихтиозом. Гиперкератоз 
и гиперлинеарность (усиление складчатости) кожи ладоней

Рис. 2. Больная Н. с врожденным ихтиозом. Эритродермия, 
складчатость кожи в области шеи. Пластинчатый гиперкератоз, 
расположение чешуек вертикальными рядами

Рис. 3. Больная Н. с врожденным ихтиозом. Эктропион, ли-
хенификация кожи лица, радиальная ориентация морщин во-
круг рта

Рис. 4. Больная Н. с врожденным ихтиозом. Эритродермия, 
плотные гиперкератотические очаги на коже в области колен-
ных суставов, пластинчатый гиперкератоз, расположение че-
шуек вертикальными рядами

 Рис 5. Больная Н. с врожденным ихтиозом. Гиперкератоз, 
отек голеней
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стях (см. рис. 3). Ногтевые пластины кистей и стоп 
обычной формы, без деформаций. 

В стационаре УрНИИДВиИ проведено лаборатор-
ное обследование: в общем анализе крови, общем 
анализе мочи патологических изменений не выявле-
но. В биохимическом анализе крови: общий белок — 
74,0 г/л, аспартатаминотрансфераза — 29,0 МЕ, ала-
нинаминотрансфераза — 15,0 МЕ, общий билиру-
бин — 12,0 мкмоль/л, альбумины — 48,0%, мочеви-
на — 2,4 ммоль/л, холестерин — 3,2 ммоль/л, глюко-
за 4,4 — ммоль/л. Иммунологическое исследование 
крови: С-реактивный белок, антитела к стрептолизи-
ну О β-гемолитического стрептококка группы А, рев-
матоидный фактор — отрицательные; IgA — 1,68 г/л, 
IgM — 2,66 г/л, IgG — 9,9 г/л.

При световой микроскопии выявляются анома-
лии стержней волос по типу расщепления кончи-
ков волос (trichoshisis), скрученных волос (pili torti), 
наличие на стержне волоса сплошных поперечных 
полос, расположенных нерегулярно и расширяю-
щихся по мере роста волоса, что приводит к хрупко-
сти в этой зоне. Больная осмотрена офтальмологом, 
вертебрологом. 

Клинический диагноз: ламеллярный ихтиоз, тя-
желое течение. 

Сопутствующий диагноз: статический сколиоз 
II степени, врожденная патология стоп, дизонтоге-
нетические изменения в позвоночнике. Амблиопия 
II степени ОU.

В стационаре проведено лечение: раствор хло-
рида натрия 0,9% — 200,0 мл + пентоксифил-
лин 2,0% — 5,0 мл внутривенно капельно № 5, ае-
вит 1 капсула 3 раза в сутки, тиамин 5,0% — 1,0 мл 
внутримышечно №10, пиридоксина гидрохлорид 
5,0% — 1,0 мл внутримышечно №10, липоевая кис-
лота 0,025 3 раза в сутки. Наружная терапия: после-
довательное назначение 2% салициловой мази, кре-
ма Унны, папаверинового 2% крема, уход за кожей 
с использованием крема локобейз (липокрем) 3 раза 
в сутки.

Выписана из стационара с клиническим улучше-
нием, проведенная терапия способствовала умень-
шению гиперемии кожного покрова, интенсивности 
зуда и шелушения кожи, размягчению жестких че-
шуек, эпителизации болезненных трещин. 

Интерес данного клинического случая состоит 
в относительно редкой встречаемости ламеллярно-
го ихтиоза в практике врача-дерматовенеролога, со-
четании кожной симптоматики с патологией кост-
ной системы и органа зрения. Несмотря на то что 
у данной больной при сборе анамнеза не удалось 
установить наличие ихтиозиформных проявлений 
у родственников, врачам-дерматовенерологам сле-
дует уделять внимание своевременному проведе-
нию медико-генетического консультирования боль-
ных, их родственников и семейных пар в случае вы-
явления в анамнезе наследственных дерматозов. 
Данный контингент больных подлежит диспансер-
ному наблюдению и комплексному лечению с целью 
поддержания приемлемого уровня качества жизни. 
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