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Представлено описание клинического слу-
чая иглистого ихтиоза  – редкого вида гене-
тически обусловленного ихтиозиформного 
дерматоза. Уникальность этого заболевания 
обусловлена сложностью дифференциальной 
диагностики и  верификации диагноза ввиду 
схожести клинической картины иглистого их-
тиоза и  веррукозного эпидермального невуса. 
Клинические особенности обеих нозологий 
характеризуются причудливым и  распростра-
ненным поражением кожи, проявляющимся ги-
перкератотическими шиповидными разраста-
ниями, располагающимися по линиям Блашко. 
Исключительной особенностью описываемого 

клинического случая является многолетнее 
(в течение 20 лет) клинико-лабораторное на-
блюдение за пациенткой. В обзоре литературы 
приведены краткие данные по этиологии, па-
тогенезу, особенностям клинического течения, 
дифференциальной диагностике, патоморфо-
логии иглистого ихтиоза и  веррукозного эпи-
дермального невуса.
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Впервые иглистый ихтиоз был иденти-
фицирован в XVIII веке в семье Lambert 
(графство Саффолк, Великобритания) [1, 
2]. Термин «иглистый ихтиоз» использу-

ется для обозначения гетерогенной группы нару-
шений кератинизации со сходными клинически-
ми и  гистологическими проявлениями, а  также 
для обозначения веррукозного эпидермального 
невуса с экстенсивным двусторонним поражени-
ем [3–5].

Заболевание развивается в  результате дефек-
та экспрессии кератина 1  клетками шиповатого 

слоя эпидермиса, связанного с  мутациями гена 
KRT1 [6, 7]. Преобладают спорадические случаи, 
при более редком семейном варианте прослежи-
вают аутосомно-доминантный тип наследования. 
Выделенные типы – Ламберта, Курта – Маклина, 
Рейдта, Бефферштедта и  Брока  – различаются 
в  основном вариациями гистологического стро-
ения и в меньшей степени клинической картины.

Начальные признаки иглистого ихтиоза об-
наруживаются при рождении либо развиваются 
в детском возрасте (как в раннем, так и в позднем) 
в виде очаговой или диффузной эритемы, которая 
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в течение нескольких недель уменьшается, сменя-
ясь шелушением [8]. Дальнейшая эволюция может 
занимать различные временные промежутки и ха-
рактеризуется формированием гиперкератотиче-
ских очагов: локализованных, линейных унилате-
ральных или генерализованных (унилатеральная 
локализация может оказаться промежуточным 
этапом перед развитием генерализованного про-
цесса) [9]. Кожа становится утолщенной, сухость 
усиливается, формируются полосовидные участ-
ки резко выраженного гиперкератоза, располага-
ющиеся по линиям Блашко и особенно заметные 
на конечностях. Веррукозные линеарные образо-
вания сероватых, буро-коричневых, грязно-чер-
ных оттенков состоят из параллельных гребеш-
ков, особенно контурируемых в области суставов, 
где они могут достигать толщины 0,3–2  см с  об-
разованием конических шиповатых выростов. 
Поражаются как сгибательные, так и  разгиба-
тельные поверхности конечностей. У  большин-
ства больных наблюдается ладонно-подошвенная 
кератодермия (на кистях часто распространяю-
щаяся на дорсальную поверхность), нередко со-
провождающаяся глубокими болезненными тре-
щинами, контрактурами и  функциональными 
нарушениями [6]. При вовлечении в процесс воло-
систой части головы происходит поредение волос. 
Диффузное поражение туловища, где особенно 
заметно блашко-линеарное расположение вер-
рукозных изменений, может сильно напоминать 
врожденную буллезную ихтиозиформную эрит-
родермию (однако при иглистом ихтиозе образо-
вание пузырей никогда не наблюдается) [1, 3].

В зависимости от особенностей клинического 
течения различают следующие типы иглистого 
ихтиоза. Тип Ламберта характеризуется ранним 
развитием веррукозных изменений, начиная 
с  7-недельного возраста или несколько позднее, 
и  отсутствием поражения лица, ладоней и  по-
дошв [10]. Для типа Курта  – Маклина типичны 
тяжелая ладонно-подошвенная кератодермия, 
симметричное поражение (с резко выраженны-
ми «иглами дикобраза») на туловище и  разгиба-
тельной поверхности конечностей [3, 6, 11]. Тип 
Бефферштедта сопровождается выраженными 
гистриксоидными изменениями на лице. Тип 
Рейдта сейчас отождествляется с синдромом HID 
(hystrix ichthyosis and deafness syndrome), при 
котором иглистый ихтиоз ассоциируется с  ней-
росенсорной глухотой и  мутациями гена кон-
нексина 26 (GJB2). Этот синдром клинически, ги-
стологически и генетически сходен с синдромом 
KID (keratitis ichthyosis deafness) или, возможно, 
идентичен ему [7, 12–14].

Иглистый ихтиоз часто сопровождается дис-
трофией ногтей (вплоть до онихогрифоза), ино-
гда аномалиями зубов, эпилепсией, задержкой 
умственного развития. Описаны единичные 
случаи сочетания с сердечной недостаточностью 
в  результате аномалий кровеносной и  лимфа-
тической систем, с  лимфобластным лейкозом, 
с болезнью Коутса. Отмечается предрасположен-
ность к  развитию злокачественных неоплазий 
кожи и иммунодефицитных состояний [8].

Тяжесть клинической картины может значи-
тельно варьировать даже при семейных случаях 
(от ладонно-подошвенной кератодермии до гене-
рализованного поражения) [6].

Гистологически наблюдается тяжелый орто-
кератотический гиперкератоз, акантоз, папилло-
матоз. Патогномоничным признаком выступают 
двуядерные клетки в зернистом и шиповатом сло-
ях с  характерной перинуклеарной вакуолизаци-
ей. Зернистый слой состоит из 2–3 рядов клеток 
с  неравномерной зернистостью, часто с  внутри-
клеточным отеком и  кариопикнозом. Повышена 
митотическая активность базального слоя. В дер-
ме  – увеличенное количество капилляров с  на-
бухшим эндотелием, умеренные периваскуляр-
ные инфильтраты из лимфоцитов, гистиоцитов 
с примесью тучных клеток [1–5].

Дифференцировать иглистый ихтиоз необ-
ходимо от других ихтиозов, врожденной бул-
лезной ихтиозиформной эритродермии (акан-
толитического гиперкератоза). Многие авторы 
расценивают веррукозный эпидермальный невус 
с двусторонним поражением кожи как иглистый 
ихтиоз, что создает трудности при постановке 
диагноза и вызывает многочисленные дискуссии. 
Веррукозный эпидермальный невус – одна из раз-
новидностей кератиноцитарных невусов, харак-
теризующаяся веррукозной гиперплазией клеток 
эпидермиса. Невус существует с  рождения или 
формируется в грудном возрасте [15, 16].

Выделяют линейный односторонний невус 
(nevus unius lateralis), располагающийся по лини-
ям Блашко, и  обширный двусторонний, обозна-
чаемый как иглистый ихтиоз (ichthyosis hystrix). 
Локализованный вариант, ограничивающийся 
очень небольшим по площади участком пораже-
ния, встречается крайне редко [17, 18].

Линейный веррукозный эпидермальный не-
вус  – наиболее частый вариант эпидермального 
невуса  – начинается с  появления пятен, папул 
или папилломатозных элементов телесного, розо-
вого цвета, округлой или полигональной формы, 
которые постепенно увеличиваются в  размерах 
и  количестве, становятся более элевирующими 
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и  приобретают рыжевато-коричневую, корич-
невато-черную окраску. Изначально мягкие 
элементы со временем становятся плотными 
гиперкератотичными, поверхность варьирует 
от шероховатой вельветовой до выраженной па-
пилломатозной [17–19]. Линейный веррукозный 
эпидермальный невус может распространяться 
за пределы своей первоначальной локализации, 
после полового созревания прогрессирует редко 
[20]. Сочетание с экстракожной патологией (син-
дром линейного веррукозного эпидермального 
невуса) регистрируется более редко, чем при дру-
гих формах эпидермального невуса. Преобладают 
аномалии центральной нервной системы, скелета, 
сердечно-сосудистой системы, иногда выявляет-
ся врожденная катаракта. Описаны случаи ассо-
циации линейного веррукозного эпидермального 
невуса со злокачественными опухолями внутрен-
них органов, синдромом Маффуччи, сально-же-
лезистым невусом Ядассона, шерстяным волоса-
тым невусом [20–22].

Возникновение других опухолей в зоне распо-
ложения веррукозного невуса возможно при лю-
бом его варианте (локализованном, унилатераль-
ном и  систематизированном). Отмечены случаи 
формирования кератоакантом, базальноклеточ-
ного и плоскоклеточного рака [23, 24].

Клиническое наблюдение
Больная П., 1996 г.р., находится под наблюдением дер-
матологов в течение 20 лет.

Анамнез заболевания: больна с рождения. Родилась 
переношенной, от первой беременности, плацента со-
держала множество кальцинатов. У  матери во время 
беременности наблюдались анемия, ранний токсикоз, 
угроза преждевременных родов. При рождении у  ре-
бенка отмечена сухость кожных покровов, которая 
расценивалась дерматологом как себорейный дерма-
тит. В трехмесячном возрасте появились унилатераль-
ные гиперкератотические высыпания с причудливым 
расположением. Окончательный диагноз  – иглистый 
ихтиоз  – был установлен в  2001  г. в  возрасте 5  лет 
(рис. 1, 2, 3). Больная ежегодно обследуется и получает 
лечение в лечебных учреждениях дерматологического 
профиля, в  том числе проходит медико-генетическое 
переосвидетельствование по поводу группы инва-
лидности. Пациентка является инвалидом детства по 
иглистому ихтиозу в связи с выраженной распростра-
ненностью кожного патологического процесса, нару-
шающего двигательную активность и  создающего се-
рьезные косметические проблемы.

Локальный статус: кожный патологический про-
цесс распространенный, симметричный, не остро-
воспалительного характера с  локализацией на коже 

передней и задней поверхности конечностей, тыле ки-
стей, шее, туловище, лобной части лица (ближе к зоне 
роста волос) (рис. 4, 5, 6, 7). Представлен ассоциациями 
грубых роговых чешуек и пластинок толщиной от 0,1 
до  0,3  см, местами разделенных неглубокими трещи-
нами (рис. 8). На отдельных участках в области круп-
ных суставов и складок кожи (локтевые, подколенные 
ямки, задняя поверхность бедра) образуются кониче-
ские, жесткие гиперкератотические образования бу-
ровато-коричневого цвета, располагающиеся как ли-
нейно, так и диффузно (рис. 8, 9, 10, 11). Кожа ладоней 
и подошв свободна от высыпаний. Придатки кожи не 
изменены.

Аллергологический анамнез отягощен (по-
ливалентная аллергия, аллергический ринит). 
Наследственность не отягощена, среди нескольких по-
колений в семье и у близких родственников подобные 
изменения кожи не выявлялись. Заключение генетика: 
«иглистый ихтиоз (мутация de novo)».

При клинико-лабораторном обследовании паци-
ентки общеклинические показатели в  пределах воз-
растной нормы, при консультации смежными специ-
алистами (невролог, кардиолог, гастроэнтеролог, 
хирург) – патологии не обнаружено.

Патоморфологическое исследование кожного 
биоптата: в эпидермисе выражены диффузный и фол-
ликулярный гиперкератоз, акантоз, папилломатоз 
сосочков дермы. Очаговая вакуольная дистрофия 
клеток мальпигиева слоя. Внутриэпидермально лока-
лизуются фокальные зоны спонгиоза с  единичными 
акантолитическими клетками  – «зернистая дистро-
фия». В верхних отделах дермы расположены перива-
скулярные мелкофокусные круглоклеточные инфиль-
траты.

Обсуждение
Уникальность представленного клинического 
случая состоит в  трудностях постановки диа-
гноза. Анализ особенностей клинической карти-
ны и  течения заболевания у  данной пациентки, 
а  также наличие типичного блашко-линеарного 
расположения гиперкератотических шиповид-
ных разрастаний позволили провести диффе-
ренциальный диагноз между иглистым ихтиозом 
и линейным веррукозным эпидермальным неву-
сом. Существующее сходство клинической кар-
тины этих заболеваний характеризуется при-
чудливым и  распространенным поражением 
кожи при обеих нозологиях. К тому же пораже-
ние кожи туловища представляется в  виде изо-
гнутых, петлеобразных и вихревидных полос, не 
распространяющихся за среднюю линию. На ко-
нечностях образуются прерывистые или сплош-
ные продольные полосовидные очаги длиной 

Рис. 1. Поражение 
кожи туловища 
и конечностей 
(больная П. в возрасте 
5 лет)

Рис. 2. Причудливое 
расположение 
гиперкератотических 
высыпаний на 
задней поверхности 
нижних конечностей 
(больная П. в возрасте 
5 лет)

Рис. 3. Роговые 
шиповидные 
разрастания на коже 
подколенной области 
(больная П. в возрасте 
5 лет)
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от нескольких сантиметров до всей конечности, 
что наблюдается у  нашей пациентки. Отмечено, 
что блашко-линеарное расположение высыпа-
ний не соответствует каким-либо нервным, кро-
веносным или лимфатическим структурам, при 
этом морфологические элементы сыпи включают 
в себя компоненты эпидермиса и придатков кожи. 
Важным отличием иглистого ихтиоза от линей-
ного веррукозного эпидермального невуса явля-
ются тяжелые, часто врожденные висцеральные 
поражения и  аномалии развития, исключенные 
многочисленными на протяжении длительного 
времени клинико-лабораторными исследовани-
ями у  данной больной. За время наблюдения за 

пациенткой поражение кожи не распространя-
лось за пределы своей первичной локализации, 
а после пубертата не выявлено прогрессирования 
кожных высыпаний. Клиническая картина и осо-
бенности течения заболевания в  описываемом 
случае свидетельствуют в пользу иглистого ихти-
оза. Установленный тип Ламберта подтверждает-
ся развитием веррукозных изменений с  периода 
новорожденности, отсутствием поражения лица, 
ладоней и подошв.

Таким образом, на основании типичной кли-
нической картины – двустороннее симметричное 
блашко-линеарное расположение роговых шипо-
видных гистриксоидных образований, а  также 

Рис. 4. Расположение 
гиперкератотических высыпаний 
по линиям Блашко на коже спины 
(больная П. в возрасте 20 лет)

Рис. 8. Расположение роговых 
шиповидных высыпаний на коже 
внутренней поверхности плеча 
и подмышечной ямки (больная П. 
в возрасте 20 лет)

Рис. 5. Расположение 
гиперкератотических высыпаний 
по линиям Блашко на коже задней 
поверхности бедер и голеней 
(больная П. в возрасте 20 лет)

Рис. 9. Расположение 
гиперкератотических шиповидных 
высыпаний на коже локтевого сгиба 
(больная П. в возрасте 20 лет)

Рис. 6. Расположение 
гиперкератотических высыпаний по 
линиям Блашко на коже передней 
брюшной стенки (больная П. 
в возрасте 20 лет)

Рис. 10. Расположение 
гиперкератотических высыпаний по 
линиям Блашко на коже в области 
коленного сустава (больная П. 
в возрасте 20 лет)

Рис. 7. Роговые шиповидные 
элементы на коже боковой 
поверхности живота (больная П. 
в возрасте 20 лет)

Рис. 11. Роговые шиповидные 
элементы, располагающиеся по 
линиям Блашко на коже задней 
поверхности коленного сустава 
(больная П. в возрасте 20 лет)
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раннего (с рождения) дебюта заболевания, харак-
терных гистологических изменений, отсутствия 
висцеральных поражений и  поражения нервной 
системы больной был поставлен диагноз иглисто-
го ихтиоза типа Ламберта.

Заключение
Описанный выше спорадический случай игли-
стого ихтиоза  – заболевание, регистрируемое 
крайне редко. Принадлежность иглистого ихтио-
за к той или иной группе ихтиозиформных дер-
матозов продолжает дискутироваться. Несмотря 
на большое сходство иглистого ихтиоза и верру-
козного эпидермального невуса, двусторонний 

симметричный характер поражения, отсутствие 
системности нарушений на протяжении длитель-
ного времени наблюдения позволяют квалифи-
цировать данную патологию как иглистый их-
тиоз. Более того, постановка диагноза «иглистый 
ихтиоз», на наш взгляд, позволила определить 
дальнейшую тактику ведения пациентки, а  зна-
чит, заметно улучшить качество ее жизни.

Следует отметить важность своевременно-
го выявления таких больных, их полноценного 
всестороннего обследования, последующего ди-
намического наблюдения, а  также медико-гене-
тического консультирования семей со случаями 
ихтиозиформных дерматозов. 
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Ichthyosis hystrix disease or verrucous epidermal 
nevus (a retrospective analysis of 20-year 
observation)

We present a  clinical case of ichthyosis hystrix, 
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differential diagnosis and verification of the diag-
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