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Оссифицирующая прогрессирующая фибродисплазия. Относится к группе редких (орфан-
ных) заболеваний – частота встречаемости 1:2 000 000, развивается с поражением соединительной 
ткани с формированием фиброза, включая мышцы, сухожилия («мягкая соединительная ткань, кото-
рая прогрессивно превращается в кость»).Врожденная наследственная патология с аутосомно-доми-
нантным типом наследования, характеризуется неуклонно прогрессирующим течением, значитель-
ными нарушениями состояния опорно-двигательного аппарата, приводит к глубокой инвалидизации 
в детском и молодом возрасте. Патогенетически отмечается наличие воспалительных проявлений в 
области мышц, что приводит к кальцификации и окостенению мышц, фасций, сухожилий. В 2006 году 
в Пенсильвании (США) открыт ген, мутация которого приводит к данному заболеванию (хромосома 
2q23-24). В настоящее время проводятся исследования над генными блокаторами мутации в гене 
ACVR1/ALK2. Описаны случаи спонтанного разрешения симптомов болезни. 

Дифференциальная диагностика: очаговая склеродермия, лимфедема, ювенильный фиброма-
тоз, десмоидные опухоли, лимфомы.

Рис. 4.8 а, б, в. Оссифицирующая прогрессирующая фибродисплазия  
(под кожей пальпируются эктопические, вновь образованные костные пластинки)
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Врожденный буллезный эпидермолиз. Гетерогенная группа врожденных заболеваний кожи, 
характеризующихся образованием пузырей, даже после небольшой механической травмы. Простой 
врожденный буллезный эпидермолиз описан в 1886 г. Кебнером. Характеризуется аутосомно-доми-
нантным типом наследования с частотой 1:50 000. Имеются наблюдения о передаче этого дерматоза 
в 8 поколениях подряд. Заболевание начинается с рождения либо вскоре после него. Клинические 
варианты классифицируются на основании данных электронной микроскопии: эпидермолитический 
буллезный простой тип Кебнера, характеризуется поражениями кожи рук и ног, слизистые и зубы обыч-
но сохранны; дистрофия ногтей у 20 % больных. Простой локализованный тип Вебера – Крисчена: пу-
зыри появляются на коже рук и ног, слизистые, ногти и зубы сохранны. Герпетиформный тип Dowling –  
Meara: высыпания видны уже при рождении ребенка на коже туловища, лица, рук, ног; везикулы и пу-
зыри располагаются в виде герпетиформных очагов, содержимое пузыря может быть геморрагиче-
ским. На месте пузырей развивается гипер- или гипопигментация кожи. Часто сопутствует дистрофия 
ногтей и зубов. При наследственной предрасположенности возможна пренатальная диагностика пло-
да на 20-й неделе беременности.

Дифференциальная диагностика: многоформная экссудативная эритема, болезнь Дарье, эпи-
демическая пузырчатка новорожденных, сифилитическая пузырчатка.

Рис. 4.11 а, б. Врожденный буллезный эпидермолиз (буллезные и эпителизирующиеся элементы)

Рис. 4.9. Врожденный буллезный эпидермолиз  
(буллезные, эрозивные элементы)

Рис. 4.10. Врожденный буллезный эпидермолиз  
(эрозивно-некротические элементы, эпителизация)
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Синдром Нетертона (Netherton syndrome) – сочетание ихтиоза (врожденной ихтиозиформ-
ной эритродермии) с поражением волос по типу узловатого трихорексиса, и с проявлениями атопии 
(предрасположенность к экзематозным, аллергическим высыпаниям, бронхиальной астме). Пред-
полагается аутосомно-рецессивный тип наследования. При рождении ребенка кожа покрыта тонкой 
сухой желтоватой пленкой напоминающей коллодий («коллодийный плод», «глянцевый ребенок»). У 
большинства больных чешуйки, образующиеся из пленки остаются пожизненно (ламеллярный ихти-
оз). С возрастом эритродермия регрессирует, а гиперкератоз усиливается. Волосистая часть голо-
вы покрыта обильными чешуйками. Аномалии волос различных типов: перекрученные волосы, инва-
гинирующий трихорексис – «бамбуковые волосы». Волосы не достигают длины более 5 см. Лечение 
симптоматическое смягчающими наружными средствами, улучшающими микроциркуляцию (кремы, 
мази). 

Дифференциальная диагностика: десквамативная эритродермия Лейнера – Муссу, псориати-
ческая эритродермия, эксфолиативная эритродермия Руиттера, буллезный эпидермолиз.

Рис. 4.12 а, б, в, г. Синдром Нетертона у двух братьев 
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 Ихтиоз – группа заболеваний кожи, проявляющихся кератозом, характеризуется диффузным на-
рушением ороговения но типу гиперкератоза и проявляется образованием на коже чешуек, напоми-
нающих чешую рыбы. 

Основные формы ихтиоза имеют наследственный генез.

Ихтиоз вульгарный – наиболее распространенная форма, составляющая 80–95 % от всех форм их-
тиоза. Тип наследования аутосомно-доминантный. Заболевание проявляется обычно в раннем детстве. 

Различают несколько клинических вариантов вульгарного ихтиоза: ксеродермия, ихтиоз про-
стой, ихтиоз блестящий, ихтиоз белый, ихтиоз змеевидный. В настоящее время все они расценивают-
ся как вульгарный ихтиоз различной степени выраженности (I–III степень). 

Клиническая картина вульгарного ихтиоза характеризуется диффузным, различной степени вы-
раженности поражением кожи туловища, конечностей в виде наслоений чешуек разных размеров и 
цвета (от белесоватых до серо-черных), в результате чего кожа становится сухой, шершавой на ощупь. 
Наиболее сильно изменения кожи выражены на разгибательных поверхностях конечностей, особен-
но в области локтей и коленей, в то время как шея и сгибательные поверхности локтевых и коленных 
суставов, а также подмышечные ямки не поражены. Характерен также фолликулярный кератоз в виде 
мелких суховатых узелков с локализацией в устьях волосяных фолликулов диссеминированного ха-
рактера. Кожа лица в детстве обычно не поражена, у взрослых отмечается шелушение кожи лба и щек. 
На ладонях и подошвах выражен сетевидный кожный рисунок с изменениями дерматоглифики и не-
большим муковидным шелушением. Ногтевые пластинки становятся сухими, ломкими, шероховаты-
ми, деформированными, волосы могут истончаться и разрежаться. 

Клинические проявления ихтиоза ослабевают в период полового созревания. Заболевание длится 
всю жизнь, обостряясь в зимнее время. 

Рис. 4.13. Вульгарный ихтиоз у матери и ребенка
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Ихтиоз рецессивный Х-сцепленный. Кли-
ническая картина развивается в полном объеме 
только у мальчиков.

Ихтиоз плода (плод Арлекина) – врожден-
ный ихтиоз, развивающийся в эмбриональном 
периоде (на IV–V месяце беременности). Тип на-
следования аутосомно-рецессивный. К моменту 
рождения ребенка клиническая картина ихтиоза 
полностью сформирована. Кожа новорожденно-
го сухая, утолщенная, покрыта роговым панци-
рем, состоящим из роговых щитков серо-черного 
цвета. Характерна также диффузная кератодер-
мия ладоней и подошв. Ротовое отверстие, нос и 
ушные раковины деформированы, веки выворо-
чены, конечности уродливые. Часто наблюдают-
ся другие пороки развития. Большинство детей 
рождаются мертвыми, остальные умирают вско-
ре после рождения.

Эритродермия ихтиозиформная врожден-
ная Брока – форма врожденного ихтиоза.

Рис. 4.14 а, б. Ихтиозиформная эритродермия Брока

Ихтиоз ламеллярный проявляется при рождении ребенка клинической картиной так называемого 
коллоидального плода. Характерным проявлением ламеллярного ихтиоза является также эктропион.

Сухой тип ихтиозиформной эритродермии по клинической картине во многом совпадает с ла-
меллярным ихтиозом.
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Ихтиоз эпидермолитический (гиперкератоз эпидермолитический, эритродермия ихтиозиформная 
буллезная) – наследуется по аутосомно-доминантному типу. Заболевание проявляется сразу после рож-
дения ребенка в виде «коллоидального плода». После отторжения пленки кожа новорожденного произво-
дит впечатление ошпаренной (ярко-красного цвета, с обширными участками отслоения эпидермиса с об-
разованием эрозий и пузырей различной величины). Кожа ладоней и подошв утолщена, беловатого цвета, 
эктропиона нет. В тяжелых случаях процесс приводит к летальному исходу. На 3–4-м году жизни отчетливо 
выявляется гиперкератоз в виде толстых коричневых веррукозных наслоений. Характерно концентриче-
ское расположение роговых гребешков на разгибательных поверхностях суставов.

Ихтиоз односторонний – редкий атипичный вариант ихтиозиформной эритродермии. Патологи-
ческий процесс имеет одностороннюю локализацию, захватывая половину лица, туловища, верхнюю 
и нижнюю конечности слева или справа.

Ихтиоз линеарный огибающий – особый вид ихтиоза, проявляющийся ограниченными серпи-
гинозными эритематозпо-сквамозными очагами. Часто сопровождается аномалиями волос (по типу 
инвагинируюшего и узловатого трихорексиса) и атопией, что образует синдром Нетертона. Тип на-
следования аутосомно-рецессивный.

Ихтиоз иглистый – редкая форма врожденного ихтиоза. Клинически при рождении болезнь про-
является лишь выраженной эритемой (без шелушения и пузырей). Затем эритема ослабевает, появ-
ляется диффузное шелушение с последующим развитием линеарных участков массивных веррукоз-
ных роговых наложений, V- и S-образной формы, напоминающих иглы ежа.

Наследственные формы ихтиоза входят как симптом в синдромы Руда, Рефсума, Шегрена – 
Ларссона и др.

Х-сцепленный рецессивно-наследуемый ихтиоз. Частота встречаемости 1:6000. Клинические 
проявления с рождения, у девочек встречается реже, чем у мальчиков. На сгибательной поверхности 
рук, ног, шее, животе отмечаются «грязные» чешуйки буроватой окраски, фолликулярный кератоз от-
сутствует. С возрастом окраска чешуек на коже туловища приближается к цвету нормальной кожи, 
однако остается сухой. Установлена недостаточность фермента сульфатазы в различных типах кле-
ток, включая фибробласты, лимфоциты. Ген фермента расположен на коротком плече Х-хромосомы 
(Хр22.3). Гистологически наблюдается выраженный акантоз и нормальный или утолщенный зерни-
стый слой. Характерен компактный фолликулярный гиперкератоз, гипергранулез. Прогноз для вы-
здоровления неблагоприятен, полностью изменения кожи не исчезают, лишь уменьшается сухость и 
интенсивность темной окраски. Больным определяется инвалидность с детства.

Рис. 4.15 а, б. Х-сцепленный рецессивно-наследуемый ихтиоз
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Болезнь Прингла-Бурневилля – наследственное заболевание из группы факоматозов, фенотипи-
ческими проявлениями которого являются экто- и мезодермальные опухолевидные гиперплазии. Сино-
нимы: туберозный склероз (tuberous sclerosis), EPILOIA (epilepsy, low intelligence, angiofibroma). Тип на-
следования аутосомно-доминантный; при этом более 75 % случаев заболевания обусловлены новыми 
мутациями.

Болезнь характеризуется полисистемностью поражения с вовлечением в патологический процесс 
кожи, ЦНС, органа зрения, почек, сердца, легких, опорно-двигательной и эндокринной систем. По 
клиническому течению выделяют 4 формы заболевания: классическую, психоневрологическую, кож-
ную и ликворную. Классическая форма заболевания (триада Фохта) проявляется аденомами сальных 
желез, эпилепсией, умственной отсталостью. При преобладании общей и очаговой неврологической 
симптоматики, обусловленной разрастаниями нейроглии различных отделов головного мозга, выде-
ляют психоневрологическую форму заболевания. При преимущественном поражении кожи – дерма-
тологическую форму. В случае, когда на первый план выступают симптомы ликворной гипертензии –  
ликворную.

Дерматологические проявления при болезни Прингла – Бурневилля присутствуют более чем в 90 % 
случаев и впервые появляются еще в период новорожденности. К типичным изменениям относят: ан-
гиофибромы сальных желез, гипопигментные пятна, соединительнотканные невусы, около- и подног-
тевые фибромы, трофические изменения ногтевых пластинок, фиброматозную гиперплазию десен. 
Правильной постановке диагноза также помогает наличие врожденной мелкопятнистой лейкодермы, 
пятен цвета «кофе с молоком», атрофичных пятен, фиброэпителиальных опухолей кожи и слизистых 
оболочек различной локализации, подкожных узлов, «винных» гемангиом, частичного альбинизма и 
участков депигментированных волос (полиозис).

Одним из наиболее частых проявлений патологии со стороны кожи являются ангиофибромы саль-
ных желез. Элементы локализуются преимущественно на лице (щеки, спинка носа, подбородок, лоб). 
Несколько позднее, чаще в юношеском возрасте, появляются около- и подногтевые фибромы (опу-
холи Кенена), встречающиеся у больных в 30–60 % случаев. Представляют собой фиброзные раз-
растания длиной 5–10 мм цвета нормальной кожи на ногтевом валике, растущие в сторону ногтевой 
пластинки. При локализации на пальцах стоп фибромы могут травмироваться и кровоточить, вызывая 
болезненность при ходьбе.

Кожные проявления болезни Прингла – Бурневилля часто сочетаются с поражением внутренних 
органов.

Дифференциальная диагностика: верруциформная дисплазия Левандовского – Лютца, крас-
ный волосяной лишай, болезнь Хейли – Хейли, синдром Конради – Хюнерманна.

Рис. 4.16 а, б. Х-сцепленный рецессивно-наследуемый ихтиоз (эритродермия)
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Дифференциальная диагностика: акне юношеские, розацеа, витилиго, милиарный диссемини-
рованный туберкулез лица, нейрофиброматоз (болезнь Реклингхаузена).

Диагностика болезни Прингла – Бурневилля основывается на данных клинического осмотра, лабо-
раторно-инструментальных и молекулярно-генетических методов исследования. Выделяют основные 
(большие) и дополнительные (малые) диагностические критерии. Неоспоримый диагноз устанавли-
вается при выявлении двух основных или одного основного и двух дополнительных критериев.

Рис. 4.17 а, б. Болезнь Прингла – Бурневилля: ангиофибромы в области носогубных складок, щек, носа, подбородка

Рис. 4.18 а, б. Около- и подногтевые фибромы (опухоли Кенена) кистей и стоп, трофические изменения ногтей

Рис. 4.19. Болезнь Прингла – Бурневилля. 
Гиперплазия десен

Рис. 4.20. Ангиофибромы: патоморфологическая 
картина. Окраска гематоксилин-эозин. Ув. 50
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Псевдоксантома эластическая (эластическая ксантома Бальзера, эластический невус Гутманна, 
эластическая псевдоксантома Дарье, эластома кожи Юлиусберга) – наследственное заболевание с 
аутосомно-рецессивным и аутосомно-доминантным (нерегулярным) типом наследования, в основе 
которого лежит наследственная дистрофия эластических волокон, проявляющаяся в виде папулезно-
атрофических очагов желтоватого цвета, локализующихся на коже и слизистых оболочках.

Заболевание проявляется в молодом возрасте, иногда сразу после рождения. Наиболее частая 
локализация патологических очагов на коже – боковые поверхности шеи, подмышечные и паховые 
области, локтевые сгибы, подколенные ямки, половые органы, реже – туловище. Кожа лица, ладо-
ней и подошв обычно в процесс не вовлекается. Кожа в очагах поражения имеет мягковатую конси-
стенцию, слегка приподнята над уровнем неизмененной кожи, иногда выглядит гофрированной. На 
этом фоне видны плоские, едва возвышающиеся, как бы вкрапленные, мягкие узелки диаметром 
от 1 до 5 мм. Своеобразный цвет (желтоватый, как у старой слоновой кости) придает им сходство с 
ксантомами. Узелки располагаются линейно, цепочками, нередко образуют сетчатый узор, иногда 
сливаются в сплошные бляшки с телеангиэктазиями и геморрагиями. Постепенно пораженная кожа 
истончается, становится дряблой, «старой». Собранная в складку кожа расправляется очень мед-
ленно. Иногда на животе появляются атрофические полосы. На слизистой оболочке рта, влагалища, 
прямой кишки и другие наблюдаются восковидно-желтоватые папулезные элементы и пятнистые 
телеангиэктазии.

При синдроме Гренблад – Страндберга на глазном дне видны трещины, напоминающие разветвле-
ния кровеносных сосудов (ангиоидные полосы). Сопутствующие геморрагии и рубцы, образующиеся 
на месте трещин, вызывают снижение зрения вплоть до полной слепоты.

Системный эласторексис клинически проявляется кровавой рвотой, носовыми, кишечными и уро-
генитальными кровотечениями, кровоизлияниями в суставы, головной мозг, уменьшением пульсовой 
волны, отсутствием пульса на конечностях, перемежающейся хромотой. Эласторексис приводит к 
развитию аортита, аневризмы аорты, раннего артериосклероза, артериальной гипертензии, стено-
кардии, инфаркта миокарда, сердечной слабости в молодом возрасте. Рентгенологически определя-
ется обызвествление стенок крупных артерий, включая аорту.

Дифференциальную диагностику проводят с атрофией кожи другой этиологии и ксантоматозом.

Рис. 4.21 а, б. Псевдоксантома эластическая (синдром Гренблад – Страндберга)
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Нейрофиброматоз (болезнь Реклингхаузена, множественный невриноматоз, neuromafalsum) — 
опухолевое заболевание, характеризующееся образованием множественных нейрофибром и пиг-
ментных пятен главным образом на коже и слизистых оболочках, сопровождающееся неврологически-
ми, психическими, гормональными и костными нарушениями. Тип наследования нейрофиброматоза 1 
типа аутосомно-доминантный с пенетрантностью, близкой к 100 %.

Клиническая картина. Первые клинические симптомы заболевания обнаруживаются сразу же по-
сле рождения или в детском возрасте, но могут возникать впервые и у взрослых. Пигментные пятна 
от светло-бежевого до темно-коричневого цвета обычно выявляют на коже туловища и конечностей, 
реже на лице, шее, слизистой оболочке полости рта. Позднее на коже, в подкожной клетчатке и по ходу 
нервных стволов отмечается появление опухолевых узлов. В некоторых случаях в области поражения 
могут возникать зоны анестезии или гипералгезии, редко наблюдаются судороги, парезы, параличи. 

У больных нередко отмечают некритичное отношение к себе и окружающим. Дети, больные нейро-
фиброматозом, отстают в физическом и умственном развитии.

При поражении спинного мозга и его корешков в клинической картине преобладают симптомы сдав-
ления спинного мозга с ранними параличами и парезами соответственно пораженным сегментам. Сдав-
ление жизненно важных органов (например, при локализации узлов в области шеи и в средостении) 
может вызвать нарушения их функции: сдавление дыхательных путей сопровождается нарастающим 
затруднением дыхания, сдавление кровеносных и лимфатических, сосудов приводит к местному нару-
шению кровообращения, отеку и др. Множественные опухолевые узлы, особенно на нижних конечно-
стях, могут создавать картину нейрофиброматозной слоновости в результате нарушения лимфооттока.

По локализации поражения различают очаговую, периферическую и центральную формы ней-
рофиброматоза. При очаговой форме поражается одна из областей тела, например, туловище, или 
один орган, например, желудок. Периферическая форма характеризуется поражением нескольких 
областей тела. Центральная форма возникает в результате первичного поражения головного мозга.

При малигнизации один из узлов прогрессивно увеличивается в размерах, под кожей просвечи-
вает крупнопетлистая сеть расширенных вен, смещаемость опухоли при пальпации ограниченная. В 
дальнейшем может наступить изъязвление узла с распадом и кровотечением.

Рис. 4.22 а, б. Нейрофиброматоз

Дифференциальная диагностика: на ранних стадиях развития – с невусами; при развитии опухо-
левых образований – первичные миомы, липомы, фибромы, болезнь Деркума, цистицеркоз кожи.
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 Красный отрубевидный волосяной лишай (болезнь Девержи)
Заболевание кожи, развивающееся в результате нарушения ороговения и проявляющееся множе-

ственными мелкими фолликулярными ороговевающими папулами.
Возникает в детском возрасте, но в отдельных случаях наблюдается у лиц среднего и пожилого воз-

раста. Предполагают наследственный характер болезни Девержи, в основном тех форм, которые воз-
никают в детском или юношеском возрасте и передаются по аутосомно-доминантному типу. Жалобы 
на чувство стягивания кожи, умеренный зуд, болезненность в области суставов. 

Основными элементами высыпаний при болезни Девержи являются папулы желто-розового или 
темно-красного цвета величиной с булавочную головку, располагающиеся в устьях волосяных фолли-
кулов. 

Папулы имеют коническую форму, плотную консистенцию. Поверхность их отрубевидного шелу-
шится или в центре имеется розовая пробка, после удаления которой остается точечное углубление. 
В начале заболевания папулы располагаются изолированно, в дальнейшем сливаются в бляшки, по-
крытые беловатыми чешуйками. По периферии бляшки видны отдельные типичные папулы красного 
отрубевидного лишая. Эти бляшки могут напоминать высыпания при псориазе и кератодермии. 

При проведении рукой по поверхности высыпаний появляется ощущение прикосновения к терке. 
Высыпания располагаются симметрично на разгибательных поверхностях верхних и нижних конеч-
ностей в области локтевых и коленных суставов. Особенно характерны высыпания на тыльных поверх-
ностях пальцев рук, где они имеют вид фолликулярных роговых конусов. 

На волосистой части головы возникают диффузные поражения, состоящие из серых чешуек, напо-
минающих себорейные. Кожа лица красная, покрыта отрубевидными чешуйками, как бы стянута. Ино-
гда развивается эктропион. На ладонях и подошвах часто возникает диффузная кератодермия в виде 
резко выраженных роговых наслоений. Кожа в этих местах сухая, покрыта глубокими бороздками и 
трещинами, ограничивающими движение. Ногти потускневшие, утолщены, исчерчены поперечными и 
продольными бороздками и нередко болезненны. Слизистые оболочки поражаются очень редко, при 
этом появляются остроконечные узелки на твердом небе. В отдельных случаях при остром развитии 
болезни Девержи или при раздражающей терапии может развиться эритродермия с оранжево-крас-
ным («лососевым») оттенком пораженного кожного покрова. При этом характерно сохранение хотя бы 
небольших островков свободной от высыпаний кожи.

Течение заболевания хроническое, длится многие годы. Могут развиваться спонтанные ремиссии, 
особенно после лечения в санаториях, расположенных на берегу моря. К возрасту полового созре-
вания процесс стихает и может наступить выздоровление. Заболевание, начавшееся остро, сопро-
вождается распространенными высыпаниями и нередко лихорадкой. Выздоровление в таких случаях 
наступает быстрее. 

Рис. 4.23 а, б. Болезнь Девержи у мальчика с дебютом в возрасте 6 лет
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Рис. 4.24 а, б. Высыпания на коже при болезни Девержи

Рис. 4.23 в, г. Болезнь Девержи у мальчика с дебютом в возрасте 6 лет
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Дифференциальная диагностика: псориаз, шиповидный лихен, красный плоский лишай, бо-
лезнь Кирле, себорейная экзема, фринодерма, токсикодермия, лимфома кожи эритродермиче-
ская форма, ихтиозиформная эритродермия, ладонно-подошвенная форма заболевания – кера-
тодермии различного генеза.

Рис. 4.24 в, г. Высыпания на коже при болезни Девержи

Кератодермии – группа дерматозов, для которых характерны нарушения ороговения кожи, а па-
тологический процесс ороговения локализуется в основном в области ладоней и подошв. Ороговев-
шие образования имеют четкий контур, окрашены в желтовато-коричневатый цвет, кожа в этих местах 
очень твердая с трещинами.

Кератодермии могут быть нескольких типов, в том числе: диффузные наследственные ладонно-по-
дошвенные кератодермии, локальные наследственные ладонно-подошвенные кератодермии, точеч-
ные ладонно-подошвенные кератодермии.

Кератодермия Унны – Тоста (тип наследования аутосомно-доминантный) для которой харак-
терно диффузное избыточное ороговение кожи ладоней и подошв без перехода на другие участки 
кожи. Заболевание проявляется в первые годы жизни в виде легкого утолщения кожи ладоней и 
подошв. При дальнейшем развитии заболевания формируются грубые гиперкератотические насло-
ения. Роговые наслоения на ладонях и подошвах гладкие, толстые, желтого цвета, с резко очерчен-
ным краем, который окружен эритематозным венчиком шириной 1–3 мм. Процесс сопровождается 
локальным гипергидрозом. У больных отмечается наличие поверхностных трещин в областях по-
вреждения. Кроме этого, в патологический процесс могут быть вовлечены ногти, зубы и даже во-
лосы; редко могут формироваться аномалии скелета, патология внутренних органов, эндокринной, 
нервной системы.

Рис. 4.25. Наследственная очаговая  
кератодермия Унны – Тоста

Рис. 4.26. Кератодермия Меледа
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Кератодермия Меледа (кератоз Сименса); тип наследования обычно аутосомнорецессивный. 
Заболевание отличается переходом кератоза с ладонно-подошвенных поверхностей на тыл кистей, 
стоп, области локтевых, коленных суставов (трансградиентный кератоз). Характеризуется проявле-
нием толстых наслоений, лежащих компактными пластинами, которые имеют желтовато-коричневый 
цвет, часто с образованием трещин.

Края очага поражения очерчены фиолетово-лиловой каймой. Поверхность ладоней и подошв при 
данной форме заболевания слегка мокрая и покрыта черными точками. Также отмечается утолщение 
и деформация ногтей. Заболевание развивается к 15–20-летнему возрасту.

Кератодермия прогредиентная типа Грейтера наследуется по аутосомно-доминантному типу. 
Возникает в грудном возрасте и характеризуется постепенным развитием диффузного гиперкератоза 
ладоней и подошв. Очаги гиперкератоза могут возникать и на других участках кожного покрова – на 
тыльной поверхности кистей, стоп, нижней трети голеней и предплечий, на лучезапястных суставах, 
лодыжках. Эти прогрессировавшие в раннем детстве очаги начинают после пубертатного периода 
постепенно спонтанно разрешаться вплоть до исчезновения их, но кератодермия ладоней и подошв 
остается. Физическое и умственное развитие детей не страдает.

Кератодермия Папийона – Лефевра проявляется к третьему году жизни ребенка. Клиническая 
картина во многом напоминает кератодермию Меледа. Одними из симптомов заболевания является 
изменения зубов. Больной может страдать кариесом, гингивитом, пародонтозом с быстрым течени-
ем и преждевременным выпадением зубов. Патологический процесс кожных покровов наблюдается в 
области кистей, стоп и полости рта. Очаги поражения имеют четкие границы.

Кератодермия мутилирующая (Фовинкеля), тип наследования аутосомно-доминантный. Забо-
левание развивается на втором году жизни. Характерными признаками являются диффузные роговые 
наслоения на коже в области подошв и ладоней. Позднее могут появляться борозды и перетяжки на 
пальцах, что в итоге может привести к их спонтанной ампутации. У больных также отмечается изме-
нения ногтевых пластин. Наследственная кератодермия, сопровождающаяся развитием контрактур и 
мутиляцией пальцев, иногда фолликулярным кератозом в области суставов.

Кератодермия Бушке – Фишера – Брауэра, кератоз ладонно-подошвенный точечный является 
наиболее распространенной формой очаговой кератодермии. Первые симптомы недуга могут про-
явиться в возрасте от 15 до 30 лет. Заболевание проявляет себя образованием на коже ладоней и по-
дошв розовых гиперкератотических узелков, диаметр которых составляет от 2 до 10 мм, после оттор-
жения роговых масс остаются кратеровидные углубления с гиперкератотическими стенками. Может 
развиваться ониходистрофия (продольные трещины, онихогрифоз).

Дифференциальная диагностика: хроническая экзема, псориаз, красный плоский лишай, крас-
ный отрубевидный волосяной лишай, эритрокератодермия, норвежская чесотка.

Рис. 4.27 а, б. Кератодермия Папийона – Лефевра
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Акродерматит пустулезный стойкий Аллопо – дерматоз неясного генеза, характеризуется пу-
стулезными неинфекционными высыпаниями, локализующимися в акральных зонах (пальцы кистей и 
стоп). Гистологически определяется образование спонгиоформных пустул Когоя, содержащих ней-
трофилы.

На коже дистальных фаланг пальцев кистей и стоп, преимущественно вокруг ногтевых пластинок, 
на фоне эритемы с четкими границами возникают пустулезные высыпания по типу плоских асептиче-
ских фликтен небольших размеров (до 0,5 см), которые могут сливаться между собой. 

Пустулы вскрываются с образованием болезненных эрозивных поверхностей или покрываются 
гнойными корками, после отторжения которых на этих участках вновь возникают новые пустулезные 
элементы. Процесс носит прогрессирующий хронический характер. Постепенно на месте длительно 
существовавших очагов развиваются атрофия кожи и склеродермоподобные изменения, приводя-
щие к мутиляции пальцев с развитием остеопороза дистальных фаланг, контрактур, ониходистрофии 
с онихолизисом или анонихией.

Дифференциальный диагноз: с пиодермией, экземой, пустулезным псориазом.

Рис. 4.29 а, б. Акродерматит пустулезный стойкий Аллопо: поражение дистальных фаланг стоп

Субкорнеальный пустулез (болезнь Снеддона – Уилкинсона). 
Этиология и патогенез неизвестны. Заболевание характеризуется образованием поверхностно 

расположенных сгруппированных пустул, небольших фликтен, возникающих на эритематозном фоне. 
Пустулы в типичных случаях стерильны. Слизистые оболочки поражаются исключительно редко. Из-
любленная локализация высыпаний кожа туловища, паховые и подмышечные складки. Пустулы бы-
стро вскрываются, в результате чего в клинической картине преобладают полициклические эрозии, 
покрытые корочками с обрывками покрышек пустул по периферии. После заживления эрозий часто 
остается гиперпигментация.

Рис. 4.28 а, б. Акродерматит пустулезный стойкий Аллопо: поражение кистей
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 Установлена возможная связь дерматоза и сопутствующих инфекций, иммунных, эндокринных на-
рушений в организме больных. Заболевание имеет более доброкачественное течение сравнительно 
с другими формами генерализованных пустулезов, но протекает длительно с ремиссиями. Общее со-
стояние больных удовлетворительное.

Дифференциальная диагностика: герпетиформый дерматит Дюринга, доброкачественная се-
мейная пузырчатка Гужеро – Хейли – Хейли, герпетиформное импетиго, пустулезный бактерид, 
пустулезный псориаз, листовидная пузырчатка.

 Туберкулез кожи – гетерогенная в клиническом и морфологическом отношении группа кожных 
заболеваний, прямо или опосредованно вызываемых микобактериями туберкулезного комплекса. 
Каждое из них является местным проявлением туберкулеза как общего заболевания целостного 
организма

Классификация туберкулеза кожи: 
1 группа: 

–– Туберкулезная волчанка
–– Колликвативный туберкулез кожи (скрофулодерма)
–– Лихеноидный туберкулез кожи
–– Бородавчатый туберкулез кожи
–– Язвенный туберкулез кожи и слизистых оболочек
–– Первичный туберкулез кожи.

2 группа: 
–– Индуративная эритема
–– Папулонекротический туберкулез кожи.

Рис. 4.30 а, б, в, г. Субкорнеальный пустулез (болезнь Снеддона – Уилкинсона)
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Туберкулез кожи вызывается микобактериями туберкулеза (Mycobacterium tuberculosis), микобак-
териями бычьего типа (Mycobacterium Bovis) и микобактериями Кальметта – Герена (осложнение вак-
цинации БЦЖ).

Одним из самых часто встречающихся из перечисленных заболеваний является туберкулезная 
волчанка: появление в слоях кожи мелких (не более 3 мм) специфических бугорков (люпом), которые 
чаще всего локализуются в области ушных раковин, ноздрей и верхней губы. Наблюдается умеренно 
быстрое разрастание бугорков, появление мокнутия и изъявлений. Высыпания распространяются по 
коже, результатом чего является разрушение носовых и ушных хрящей, отторжение фаланг пальцев  
и т. п. Самым серьезным осложнением туберкулезной волчанки считается люпус-карцинома – рак 
кожи, который может привести к полному обезображиванию внешности и летальному исходу.

Рис. 4.31 а, б. Экссудативно-некротическая форма туберкулезной волчанки

Скрофулодерма (первичная и вторичная) часто является спутником туберкулеза подкожных лим-
фоузлов. Основным признаком заболевания является появление уплотнений в расположенных на шее 
лимфатических узлах. Эти уплотнения, как правило, хорошо пальпируются, кажутся спаянными с окру-
жающими тканями, они быстро увеличиваются и могут достигать больших размеров. Покрывающая их 
кожа приобретает синюшный оттенок. С течением времени уплотнения размягчаются, изъявляются, 
на их месте образуются безболезненные, но достаточно глубокие язвы. Конечным результатом раз-
вития заболевания является рубец, как правило, «рваных» рубцов с перемычками и сосочковыми раз-
растаниями. 

Туберкулез лихеноидный (lichen scrophulosorum, «лишай золотушных») представлен милиарны-
ми папулами желтовато-коричневого цвета или цвета нормальной кожи. Узелки мягковатой конси-
стенции, нередко с маленькой чешуйкой в центре; могут наблюдаться плоские папулы с блестящей 
поверхностью, напоминающие таковые при красном плоском лишае. Заболевание поражает чаще 
кожу туловища, реже – конечностей и лица, высыпания склонны к группировке. Процесс разрешается 
обычно без следа, туберкулиновые реакции положительные; обычно сопровождает туберкулез других 
органов.

Причиной бородавчатого туберкулеза кожи является частое соприкосновение кожи здорового 
человека с кожей животного, пораженного заболеванием. Чаще всего он встречается у ветеринаров и 
работников животноводческих хозяйств и свиноферм. Первым проявлением является возникновение 
на открытых участках кожи небольших овальных или округлых элементов серо-красного цвета. Кожа в 
пораженных местах, как правило, сильно шелушится. Постепенно сливаясь, кожные новообразования 
приобретают вид гигантской бородавки. В редких случаях данное поражение сочетается с формиро-
ванием туберкулезной волчанки.

Туберкулез милиарно-язвенный возникает вторично как результат аутоинокуляции у больных 
с активным туберкулезом других органов при отсутствии иммунитета. Обычная локализация – сли-
зистые оболочки естественных отверстий, окружающая их кожа. Высыпания представлены узелками 
размером с булавочную головку, которые превращаются в гнойнички, а затем в язвы с неровным и бу-
гристым дном, обусловленным желтоватыми узелками, представляющими собой абсцессы – «зерна 
Треля».
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Туберкулез кожи первичный встречается очень редко, главным образом у детей грудного возрас-
та. Представлен первичным туберкулезным аффектом или первичным туберкулезным шанкром. Это 
достаточно глубоко залегающий инфильтрат, превращающийся в язву. Через 2–3 недели развиваются 
лимфангиит и регионарный лимфаденит, представляющие собой первичный туберкулезный комплекс

При индуративной эритеме Базена поражение кожи начинается с появления дермо-гиподер-
мальных узлов плотноэластической консистенции, безболезненных или малоболезненных при паль-
пации, с четкими границами, диаметром от 1 до 3 и более см. Количество узлов от одного до 3–5, 
расположение часто симметричное, иногда в виде шнура (флебиты). По мере развития узла кожа над 
ним приобретает красноватую окраску, впоследствии с цианотичным оттенком. После рассасывания 
узла остается временная буровато-коричневая пигментация, иногда легкая атрофия. Иногда наступа-
ет размягчение узлов (язвенная форма Гетчинсона), образование в центре язв с плотноватыми краями 
и дном, выстланным кровоточащими грануляциями с серозно-гнойным налетом. Разрешаются узлы 
либо бесследно, либо с формированием втянутого гладкого гиподермального, а после язв – дермо-
гиподермального рубца. Локализация: голени, реже бедра, еще реже верхние конечности, редко ту-
ловище. 

Дифференциальная диагностика: полиморфная экссудативная эритема, панникулиты, тром-
боз глубоких вен голени.

Рис. 4.33 а, б. Патоморфологически: эпидермис с явлениями гиперкратоза, акантоза, очаговой вакуольной  
дистрофии. В дерме расположен крупный фокус некроза, окруженный инфильтратом из эпителиоидных клеток, 

лимфоцитов, плазматических клеток, эозинофилов с примесью гигантских многоядерных клеток типа  
Лангханса. При окраске по Цилю – Нильсену в препарате обнаружены кислотоустойчивые микобактерий.

Рис. 4.32 а, б. Эритема Базена
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Микобактериальная инфекция кожи – комплекс гранулематозных поражений кожи и внутренних 
органов, вызываемых микобактериями, отличающимися от классических патогенов – возбудителей 
туберкулеза и лепры. Микобактерии широко распространены в окружающей среде, наиболее часто 
заражение происходит при проникновении возбудителя через микротравмы кожи и слизистых обо-
лочек. Кожные поражения – чаще в виде изъязвляющеся гранулемы, спонтанно ограничивающейся 
в течение нескольких недель, более редко формируется хроническая инфекция, после излечения –  
возможны рецидивы.

Дифференциальная диагностика: туберкулез кожи, язвенная пиодермия, лайм-боррелиоз, лепра. 

Рис. 4.34 а, б, в, г. Микобактериальная инфекция кожи
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 Лейшманиоз

Кожный лейшманиоз – (восточная, или пендинская, язва, годовик) – общее инфекционное 
заболевание, вызываемое паразитом из рода простейших (Leishmania tropica); передается через 
укусы москитов. Встречается в некоторых странах с жарким климатом и характеризуется язвен-
ным поражением кожи. Возбудитель болезни относится к семейству трипанозомных (класса жгу-
тиковых). 

В природе основным резервуаром инфекции являются грызуны – обитатели пустынь, среди них – 
суслики и песчанки, передающие «рано изъязвляющийся» кожный лейшманиоз, и, по-видимому, со-
баки, которые способствуют распространению «поздно изъязвляющегося» лейшманиоза..

Переносчиками кожного лейшманиоза от источника инфекции (больного грызуна) служат два раз-
личных вида москитов флеботомуеов: Phlebotomuspappatassii и Phlebotomussergenti. 

Кожный лейшманиоз распространен преимущественно в Африке, Иране, Ираке, Афганиста-
не; случаи заболевания известны также в отдельных районах Средней Азии. Болезнь встречается 
главным образом осенью, что связано с особенностями передачи инфекции – периодом наиболее 
активной жизнедеятельности москитов. Перенесенное заболевание оставляет прочный иммуни-
тет.

Одним из первых клинических проявлений «рано изъязвляющегося» лейшманиоза является 
образование на коже в области входных ворот инфекции узелка ярко-красного цвета около 1 см 
в диаметре, окруженного зоной перифокального отека. В центре узла по прошествии 2–3 не-
дель образуется некроз с типичным струпом; позднее обнажается язва с зазубренными краями 
и красным дном. Затем вокруг язвы появляются новые бугорки, которые проходят такое же по-
следовательное развитие. В течение ближайших 4–5 месяцев язва увеличивается и может до-
стигнуть 10–15 см в диаметре; ее обильное серозно-гнойное отделяемое засыхает на поверхно-
сти в виде большой грязно-серой или бурой корки. После эпителизации на месте язвы остается 
небольшой рубец.

При «поздно изъязвляющейся» (или «сухой») форме лейшманиоза первоначально на коже обра-
зуется небольшой инфильтрат до 3 мм в диаметре; в центре инфильтрата видно углубление в виде 
кратера, покрытое мелкими чешуйками. Затем на пораженном участке кожи образуется корочка, не-
посредственно под которой возникает язва глубиной до 3 мм. По прошествии нескольких месяцев 
на месте язвы начинается рубцевание, заканчивающееся спустя год или даже позднее. При кожном 
лейшманиозе язвы образуются преимущественно на открытых частях тела (лицо, уши, кисти рук, го-
лень и стопы), доступных для укусов москитов. У некоторых больных развивается лимфангиит и регио-
нарные лимфадениты, связанные с областью кожной язвы.

Дифференциальая диагностика: пиодермии (фурункул), полиморфная экссудативная эритема, 
узловатая эритема, В-клеточная лимфома кожи.

Рис. 4.35 а, б. Кожный лейшманиоз
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Актиномикоз – инфекционное заболевание, вызываемое лучистыми грибами (актиномицетами) 
и имеющее первично-хроническое течение с образованием плотных гранулем, свищей и абсцессов. 
Актиномикоз может поражать не только кожу, но и внутренние органы. 

Классификация актиномикоза: в зависимости от локализации патологического процесса при 
актиномикозе выделяют следующие формы: шейно-челюстно-лицевая; торакальная; абдоминальная; 
кожная; мочеполовая; актиномикоз суставов и костей; актиномикоз ЦНС; актиномикоз стопы (мице-
тома, мадурская стопа).

Возбудители актиномикоза – грибы рода Actinomyces часто встречаются в природе. Они могут на-
ходиться на почве, растениях, сене или соломе. В организм человека актиномицеты проникают через 
поврежденную кожу, при вдыхании или с пищей. Заболевание характеризуется длительным и про-
грессирующим течением (10–20 лет).

Актиномикоз кожи бывает 4 видов: при атероматозном варианте, который встречается в основном 
у детей, инфильтраты напоминают атеромы; бугорково-пустулезный актиномикоз начинается с обра-
зования в коже бугорков, переходящих в глубокие пустулы, а затем и свищи; для гуммозно-узловатого 
варианта характерно образование узлов хрящевой плотности; язвенный актиномикоз, как правило, 
развивается у ослабленных пациентов. При нем стадия нагноения инфильтрата заканчивается некро-
зом тканей и образованием глубокой язвы

Диагностика заболевания основана на обнаружении характерного мицелия грибов в отделяемом 
язв, гистологических препаратах и выявлении роста специфических колоний при посеве на питатель-
ные среды. 

Дифференциальная диагностика: абсцесс, язвенная пиодермия, туберкулез кожи, инверсные 
акне, третичный сифилис.

Рис. 4.36. Актиномикоз кожи

Инфаркт кожи – некроз участка кожи, развивающийся при внезапном нарушении сегментарного 
кровоснабжения. Причиной инфаркта кожи обычно служит атероэмболия — закупорка мелких артерий 
фрагментами атеросклеротических бляшек. Инфаркт четко очерченная зона некроза эпидермиса, по-
хожая на географическую карту: характерны бледность, цианоз, отсутствие роста волос на поражен-
ном участке. Впоследствии возможна сухая гангрена (мумификация): сквозь высохшие, сморщенные 
мертвые ткани видны сухожилия. После отторжения струпа образуется язва.
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Дифференциальная диагностика: васкулиты; изъязвившаяся гематома, ознобление.

Келоид – опухолевидное разрастание грубой волокнистой соединительной ткани, иногда сопро-
вождаемая зудом, болезненностью, плотная приподнятая, гладкая масса рубцовой ткани неправиль-
ной формы, которая образуется на месте повреждения кожи.

Предрасположенность к формированию келоидов может передаваться по наследству, показано, 
что формированием келоидов связано с нарушением соотношения между I и III типами коллагена. 
Рост келоида обычно начинается через 1–3 мес. после какого-либо повреждения кожи (порез, ожог, 
укус насекомого, татуировка, пирсинг и др.) и эпителизации раны. Рубец продолжает увеличиваться 
в течение 6–12 мес., а стабилизация состояния келоидного рубца обычно наступает через 2 года по-
сле его появления. При подвержености появлению келоидов, массы рубцовой ткани могут формиро-
ваться на неповрежденной коже без каких-либо причин. Келоиды локализуются на различных участках 
кожи, но чаще возникают на груди, плечах и мочках ушей. Характерно, что келоидные рубцы практи-
чески никогда не изъязвляются.

Рис. 4.37. Инфаркт кожи в области волосистой части головы

Рис. 4.38. Посттравматический келоидный рубец Рис. 4.39. Келоидные рубцы постакне
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Абсцедирующий подрывающий фолликулит (перифолликулит) Гоффмана – редкое хрониче-
ское гнойное заболевание, встречается у мужчин 18–40 лет. Причину развития связывают с окклюзией 
сально-волосяных фолликулов, часто сочетается с конглобатными угрями и суппуративным гидрадени-
том.

Клинически дерматоз характеризуется глубокими воспалительными узлами округлой, продолго
ватой или почковидной формы желтовато-белого или синевато-красного цвета, мягкой или флюкту-
ирующей консистенции, локализующимися на волосистой части головы. Кожа над ними лишена во-
лос, натянута, истончена, местами изъязвлена. Узлы могут сливаться и образовывать абсцессы, при 
вскрытии которых формируются фистульные ходы, как бы подрывающие кожу. Процесс нередко рас-
пространяется на большую часть головы и персистирует годами. Возможно спонтанное разрешение 
воспаления с образованием рубцов, в том числе келоидных.

Дифференциальная диагностика: фурункулез, инфильтративно-нагноительная трихофития, 
медикаментозные акне, трихоэпителиола множественная.

Рис. 4.40 а, б, в. Абсцедирующий подрывающий фолликулит (перифолликулит) Гоффмана

Трихотилломания – описана впервые F.H. Hallopeu. В основе заболевания – астено-невротиче-
ские или нервно-психические расстройства, обусловленные конфликтными ситуациями в семье, шко-
ле и другими стрессами. Психиатры относят заболевание к обсессивно-конвульсивным нарушениям. 
При трихотилломании возникает непреодолимое желание выдергивания собственных волос, что впо-
следствии приводит к облысению и к повреждению кожного покрова головы. Данная привычка чаще 
всего встречается у детей. Чаще всего волосы выдираются на лобно-теменной части головы, а также 
иногда из бровей и ресниц. Выдергивание волос помогает снять напряжение и избавиться от тревоги. 
Полного облысения обычно не наблюдается. 
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Дифференциальный диагноз: гнездной,лентовидной алопеции, синдромы нейрокожного мела-
ноза, Блоха–Сульцбергера. Также при диагностике заболевания должны быть исключены сифилис 
и грибковые поражения.

Рис. 4.41 а, б, в, г. Трихотилломания

Реакция трансплантат против хозяина (РТПХ, «гомологичная болезнь», «трансплантаци-
онная болезнь» и др.) – способность иммунологически компетентных клеток (ИКК) трансплантата 
реагировать против антигенов реципиента, что может проявляться в характерном заболевании. Уста-
новлено, что для воспроизведения РТПХ необходимо наличие трех обязательных условий: трансплан-
тируемые клетки должны обладать иммунологической активностью; реципиент не должен реагиро-
вать против клеток донора; в теле реципиента должны содержаться антигены, отсутствующие в тканях 
донора. Самый ранний и важный симптом РТПХ – спленомегалия, которая резче всего выражена у 
эмбрионов и новорожденных и достигает максимального развития на 6–10-й день после транспланта-
ции. Может протекать остро или хронически. Ее тяжесть обычно прямо пропорциональна количеству 
введенных ИКК. Наиболее частыми клиническими симптомами у взрослых организмов являются пре-
кращение прибавки в весе, понос, анемия, дерматит, истощение. 
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Острая форма реакции трансплантат против хозяина проявляется появлением на коже пятни-
сто-папулезных высыпаний, преимущественно на лице, ушных раковинах, верхней половине тулови-
ща, ладонях и подошвах. На местах давления могут формироваться пузыри. Такие поражения сходны 
с токсическим некролизом и часто ведут к смерти больного.

Хроническая реакции трансплантат против хозяина характеризуется либо генерализованным, 
либо локализованным поражением кожи и делится по типу высыпаний на лихеноидную и склероти-
ческую фазы, следующие обычно одна за другой. Лихеноидные папулы имеют фиолетовую окраску, 
напоминая элементы красного плоского лишая, часто располагаются на ладонях и подошвах, но могут 
быть распространенными и иметь тенденцию к слиянию, сопровождаются зудом. После себя оставля-
ют очаги интенсивной гиперпигментации с неправильными очертаниями. 

При более поздней склеротической фазе на коже появляются очаги уплотнения, напоминающие 
склеродермию. Придатки кожи при этом атрофируются, часто формируется алопеция. Кожа в очагах 
теряет эластичность, с участками атрофии, гипо- и гиперпигментации.

Рис. 4.42 а, б, в. Реакция трансплантат против хозяина, поздняя склеротическая фаза
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Аллергический васкулит (ангиит, артериолит) Руитера. Ruiter М. (1948) подчеркивал, что ал-
лергический артериолит – «это группа заболеваний, включающая процессы, начиная с анафилак-
тоидной пурпуры до неклассифицируемых поражений». Все клинические формы, объединяемые 
названием «аллергический артериолит кожи», характеризуются общими гистоморфологическими 
признаками, которые могут быть определены как первичный аллергический васкулит. Клинические 
формы: геморрагически-пятнистый – формирование отечных пятен с содержанием крови; поли-
морфно-узелковый – формирование различных узелковых и геморрагических образований; узел-
ково-некротический (синдром Вертера) – образование узелков-папул и зон шелушения с некрозом 
ткани в центре очага; болезнь Руитера (неспецифическая форма аллергического васкулита). Про-
гноз: несвоевременное или неполноценное лечение приводит к поражению других органов и ле-
тальным исходам. 

Дифференциальная диагностика: язвенно-серпигинирующая пиодермия, болезнь Шамберга, 
ангиодермит Гужеро-Блюма, лейкокластический микробит Мишера, болезнь Майокки, синдром 
Фавра – Шэ. 

Рис. 4.43 а, б. Аллергический васкулит Руитера (узелково-некротические элементы)

Рис. 4.44 а, б. Аллергический васкулит Руитера (рубцевание)
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Болезнь Габермана – Муха (парапсориаз)
Термин «парапсориаз» предложен французским дерматологом L. Brocq в 1902 г. объединив-

шем в одну группу три малоизученных дерматоза: каплевидный, бляшечный, лихеноидный па-
рапсориаз. 

Этиология и патогенез этих заболеваний не до конца изучены. Острый вариолиформный парап-
сориаз Габермана–Муха многие авторы считают вариантом каплевидного парапсориаза. Отдельные 
наблюдения свидетельствуют о возможности появления сочетанных форм у одного больного: капле-
видный и лихеноидный, каплевидный и бляшечный (parapsoriasis mixta) и т. п. 

Дифференциальная диагностика: красный плоский лишай, вторичный сифилис, токсикодер-
мия, псориаз, розовый лишай, аллергический васкулит, ветряная оспа.

Рис. 4.45 а, б, в, г. Парапсориаз Габермана – Муха
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Саркома (ангиоретикулез) Капоши – злокачественное опухолевое заболевание лимфатических 
и эндотелиальных клеток, ассоциированное с гамма-герпесвирусом 8 типа (HHV8).

Выделяют четыре клинических и эпидемиологических подтипа: классическая, эндемическая, ассо-
циированная с иммуносупрессией, или трансплантат-ассоциированная, и эпидемическая, или ассо-
циированная со СПИДом. 

Проявления саркомы Капоши на коже и слизистых имеют различную морфологию (макулы/пятна, 
папулы/бляшки, узлы) и могут различаться в зависимости от клинического варианта.

Классическая саркома Капоши начинается с фиолетовых пятен и папул на дистальных участках ниж-
них конечностей, при дальнейшем развитии высыпания прогрессируют и становятся множественными; 
отдельные очаги при дальнейшем существовании темнеют и утолщаются, приобретают плотно-эла-
стичную консистенцию, иногда становятся коричневого или фиолетового цвета с аспидным оттенком. 

Дифференциальная диагностика: красный плоский лишай, болезнь Шамберга, саркоидоз кожи.

Эндемическая саркома Капоши поражает лимфатические узлы у людей с локализованными узло-
выми очагами. Этот вариант чаще всего встречается у мужчин и у детей.

Саркома Капоши, ассоциированная с иммуносупрессией, морфологически сходна с классической 
саркомой Капоши; очаги типично прогрессируют, но иногда разрешаются с прекращением иммуносу-
прессивной терапии.

Очаги при саркоме Капоши, ассоциированной со СПИДом, локализуются преимущественно на 
лице (особенно на носу, веках и ушах), туловище и слизистой оболочке рта (особенно на твердом 
небе). Кроме кожи наиболее часто поражаются лимфатические узлы, желудочно-кишечный тракт и 
легкие. Возможны лихорадка, потливость по ночам и потеря веса.

Рис. 4.46 а, б. Саркома множественная идиопатическая геморрагическая Капоши

Рис. 4.47 а, б. Саркома Капоши у ВИЧ-инфицированного пациента
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Ангиолимфангиома – доброкачественная опухоль, развивающаяся из лимфатических сосудов. 
В большинстве случаев обнаруживается у детей в первый год жизни, но может встречаться в любом 
возрасте. Лимфангиома обладает ограниченным ростом, не подвергается малигнизации. Преимуще-
ственная локализация – кожа, подкожная клетчатка. В отдельных случаях может развиться в тканях 
языка, печени, селезенки, почек, а также в клетчатке средостения и забрюшинного пространства.

По строению лимфангиомы делят на капиллярные, кавернозные и кистозные.
Капиллярная лимфангиома чаще располагается на лице (верхняя губа и щеки). Внешне она пред-

ставляет собой припухлость, покрытую неизмененной кожей; граница легко определима, консистен-
ция более эластичная, чем окружающая клетчатка. В диаметре капиллярная лимфангиома редко пре-
вышает 2–3 сантиметра.

Кавернозная (пещеристая) имеет вид мягких на ощупь опухолевых узлов, покрытых неизмененной 
кожей и вызывающих резкую деформацию пораженных участков. В отдельных случаях лимфангиома 
прорастает кожу, образуя на ее поверхности тонкостенные пузырьки диаметром до 0,5 см, наполнен-
ные лимфой. На лице кавернозная лимфангиома поражает щеки и околоушную область; на тулови-
ще располагается в подкожной клетчатке, преимущественно боковой и переднебоковой поверхности 
грудной клетки. На верхних и нижних конечностях кавернозная лимфангиома имеет тенденцию к ро-
сту, направленному по длине конечности. 

Кистозная лимфангиома составляет 60 % всех лимфангиом и встречается преимущественно в 
местах расположения лимфатических, узлов. Более чем в половине случаев кистозная лимфангиома 
трасполагается в области внутренних и наружных треугольников шеи. Второй по частоте поражения 
является подмышечная область. Кистозная лимфангиома представляет собой мягкое полусфериче-
ское безболезненное образование больших размеров, как правило, не спаянное с кожей. Окраска 
кожи над опухолью обычно не изменена и лишь в отдельных случаях слегка синюшна. 

Дифференциальная диагностика: другие мягкотканые опухоли кожи, тромбоз глубоких вен го-
лени, варикозный остеогипертрофический ангиоматозный невус (синдром) Клиппеля – Тренонея.

Рис. 4.48. Кавернозная лимфангиома
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Меланоз – групповое название заболеваний/состояний с очаговым или диффузным накоплением 
в органах или тканях пигмента меланина. Различают физиологический меланоз, наблюдающийся в 
норме у некоторых рас, и патологический, который может быть врожденным и приобретенным. Пато-
логический меланоз может наблюдаться в органах, которые и в норме содержат меланин (например, 
кожа, глаза), а также в тканях, обычно лишенных включений меланина, например, в слизистой обо-
лочке пищевода, кишечника. К патологическому врожденному меланозу относят пигментные пятна, 
пигментные невусы кожи и невусно-меланозные синдромы.

К врожденному меланозу относят гигантские пигментные невусы. Нейродермальный и окуло-
дермальный невусно-меланозные синдромы, чаще врожденные, характеризуются накоплением ме-
ланина в коже, а также в других органах и тканях.

Нейродермальный меланоз проявляется избыточной пигментацией кожи, мягкой мозговой обо-
лочки и мозга, наследуется по доминантному типу и нередко развивается сразу после рождения. При 
этом на коже могут быть гигантские невусы или множественные мелкие родимые пятна, в мягкой обо-
лочке мозга происходит пролиферация невусных клеток с образованием меланина, в веществе мозга 
(в оливах, на основании мозга, в таламусе, гиппокампе и другие) имеются периваскулярные скопле-
ния меланофоров. На фоне нейродермального меланоза может развиться злокачественная мелано-
ма; описано сочетание нейродермального меланоза с нейрофиброматозом, мышечной атрофией, 
spina bifida.

Окулодермальный меланоз характеризуется пятнистым серовато-синим окрашиванием склер и 
кожи лица в области разветвления тройничного нерва. Пигментация может распространяться на кожу 
уха, носа, наружного слухового прохода, нижнечелюстной области, боковых поверхностей шеи, груд-
ной клетки, на слизистую оболочку полости рта, носа, тимпанической полости, а также на конъюнктиву, 
роговицу, глазное дно, зрительный сосок, зрительный нерв. Окулодермальный синдром встречается 
чаще у рас, отличающихся пигментированным цветом кожи, преимущественно у женщин; существует 
с момента рождения или появляется в периоде полового созревания. На фоне окулодермального ме-
ланоза могут возникать меланомы кожи и головного мозга.

Приобретенный патологический меланоз обычно связан с нарушением функции желез внутрен-
ней секреции (надпочечников, гипофиза и другие) вегетативной нервной системы и др. Диффузный ме-
ланоз кожи и слизистых оболочек наблюдается при адрено-кортикальной недостаточности, синдроме 
Иценко – Кушинга, акромегалии, базедовизме, поражении гипоталамуса, при меланоме, в результате 
хронический интоксикации углеводородами, может появляться при беременности в виде хлоазмы.

Меланоз кожи (синонимы меланодермия) характеризуется первичной диффузной гиперпигмен-
тацией кожи, обусловленной отложением меланина. 

Рис. 4.49 а, б. Врожденный меланоз. Гигантские пигментные невусы
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Дифференциальная диагностика: злокачественная меланома, интоксикации, артифициальные 
дерматологические поражения.

Выделяют следующие разновидности меланоза кожи: уремический меланоз кожи, развиваю-
щийся при хронический почечной недостаточности; кахектический меланоз кожи, наблюдающий-
ся, при тяжелых формах туберкулеза; эндокринный меланоз кожи – при нарушениях функции ги-
пофиза, надпочечников, печеночный меланоз кожи – при циррозах и других заболеваниях печени; 
токсический меланоз кожи (мышьяковый) – при длительном приеме мышьяковистых препаратов; 
токсический ретикулярный – связанный с интоксикацией углеводородами и фотосенсибилизацией. 
Выделяют также меланоз ногтей – меланонихию, вызванную воздействием, например, дубильных 
веществ, кислот, а также наблюдающуюся при сахарном диабете, гипертиреозе, беременности и 
другие. 

Нейрокожный меланоз описан в J. Rokitansky (1861). Дети рождаются с нормальной массой и 
длиной тела, при рождении отмечается большой пигментный невус от темно-коричневого до черно-
го цвета, часто с волосами, локализующийся в верхней части нижних конечностей. Иногда изолиро-
ванные невусы меньшего размера встречаются на верхних и нижних конечностях, туловище и голове. 
Минимальные диагностические признаки: пигментный невус на нижних конечностях и других участках 
тела, умственная отсталость, малигнизация невуса.

Психомоторное развитие начинает отставать после первого или второго года жизни. Часто наблю-
даются эпилептические судороги в связи с инфильтрацией мозга меланобластами, отмечаются де-
фекты невральной трубки, гидроцефалия. При цитогенетическом исследовании нередко выявляются 
дефекты хромосом. 

Малигнизация одного или более невусов наступает в большинстве случаев в детском возрасте. 
Продолжительность жизни больных не превышает 25 лет. Популяционная частота неизвестна. Соот-
ношение полов – 1:1. Этиология и патогенез не изучены, болезнь встречается крайне редко, не ис-
ключается роль соматических мутаций. 

Рис. 4.50 а, б. Нейрокожный меланоз



148148

Невус линейный – редкая разновидность невоидного поражения кожи, относится к аномалиям 
развития, когда папилломатозные разрастания или гиперкератоз кожи распространяются по ходу не-
рва или в пределах зоны Захарьина – Геда. Описаны два вида: линейно расположенные (веррукозные, 
сосудистые, пигментные, папилломатозные и др.) и диффузно распространенные на большей или 
меньшей поверхности кожи. 

Развиваются в результате врожденного заболевания отдельных спинальных ганглиев, может со-
четаться с патологией ЦНС и головного мозга. 

Дифференциальная диагностика: нейрофиброматоз, синдромы Гарднера, Олбрайта, LEOPARD и др.

Рис. 4.50 в, г. Нейрокожный меланоз

Рис. 4.51 а, б. Линейный невус у пациентки с левосторонним гемипарезом  
и кистой левой височной области головного мозга
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Рис. 4.51 в, г. Линейный невус у пациентки с левосторонним гемипарезом 
и кистой левой височной области головного мозга

Рис. 4.52. Невус линейный бородавчатый врожденный
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Дифференциальная диагностика: псориаз, экзема, очаговый нейродермит, красный плоский 
лишай, склеродермия.

Липоидный некробиоз (кожный дислипоидоз, болезнь Оппенгейма – Урбаха, некробиоз липоид-
ный диабетический) встречается чаще в возрасте от 20 до 40 лет. Женщины болеют в три раза чаще, 
чем мужчины. В 70–75 % случаев липоидный некробиоз ассоциирован с сахарным диабетом. В ос-
нове липоидного некробиоза лежат изменения сосудов, в том числе как проявление диабетической 
ангиопатии, иммунокомплексной патологии, что создает предпосылки для трофических нарушений и 
развития некробиотических процессов, фибриноидной дегенерации коллагена дермы с отложением 
в этих местах липоидов.

Наиболее частая локализация очагов – передняя поверхность голеней, стопы. Клинически заболева-
ние проявляется развитием восковидных бляшек оранжевого или желтого цвета с четкими границами, 
которые постепенно увеличиваются в размерах. Поверхность бляшек лоснящаяся, сквозь атрофиро-
ванный эпидермис видны расширенные сосуды дермы. При длительном течении заболевания отмеча-
ется периферический рост бляшек, слияние мелких очагов, изменение окраски на коричневато-бурую. 
В центре бляшек возможно появление изъязвления. После заживления язв остаются вдавленные руб-
цы. В центре бляшки, где атрофия выражена больше всего – множественные телеангиэктазии.

Рис. 4.53 а, б. Диффузный гиперкератотический невус

Дифференциальная диагностика: красный плоский лишай, кольцевидная гранулема, претиби-
альная миксидема, склеродермия, саркоидоз, туберкулез кожи.

Рис. 4.54 а, б. Липоидный некробиоз
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Аргирия – редкое приобретенное поражение кожи, характеризующееся пигментацией (бурого и 
черно-серого цвета) кожи, слизистых оболочек, внутренних органов, глаз в связи с отложениями в них 
серебра. Аргироз возникает у рабочих серебряных рудников, у лиц, занимающихся приготовлением 
ляписа, серебряного лака, серебрением радиодеталей и так далее, а также при длительном употре-
блении с лечебной целью препаратов серебра (нитрат серебра). Различают общий и местный арги-
роз. При общем аргирозе наблюдается отложение серебра в коже, слизистых оболочках, внутренних 
органах; при местном возникает пигментация только отдельного органа (например, глаза).

Дифференциальная диагностика: состояния с явлениями истинного цианоза при угрожающих 
жизни состояниях (сердечно-легочной патологии (инфаркт миокарда, ТЭЛА, отек легких) и про-
текающих.

Рис. 4.56. эпидермис обычной толщины, без 
особенностей; в дерме мелкие, одинакового размера, 

округлые коричневатые зернышки, расположенные 
внеклеточно как одиночно, так и сгруппированно, 

преимущественно в верхних слоях и membranapropria 
потовых желез, в значительно меньшем количестве 

в эластических, коллагеновых волокнах, 
соединительнотканных оболочках волосяных 

фолликулов, сальных желез. Гистологически данная 
картина соответствует аргирии

Фoтофитодерматиты – группа воспалительных дерматозов, этиопатогенетической основой ко-
торых являются фотодинамические реакции, возникающие при ультрафиолетовом облучении кожи 
(UVА, λ = 320 – 400 нм; UVB, λ = 290 – 320 нм), в присутствии фотосенсибилизирующих агентов-фуро-
кумаринов, входящих в состав различных растений.

Растения различных семейств, преимущественно зонтичных, содержат фотосенсибилизирующие 
агенты-фурокумарины (бергаптол, 5-метокси-псорален, 8-метокси-псоралн, ангеликан). Наиболее 
известны в этом отношении пастернак, сельдерей, укроп, петрушка, анис, лимон, хризантемы, бор-
щевик. Входящие в состав растений фотосенсибилизаторы в большинстве случаев попадают в кожу 
человека при непосредственном контакте с растениями, реже при употреблении последних в пищу. 
Контакт с растениями не сопровождается возникновением субъективных ощущений .

Кожные проявления фотофитодерматита возникают через 24 часа после контакта с растениями, 
достигая клинической выраженности в течение 48–72 часов. Начальными симптомами заболевания 
являются эритематозные пятна различного оттенка, субъективно жгучая боль. Границы элементов, 
как правило, четкие, очертания могут напоминать контуры листьев растений. Через некоторое время 
от дебюта клинических проявлений появляются пузыри различных размеров с серозным содержи-
мым, плотной покрышкой, округлых и неправильных очертаний, в химическом составе которых об-

Рис. 4.55. Аргирия



Рис. 4.57 а, б. Фотофитодерматит, развившейся при контакте с борщевиком

наруживают фурокумарины растения. Присутствие высокой концентрации фотосенсибилизатора в 
содержимом пузырей необходимо учитывать и в обязательном порядке соблюдать меры предосто-
рожности при наружной обработке высыпаний. В ряде случаев наблюдается десквамация и некроз 
эпителия. Наличие зуда у больных мало характерно для данной группы дерматозов. При устранении 
этиологических факторов и адекватной терапии кожный процесс достаточно быстро разрешается с 
формированием вторичных гипермигментных пятен.

Диагноз устанавливается на основании клинической картины и тщательно собранного анамнеза 
заболевания. Кожные тесты и гистологическое исследование применяются в спорных диагностиче-
ских случаях.
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 Рис. 5.1. Цилиндрома

ГЛАВА 5. 

Опухоли кожи

Рис. 5.2. Фиброма

Рис. 5.3.  Дерматофиброма Рис. 5.4.  Дерматоскопия дерматофибромы
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Рис. 5.5 а, б. Пиогенная гранулема

Рис. 5.6.  Солнечный кератоз Рис. 5.7.  Солнечный кератоз, пигментная форма
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Рис. 5.8. Себорейный кератоз

Рис. 5.10 а, б. Невус фибро-эпителиальный

Рис. 5.9. Множественный себорейный  кератоз



156156156

Рис. 5.11 а, б.  Невус голубой

Рис. 5.12.  Унилатеральный  
телеангиоэктатический невус

Рис. 5.13.  Невус бородавчатый
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Рис. 5.14.  Невус бородавчатый

Рис. 5.16.  Синдром множественных  диспластических невусов

Рис. 5.15.  Невус диспластический
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Рис. 5.17 а, б.  Кератоакантома

Рис. 5.18.  Гигантская кератоакантома Рис. 5.19.  Базальноклеточный рак кожи  
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Рис. 5.20.  Базальноклеточный рак кожи,  
поверхностная форма

Рис. 5.22.  Базальноклеточный рак

Рис. 5.21.  Базальноклеточный рак кожи

Рис. 5.23.  Базальноклеточный рак кожи лба
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Рис. 5.24 а, б. Базальноклеточный рак кожи носа 

Рис. 5.25. Базальноклеточный рак кожи  
склеродермоподобная форма

Рис. 5.26. Базальноклеточный рак кожи
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Рис. 5.27 а, б.  Базальноклеточный рак кожи

Рис. 5.28. Базальноклеточный рак кожи Рис. 5.29.  Базальноклеточный рак кожи виска
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Рис. 5.30. Базальноклеточный рак  кожи,  
пигментная форма

Рис. 5.32. Базальноклеточный рак кожи, нодулярная форма

Рис. 5.31. Базальноклеточный рак кожи,  
нодулярная форма
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Рис. 5.33. Базальноклеточный рак кожи

Рис. 5.35. Первично множественный  
базальноклеточный рак кожи

Рис. 5.34. Первично множественный   
синхронный базальноклеточный рак кожи

Рис. 5.36. Базальноклеточный рак кожи,  
язвенная форма
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Рис. 5.37. Первично множественный синхронный  
базальноклеточный рак кожи, пигментная форма

Рис. 5.39. Первично множественный базальноклеточный рак кожи на фоне дисхромии

Рис. 5.38. Первично множественный рак кожи  
ушной раковины
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Рис. 5.40 а, б, в, г. Плоскоклеточный рак нижней губы
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Рис. 5.41. Плоскоклеточный рак верхней  губы

Рис. 5.43.  Плоскоклеточный рак кожи

Рис. 5.42. Плоскоклеточный рак кожи век

Рис. 5.44.  Болезнь Бовена
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Рис. 5.45. Лентиго-меланома

Рис. 5.46. Меланома поверхностно  
распространяющаяся 

Рис. 5.47. Лентиго-меланома  
и базальноклеточный рак кожи
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Рис. 5.48. Лентиго-меланома

Рис. 5.50 а, б. Меланома поверхностно распространяющаяся

Рис. 5.49.  Меланома кожи на фоне рубцовой атрофии
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Рис. 5.51. Меланома кожи лица

Рис. 5.53 а, б. Меланома нодулярная

Рис. 5.52.  Меланома нодулярная
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Рис. 5.54 а, б. Меланома нодулярная

Рис. 5.55 а, б. Меланома нодулярная
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Рис. 5.56. Меланома кожи ушной раковины Рис. 5.57. Меланома беспигментная
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