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Актуальность исследования. Заболевания из группы врожденных ихтиозов редки и имеют 
гетерогенный фенотип [1], потому на сегодняшний день существуют трудности в верификации 
диагноза и классификации нозологий [2].

цель исследования. Демонстрация клинического случая, анализ эволюции представлений 
о патофизиологии и классификации заболеваний из группы врожденных ихтиозов.

Материалы и методы. Источники отечественных и зарубежных авторов; данные медицин-
ской документации, объективного осмотра, лабораторных и инструментальных исследований 
демонстрируемого пациента.

Результаты. Пациент Н. поступил в клинику кожных болезней СПбГПмУ с жалобами на 
зуд и высыпания с локализацией на коже туловища, разгибательных поверхностей конечно-
стей, проявляющиеся в виде полициклических или кольцевидных серпигинозных участков 
эритемы, окруженных приподнятым розовым валиком с пластинчатым шелушением и неболь-
шим количеством быстро ссыхающихся пузырьков под роговым слоем. Кожа на локтевых сги-
бах и в подколенных впадинах лихенизирована. На волосистой части головы отмечается мел-
копластинчатое шелушение.

По результатам биопсии: в поверхностных слоях эпидермиса определяется очаговый пара-
кератоз, субкорнеальные абсцессы. В эпидермисе отмечается спонгиоз клеток шиповатого 
слоя и псориазиформный акантоз, а зернистый слой отсутствует. В сосочковом и сетчатом сло-
ях дермы видны плотные периваскулярные лимфоцитарные инфильтраты с экзоцитозом лим-
фоцитов и лейкоцитов в эпидермис.

Выводы. основным звеном патогенеза рассматриваемого заболевания является повреждение 
кожного барьера, из-за повышается восприимчивость к аллергенам и риск развития иммунодефици-
та. Важным этапом диагностики является биопсия. В ходе исследования выяснилось, что чаще всего 
ЛоИ сочетается с синдромом Нетертона. Линеарный огибающий ихтиоз (ЛоИ) — это аутосомно-ре-
цессивное заболевание кожи, проявляющееся при рождении или в первые месяцы жизни и характе-
ризующееся чешуйчатой эритродермией, высоким уровнем сывороточного Ige, генерализованным 
нарушением кератинизации [2]. также может наблюдаться аномалия волосяного стержня, называе-
мая Trichorexsis invaginata, в таком случае, речь идет о сочетании с синдромом Нетертона. Стоит от-
метить, что длительное время заболевание классифицировалось в качестве отдельной нозологии, 
однако на сегодняшний день ЛоИ не характеризуется как изолированная патология, т.е. имеет место 
только при наличии синдрома Нетертона, из чего следует, что это одна нозология [3].
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