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со слов больного, заболевание началось в раннем 
детском возрасте с появления гиперпигментирован-
ных пятен, со временем количество высыпаний уве-
личилось, стали появляться возвышающиеся над 
поверхностью кожи плотные образования. Отмечает 
наличие подобных высыпаний по женской линии у 
мамы, бабушки и прабабушки.

Status localis: на коже туловища и конечностей от-
мечаются гиперпигментированные пятна до 7 см в 
диаметре, цвета «кофе с молоком», множественные 
узлы от 1 до 6 см, плотной консистенции, безболез-
ненные при пальпации. выставлен диагноз «нерофи-
броматоз 1-го типа» (рис. 5).

таким образом, несмотря на то что заболевание 
встречается редко, наши наблюдения пяти клиниче-
ских случаев за короткий промежуток времени свиде-
тельствуют об актуальности проблемы нейрофибро-
матоза, о необходимости проведения генетических 
консультаций беременным, особенно тем, в семье 
которых уже есть родственники с этим заболеванием. 
Кроме косметического дефекта, опасность заболева-
ния заключается в том, что при этой наследственной 
патологии поражены другие органы и системы, что 
требует своевременной коррекции и постановки на 
учет у соответствующих специалистов.
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Кератодермии являются самыми распространенными среди генодерматозов и занимают второе место по-
сле группы ихтиозов. частота встречаемости кератодермий в странах мира, включая Россию, составляет от 
1:300 до 1:15000.существует очень редкая форма диффузной кератодермии, называемая синдромом Олмсте-
да, которая к 2009 г. описана в десяти источниках научной литературы. поражение затрагивает не только ладо-
ни и подошвы, но и кожу вокруг естественных отверстий, формирует сгибательные деформации и контрактуры 
пальцев, вплоть до спонтанных ампутаций. в некоторых наблюдениях отмечается наличие фолликулярного 
кератоза на конечностях, лейкокератоза на лице и языке, перерастяжимости суставов, алопеции, отсутствие 
премоляров. приведен клинический случай пациента с данной патологией.
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cases of keratoderma are the most common among genodermatoses and take the second place after a group of 
ichthyosis. the frequency of occurrence of keratodermia in the world, including Russia, is from 1:300 to 1:15000. there 
is a very rare form of diffuse keratoderma: olmsted Syndrome, which in 2009 is described in 10 sources of scientific 
literature. the defeat not only affects the palms and soles, and skin around the orifices, forms a flexion deformity and 
con-tracture fingers, until spontaneous amputation.  Some observations noted the presence of follicular keratosis of the 
extremities, leukokeratosis on the face and language, pererastayut joints, alopecia, absence of premolars. We present 
a clinical case of a patient with this pathology.

Key words: hereditary forms of keratoderma, olmsted syndrome.

1Кератодермии являются самыми распространен-
ными среди генодерматозов и занимают второе ме-
сто после группы ихтиозов. частота встречаемости 
кератодермий в странах мира, включая Россию, со-
ставляет от 1:300 до 1:15000 [1, 2].

по классификации различают диффузные, ло-
кальные и точечные ладонно-подошвенные врож-
денные кератодермии. синдром Олмстеда – очень 
редкая форма диффузной кератодермии не только с 
поражением ладоней и подошв, но и с гиперкерато-
тическими наслоениями вокруг естественных отвер-
стий (рот, нос, анус и др). с течением времени по-
степенно формируются сгибательные деформации 
и контрактуры пальцев, вплоть до спонтанных ампу-
таций, дистрофические изменения ногтевых пластин 
[3]. в некоторых наблюдениях отмечается наличие 
фолликулярного кератоза на конечностях, лейкоке-
ратоза на лице и языке, перерастяжимости суставов, 
алопеции, отсутствие премоляров [4, 5]. впервые эта 
форма кератодермии описана h. olmcted в 1927 г. в 
1990 и 1995 гг. опубликованы случаи семейного про-
явления этого заболевания [1, 6]. в мировой литера-
туре к 2009 г. зарегистрировано менее десяти наблю-
дений больных с этим синдромом [7].

Описание клинического случая. На профессор-
скую консультацию в клинику кожных и венерических 
болезней саратовского ГмУ им. в.и. Разумовско-
го аллергологами был направлен ребенок двух лет, 
который с первых месяцев жизни наблюдается с 
диагнозом: атопический дерматит. в последние не-
сколько месяцев к диагнозу добавлено осложнение 
кандидозом. получает антигистаминные препараты 
и итраконазол. со слов матери, ребенок родился 
в срок от второй беременности, которая протекала 
нормально. первый ребенок, девочка 14 лет, здоро-
ва. вес при рождении 3400 г. вскармливание груд-
ное. впервые обратили внимание на плохой рост во-
лос, изменение ногтей, шелушение на ладонях с 7-8 
месяцев. Эти явления нарастали, на ладонях и сто-
пах появлялись трещины, кожа ладоней и свода стоп 
утолщалась. лечились у педиатров и аллергологов. 
при первом обращении к дерматологам заподозрено 
генетическое заболевание: врожденный буллезный 
эпидермолиз пограничный или диспластический, так 
как на ладонях были толстостенные большие пузы-
ри. Но анализ литературы, клиническая картина за-
болевания позволили поставить диагноз: кератодер-
мия Олмстеда. матери было предложено сделать 
генетический анализ, от чего она отказалась.

Объективно. поражение кожи многоочаговое. Ос-
новная локализация: кисти рук и стопы. Обращают на 
себя внимание бледно-серый цвет кожи лица, шелу-
шение и сухость губ, гиперкератотические узелки на 
коже вблизи красной каймы губ, редкие, истонченные 
волосы на голове. в области ладоней: лихенизация 
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и гиперкератотические очаги желто-белого цвета с 
глубокими трещинами, окаймленными толстой, плот-
ной покрышкой. пальцы рук истончены, согнуты в 
сгибательные контрактуры. На подошвенной поверх-
ности стоп: очаги гиперкератоза по всей поверхности 
стопы, в области свода – трещины. пальцы стоп тон-
кие. в межъягодичной складке, переходя на область 
промежности и бедер, расположены очаги мелких 
фолликулярных узелков, часть из которых покрыты 
гиперкератотическими разрастаниями. Назначено 
лечение: ретинола пальмитат по 3-4 капли на ночь до 
1,5 – 2 месяцев курсами; наружно: кератолитические 
мази и кремы, увлажняющие и смягчающие средства 
(эмоленты). поставлен вопрос перед педиатрами о 
возможности назначения системных ретиноидов (не-
отигазон, ацетритин) (рисунок: а, б, в, г).

таким образом, описание этого клинического слу-
чая представляет интерес из-за редкости данного 
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генетически обусловленного дерматоза. с другой 
стороны, это случай не только неправильной диа-
гностики, но и необоснованного лечения ребенка, 
неправильной ориентации матери в улучшении про-
гноза его заболевания и качества жизни.
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Очаги гиперкератоза: а – в области рта и носа; б – на подошвенных поверхностях; в – на ладонях;  
г – вокруг анального отверстия
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псориаз — хронический дерматоз, проявляющийся доброкачественной гиперпролиферацией эпителио-
цитов, нарушением их дифференциации и кератинизации. в дерматологии полиморбидность довольно рас-
пространена и актуальна, но вместе с тем недостаточно изучена. псориаз у больных с вич-инфекцией часто 
протекает чрезвычайно тяжело и плохо поддается стандартным методам терапии, что делает проблему иссле-
дования клинико-иммунологических особенностей течения псориаза у таких пациентов актуальной. болезнь 
значительно ухудшает качество жизни, снижает работоспособность и социальную активность пациентов. в ра-
боте представлен клинический случай, в котором видоизменение клинической картины и агрессивность тече-
ния псориаза обусловлена коморбидностью патологии, что требует применения междисциплинарных лечебно-
диагностических подходов.

Ключевые слова: вич-инфекция, псориаз, полиморбидность.
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