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Резюме
Врожденный ихтиоз – группа гетерогенных наследственных кож-
ных заболеваний, для которых характерно генерализованное 
нарушение кератинизации по типу гиперкератоза, обусловленное 
аномалиями дифференцировки эпидермиса. Период новорож-
денности имеет решающее значение для пациентов с ихтиозом 
из-за риска развития осложнений, сопутствующих заболеваний 
и летального исхода. Большинство осложнений возникает в ре-
зультате нарушения барьерной функции кожи. В статье рассма-
триваются проявления ихтиоза у новорожденных, описываются 
риски и осложнения, а также предлагаются стратегии наблюдения 
и лечения пациентов.
Цель работы: Представить современные данные о дифферен-
циальной диагностике и стратегиях лечения новорождённых 
пациентов с врожденным ихтиозом.
Материалы и методы: Проведен обзор российских и зарубежных 
источников, посвящённых этиологии, диагностике и лечению 
ихтиоза.
Основные результаты: Дифференциальная диагностика ихтиоза 
в неонатальном периоде является важной задачей, в связи с чем 
рассмотрены наиболее жизнеугрожающие подтипы. Самое тя-
желое течение с высоким риском летального исхода характерно 
для ихтиоза Арлекин. Коллодиевый плод сопровождается менее 

выраженной симптоматикой, не является окончательным диагнозом 
и в дальнейшем может приобретать клиническую картину, харак-
терную для ихтиозиформной эритродермии, ламеллярного ихтиоза 
или врожденного саморазрешающегося ихтиоза. Для синдрома 
Нетертона свой ственно сочетание врожденного ихтиоза со струк-
турными аномалиями волосяного стержня и склонностью к атопии. 
Эпидермолитический ихтиоз, сопровождающийся образованием 
пузырей и эрозий на коже, требует дифференциальной диагностики 
не только с ихтиозами, но и с буллезным эпидермолизом, синдромом 
ошпаренной стафилококковой кожи и токсическим эпидермальным 
некролизом. Каждому новорожденному с описанными проявлени-
ями необходима поддержка со стороны мультидисциплинарной 
команды специалистов и своевременное проведение лечебно- 
диагностических мероприятий, направленных на предотвращение 
развития осложнений и ухудшения состояния пациента.
Заключение: Анализ данных мировой литературы и практический 
опыт наблюдения авторов, свидетельствуют о сложностях диффе-
ренциальной диагностики форм ихтиоза в неонатальном периоде. 
В целях улучшения состояния кожи, профилактики инфекционных 
осложнений, коррекции электролитных и дыхательных нарушений 
необходимо начинать симптоматическое лечение до установления 
окончательного диагноза.
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Summary
Congenital ichthyosis represents a group of heterogeneous inherited skin 
diseases characterized by generalized keratinization disorder in the form 
of hyperkeratosis, caused by abnormalities in epidermal diff erentiation. 
The neonatal period is crucial for patients with ichthyosis due to the risk 
of developing complications, comorbidities, and fatal outcomes. Most 
complications arise from impaired skin barrier function. This article 
discusses the manifestations of ichthyosis in newborns, describes 
risks and complications, and suggests strategies for monitoring and 
treating patients.
Purpose of the study: to present contemporary data on diff erential 
diagnosis and treatment strategies for newborn patients with con-
genital ichthyosis.
Materials and Methods: review of Russian and international sources dedi-
cated to the etiology, diagnosis, and treatment of ichthyosis was conducted.
Results: Diff erential diagnosis of ichthyosis in the neonatal period is 
a crucial task, hence the most life-threatening subtypes are consid-
ered. The most severe progression with a high risk of fatal outcomes is 
characteristic of Harlequin ichthyosis. Collodion baby presents with less 

pronounced symptoms, is not a fi nal diagnosis, and may later develop 
clinical manifestations typical of ichthyosiform erythroderma, lamellar 
ichthyosis, or self-resolving congenital ichthyosis. Netherton syndrome 
is characterized by a combination of congenital ichthyosis with structural 
abnormalities of the hair shaX  and a propensity for atopy. Epidermolytic 
ichthyosis, accompanied by the formation of blisters and erosions on the 
skin, requires diff erential diagnosis not only with other forms of ichthyosis 
but also with bullous epidermolysis, staphylococcal scalded skin syndrome, 
and toxic epidermal necrolysis. Every newborn with described mani-
festations requires support from a multidisciplinary team of specialists 
and timely therapeutic and diagnostic measures aimed at preventing the 
development of complications and deterioration of the patient’s condition.
Conclusion: An analysis of global literature data and the practical expe-
rience of the authors indicate the complexities of diff erential diagnosis 
of ichthyosis forms in the neonatal period. To improve skin condition, 
prevent infectious complications, and correct electrolyte and respiratory 
disturbances, symptomatic treatment should begin before a defi nitive 
diagnosis is established.
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Введение
Врожденный ихтиоз – генетическое заболевание из груп-
пы генодерматозов, при котором нарушается процесс оро-
говения кожи. В результате дефектов генов, отвечающих 
за синтез белков (кератинов, коннексинов, филлагрина, 
лорикрина) и трансглутаминазы 1 (фермент для синтеза 
филлагрина и лорикрина), изменяются функциональные 
способности клеток эпидермиса. Это вызывает наруше-

ние барьерной функции кожи и снижает ее способность 
всасывать воду. Заболевание характеризуется сухостью 
кожи, ее обильным шелушением и гиперкератозом. Фе-
нотипическое проявление этих нарушений можно на-
блюдать только на коже (несиндромальный ихтиоз) или 
в сочетании с поражением других органов (синдромаль-
ный ихтиоз) [1].
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Распространенность врожденного ихтиоза также от-
личительна своей вариабельностью и зависит от типа 
заболевания. Вульгарный ихтиоз является наиболее рас-
пространенным фенотипом врожденного ихтиоза (частота 
1:300 общей популяции), реже обнаруживается рецес-
сивный χ-сцепленный ихтиоз (частота 1:3000 мужчин 
в общей популяции), еще реже – аутосомно- рецессивный 
врожденный ихтиоз (включая ихтиоз Арлекин, частота 
1:100 000 общей популяции) и кератинопатический ихтиоз 
(включая эпидермолитический ихтиоз, частота 1:300 000 
общей популяции). Распространенность синдромальных 
типов врожденного ихтиоза составляет в среднем 1:100 000 
общей популяции, встречаются и редкие типы, например, 
частота синдрома Нетертона оценивается как 1:200 000 
общей популяции [2, 3].

Как правило, клинические проявления врожденного 
ихтиоза заметны уже при рождении, или вскоре после 
него, и обычно сохраняются на протяжении всей жизни. 
В зависимости от основного генотипа интенсивность за-
болевания варьируется от легкой до тяжелой, в последнем 
случае заметно снижается качество жизни пациентов [1].

Особое внимание по определению стратегии лечения, 
тактики ведения и ухода за пациентом в период ново-
рожденности, уделяется следующим формам врожденного 
ихтиоза [4]:
• коллодийный плод;
• ихтиоз Арлекин;
• врожденная ихтиозиформная эритродермия;
• эпидермолитический ихтиоз;
• синдром Нетертона.

Дифференциальная диагностика наиболее частых форм 
врожденного ихтиоза представлена в табл. 1.

1. Коллодийный плод или коллодиевая мембрана – это 
описательный термин для временного состояния у но-
ворожденных, без указания на конкретный диагноз 
или расстройство. Коллодиевая мембрана представляет 
собой блестящую, плотную, похожую на плотный цел-
лофан, пленку (рис. 1). Наличие коллодиевой мембраны 
вокруг глаз и рта из-за ее поверхностного натяжения 
часто приводит к эктропиону (вывороту век) и эклаби-
уму (выворот губ). Коллодиевая мембрана регрессирует 
в течение 3–4 недель. В 10% случаях коллодиевая мем-
брана отслаивается, не оставляя никаких признаков 
ихтиоза, и называется саморазрешающимся коллоди-
евым плодом или саморазрешающимся врожденным 
ихтиозом [5, 6, 7].

Коллодиевый плод чаще является проявлением ла-
меллярного ихтиоза или врожденной ихтиозиформной 
эритродермии. Другие заболевания, которые могут 

Таблица 1.
Дифференциальная диагностика ихтиоза в периоде новорождённости
Table 1.
Strategies for diff erential diagnosis of ichthyosis in newborns

Коллодиевый плод Ихтиоз Арлекин
Врожденная 

ихтиозиформная 
эритродермия

Эпидермолитический 
ихтиоз Синдром Нетертона

Первые симптомы 
при рождении + + + + –\+ The fi rst symptoms 

at birth

Коллодиевая 
мембрана + – +\– – – The collodion 

membrane

Плотный роговой 
слой на поверхности 
кожи

– + – – – Hyperkeratosis

Эктропион +\– + –\+ – – Ectropion

Эклабиум +\– + –\+ – – Eclabium

Эритродермия +\– + + –\+ –\+ Erythroderma

Образование 
пузырей и эрозий – – – + – Blisters and erosions

Влагалищный 
трихорексис\
«бамбуковые» 
волосы

– – – – +\– Trichorrhexis 
invaginata

Collodion baby Harlequin ichthyosis
Congenital 

ichthyosiform 
erythroderma

Epidermolytic 
ichthyosis Netherton syndrome

Рисунок 1.
Коллодиевый плод (фото подопечного БФ «БЭЛА. Дети-бабочки»)
Figure 1.
Collodion baby (photo of the ward of the Charitable Foundation “BELA. Butterfl y Children”)
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проявляться в виде коллодиевого плода, включают 
триходистрофию, болезнь накопления нейтральных 
липидов и синдром Шегрена- Ларсона [1, 6].

В процессе наблюдения за коллодиевой мембраной 
можно клинически предположить заключительный 
диагноз: для ламеллярного ихтиоза характерен ксероз, 
темные грубые чешуйки кожи, гиперкератоз; для врож-
денной ихтиозиформной эритродермии характерно 
наличие эритемы кожи и на ее фоне тонкие светлые 
чешуйки; кольцевидное шелушение характерно для 
синдрома Нетертона; образование корок вокруг рото-
вой полости, шелушение, нарушение общего самочув-
ствия и образование пузырей характерно для синдрома 
обожжён ной стафилококковой кожи [8, 9].

2. Плод Арлекина – чрезвычайно редкий тип врожденного 
ихтиоза, который может сочетаться с врожденными 
патологиями развития иных органов. Дети часто рож-
даются недоношенными и при рождении заключены 
в массивные блестящие пластинки рогового слоя, пере-
сеченные глубокими красными трещинами, что явля-
ется входными воротами для инфекции. У младенцев 
наблюдается эктропион, эклабиум, недоразвитые уши 
и нос, кисти и стопы отечные и часто покрыты плотной 
мембраной, напоминающей варежку, брови и ресницы 
отсутствуют (рис. 2–5) [10]. Самые высокие показатели 
летального исхода были зарегистрированы в первые три 
месяца после рождения из-за дыхательной недостаточ-
ности или сепсиса (75% случаев). В случае переживания 

раннего неонатального периода средний возраст жизни 
пациентов составил от 10 месяцев до 25 лет [11, 12]. По-
сле отслойки плотного рогового слоя развивается по-
жизненная тяжелая ихтиозиформная эритродермия, на 
волосистой части головы часты проявления рубцовой 
алопеции, брови и ресницы могут отсутствовать [4].

3. Врожденная ихтиозиформная эритродермия, проявления 
которой также отмечаются при рождении. Ребёнок по-
крыт тонкой коллодиевой мембраной. После отторжения 
мембраны обнажается эритематозная кожа с генерали-
зованным шелушением в виде тонких белых чешуек на 
туловище, и с более крупными, плотно прикреплёнными 
и темноокрашенными чешуйками на конечностях и в кож-
ных складках (рис. 6). В отличие от коллодийного плода, 
при классической врождённой ихтиозиформной эритро-
дермии эктропион, эклабиум и алопеция выражены слабо 
или отсутствуют. В неонатальном периоде наиболее часто 
развиваются такие осложнения, как бактериальные ин-
фекции, аспирационная пневмония, гипотермия, электро-
литные нарушения и острая почечная недостаточность. 
В старшем возрасте отмечается дистрофия ногтей, иногда 
проявления рубцовой алопеции, гипогидроз, гипоплазия 
носовых и слуховых хрящей, ладонно- подошвенный ги-
перкератоз, низкая прибавка веса и роста [5, 7, 9].

4. Эпидермолитический ихтиоз, также известный как бул-
лезная ихтиозиформная эритродермия, переименован 
после реклассификации ихтиоза в 2009 году [13] – это 

Рисунки 2, 3, 4 и 5
Динамическое наблюдение плода Арлекин (фото подопечного БФ «БЭЛА. Дети-бабочки»)
Figures 2–5
Dynamic monitoring of Harlequin ichthyosis (photo of the ward of the Charitable Foundation “BELA. Butterfl y Children”)
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заболевание чаще с аутосомно- доминантным типом 
наследования, которое сопровождается образовани-
ем пузырей и эрозий на фоне участков гиперкератоза 
(рис. 7 и 8). В неонатальном периоде отмечается на-
личие обширных поверхностных эрозий с обрывками 
эпидермиса по краям (рис. 9), а также высокий риск 

развития электролитных нарушений и бактериальных 
осложнений, которые могут привести к летальному ис-
ходу. Симптом Никольского положительный, так как 
нарушение ороговения сопровождается дискератозом [1]. 
В периоде новорожденности необходимо проводить 
дифференциальную диагностику с буллёзным эпидер-
молизом, синдромом стафилококковой обожженной 
кожи и токсическим эпидермальным некролизом [4, 14]. 
С возрастом эритема разрешается, образование пузырей 
и эрозий происходит реже, преимущественно в теплое 
время года, отмечается наличие участков гиперкерато-
за в области крупных суставов, а также гиперкератоз 
ладоней и подошв [1, 6, 15].

5. Синдром Нетертона – это редкое заболевание с ауто-
сомно-  рецессивным типом наследования, сопровожда-
ется проявлениями при рождении или вскоре после него, 
характеризуется эритродермией (рис. 10), линейным 
огибающим ихтиозом, аномалиями волосяного стержня 
(влагалищный трихорексис, узелковый трихорексис / 
трихошизис, скрученные волосы), склонностью к ато-
пическим заболеваниям и нарушениями иммунной 
регуляции (повышение иммуноглобулина Е и эозино-
филов, дефицит B-клеток и селективных антител) [4, 
16, 17]. Для линейного огибающего ихтиоза характер-
ны серпигинозные и полициклические эритематозные 
бляшки с двой ным ободком шелушения. На волосистой 
части головы проявления по типу себорейного дерма-
тита (рис. 11) сочетаются с характерными изменениями 
волосяного стержня – волосы короткие, ломкие, сухие. 
Брови и ресницы часто отсутствуют. Если у пациента 
неполная клиническая картина, то диагноз установить 
сложнее. Дифференциальную диагностику необходимо 
проводить с врожденной ихтиозиформной эритродер-
мией, псориатической эритродермией, ламеллярным 
ихтиозом, иммунодефицитными состояниями (синдром 
Вискотта- Олдрича, синдром гипериммуноглобулине-
мии Е), атопическим и себорейным дерматитом [17, 18].

Период новорожденности имеет решающее значение 
для пациентов с врожденным ихтиозом из-за риска раз-
вития осложнений и летального исхода. Большинство 
осложнений возникает в результате нарушения барьерной 

Рисунок 6
Врожденная ихтиозиформная эритродермия (фото подопечного БФ «БЭЛА. 
Дети- бабочки»)
Figure 6
Congenital ichthyosiform erythroderma (photo of the ward of the Charitable Founda-
tion “BELA. Butterfl y Children”)

Рисунки 7 и 8
Эпидермолитический ихтиоз (фото подопечного БФ «БЭЛА. Дети-бабочки»)
Figures 7, 8
Epidermolytic ichthyosis (photo of the ward of the Charitable Foundation “BELA. But-
terfl y Children”)

Рисунок 9
Эрозии при эпидермолитическом ихтиозе (фото подопечного БФ «БЭЛА. Дети-
бабочки»)
Figure 9
Erosions in the patient with epidermolytic ichthyosis (photo of the ward of the Charita-
ble Foundation “BELA. Butterfl y Children”)
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функции кожи. К частым осложнениям врожденного их-
тиоза в неонатальном периоде можно отнести нарушения 
терморегуляции и электролитного баланса, дыхательную 
недостаточность, поражения органов зрения (особенно 
при наличии эктропиона) и органов слуха (вследствие 
закупорки наружного слухового прохода роговыми мас-
сами) [7, 9, 14].

1. Трансэпидермальные потери. Большинство осложне-
ний при ихтиозе связаны с трансэпидермальной потерей 
жидкости и нарушением барьерной функции кожи. 
В поддержании водного баланса принимают участие 
многочисленные структуры, которые регулируют ско-
рость трансэпидермальной потери воды и осуществляют 
поступление воды из дермы в эпидермис. Например, кор-
неоциты, содержащие кератин, отвечают за способность 
рогового слоя удерживать воду. Межклеточный матрикс 
принимает участие в барьере проницаемости, который 
препятствует потере влаги. Вследствие трансэпидер-
мальной потери жидкости и нарушений электролитного 
баланса, возникает клиническая картина дефицитных 
состояний, связанных с потерей ионов натрия, хлора, 
магния и других веществ. Тяжелые, своевременно не ку-
пированные нарушения водно- электролитного баланса, 
могут приводить к отеку головного мозга, нарушениям 
сердечного ритма, судорогам и шоку. Стратегия диа-
гностики и лечения – контроль уровня электролитов, 
гидратации и поддержания оптимальной влажности 
в кувезе новорожденного (70–80% влажности), исполь-
зование увлажняющих средств от 3-х до 8 раз в сутки 
для предотвращения трансэпидермальной потери жид-
кости [4, 14, 16].

2. Нарушения теплообмена. Из-за повышенной транс-
эпидермальной потери жидкости для новорожденных 
детей характерен перегрев, в то время как дети старшего 
возраста подвержены гипертермии за счет закупорки 
потовых желез роговыми массами. Гипотермия в неона-
тальном периоде может приводить к кровоизлияниям 
в головной мозг. Для коррекции нарушения теплообмена 

необходимо поддерживать оптимальный температур-
ный режим и уровень влажности в кувезе (32–34 градуса 
цельсия) [4, 7, 19].

3. Дыхательная недостаточность при ихтиозе возникает 
из-за нарушения продукции сурфактанта и аспирации 
новорожденным околоплодных вод, в которых может 
содержаться ороговевший эпителий, что может приво-
дить к закупорке альвеол и присоединению вторичной 
инфекции. При ихтиозе Арлекина, когда на коже имеется 
выраженный гиперкератотический панцирь, возникает 
ограничение движения грудной клетки. Закупорка верх-
них дыхательных путей и носовых ходов ороговевшим 
эпителием препятствует непрерывному потоку воздуха, 
поступающему в легкие [4, 5, 7, 12].

4. Нутритивная недостаточность, возникающая вслед-
ствие повышенного обмена веществ, усиленной транс-
эпидермальной потери жидкости, ускоренного тепло-
обмена и метаболического стресса достаточно часто 
встречается в неонатальном периоде у пациентов с врож-
денным ихтиозом [4, 7]. Зачастую недостаточность пи-
тания при врожденном ихтиозе носит многофакторный 
характер и усугубляется наличием очагов вторичной 
инфекции, что дополнительно повышает потребность 
младенца в калориях. При этом сужение челюстей и экла-
биум, которые чаще встречаются при синдроме Арле-
кина, препятствуют нормальному оральному питанию. 
В этом случае кормление осуществляется через назо-
гастральный или орофарингеальный зонд. Как только 
состояние периоральной области и физиологические 
рефлексы (сосательные и глотательные) будут восста-
новлены, грудное вскармливание может быть возобнов-
лено для получения необходимых питательных веществ 
и укрепления связи между ребенком и матерью [20–23].

5. Офтальмологические осложнения. При развитии эк-
тропиона, который встречается при коллодиевом плоде 
и синдроме Арлекина, младенцы подвергаются более 
высокому риску развития косоглазия, конъюнктивита 

Рисунок 10
Поражение кожи при синдроме Нетертона (фото подопечного БФ «БЭЛА. Дети-
бабочки»)
Figure 10
Skin lesions in Netherton syndrome (photo of the ward of the Charitable Foundation 

“BELA. Butterfl y Children”)

Рисунок 11
Волосистая часть головы ребёнка с синдромом Нетертона (фото подопечного 
БФ «БЭЛА. Дети-бабочки»)
Figure 11
Lesions of the scalp in Netherton’s syndrome (photo of the ward of the Charitable 
Foundation “BELA. Butterfl y Children”)



61

Архив педиатрии и детской хирургии № 2 [2] 2024 года À

и кератита. Стратегии коррекции включают нанесение 
офтальмологической мази на основе 5% декспантенола 
или увлажняющего гидрофильного крема на край век, 
в крайне тяжелых случаях – хирургическое вмешатель-
ство (аутотрансплантации из искусственной кожи чело-
века и из кожи задней аурикулярной области) [4, 5, 20, 24].

6. Оториноларингологические осложнения. Интенсив-
ное шелушение способствует скоплению в наружном 
слуховом проходе чешуек и блокирует его, влияя на 
слух. Пациенты испытывают боль в ухе, зуд и снижение 

слуха в дальнейшей перспективе (кондуктивная туго-
ухость) [4, 21, 24].

7. Хирургические осложнения. При коллодиевом плоде 
и синдроме Арлекин нередко происходит образова-
ние стягивающих полос из мембраны вокруг пальцев 
и конечностей, при выраженном сужении происходит 
пережатие питающих сосудов, приводящее к развитию 
некроза и как следствие, гангрены. Своевременное хи-
рургическое вмешательство и устранение стягивающих 
полос препятствует ее развитию [4, 19, 25, 26].

Стратегии лечения пациентов с ихтиозом в неонатальном периоде
Сопровождением и лечением новорожденных пациентов 
с тяжелыми формами ихтиоза должна заниматься муль-
тидисциплинарная команда врачей, которая помимо нео-
натолога и дерматолога, включает в себя офтальмолога для 
контроля состояния роговицы и хирургической коррекции 
эктропиона (при необходимости), оториноларинголога для 
удаления роговых масс из слухового прохода и оценки 
аудиологического скрининга, диетолога для коррекции су-
точного калоража при ускоренном энергетическом обмене, 
хирурга для оперативного лечения ишемии в дистальных 
участках конечностей вследствие развития стягивающих 
полос [1, 5, 14, 19, 20].

Клинические проявления ихтиоза в неонатальном пе-
риоде отличаются от проявлений в более старшем возрас-
те. Это связано с изменениями факторов окружающего 
микроклимата при переходе из внутриутробной среды 
к внешней среде. Лечение начинают сразу после рождения 
ребенка с подозрением на ихтиоз еще до установления 
окончательного диагноза. При выборе метода и тактики 
лечения опираются на клинические проявления заболева-
ния, состояние пациента, данные лабораторных и инстру-
ментальных методов обследования и анамнез [10, 25, 27].

Действия медицинского персонала сразу после рожде-
ния ребёнка включают в себя:

1. Санацию воздухоносных путей. Носовые ходы могут 
быть закупорены гиперкератотическими массами, что 
является дополнительным фактором риска для возник-
новения дыхательной недостаточности [7, 20].

2. Обработку глаз с использованием антибактериальных 
глазных капель (например, 20% раствора сульфацила 
натрия) для предотвращения вторичной инфекции, 
особенно при наличии эктропиона [4, 7, 16].

3. Создание благоприятных условий и микроклимата. Ре-
комендуется исключить обтирание хлопковым одеялом, 
для сведения к минимуму риска травматизации кожи. 
В палату интенсивной терапии новорожденный транс-
портируется в одеяле из алюминиевой фольги, пред-
варительно завернутый в хлопчатобумажную пеленку. 
Новорожденный помещается в кувез с влажностью 
70–80% (при влажности более 80% возможен рост плес-
невых грибов) и оптимальным температурным режимом 
32–34 градуса цельсия [4, 5, 16, 20, 24].

4. Обеспечивается внутривенный доступ путем катетери-
зации пупочной вены [1, 4, 5, 16].

5. Проводится регулярный контроль уровня электролитов – 
ежедневно на 1-й неделе жизни, далее – в зависимости 
от тяжести состояния пациента. При неосложненном 
течении после первого месяца жизни рекомендуется по-
вторное определение уровня электролитов еженедельно 
[5, 11, 17, 21, 28].

6. Проводится непрерывная пульсоксиметрия. Для кон-
троля сатурированного кислорода в периферической 
крови и профилактики повреждения кожного покрова 
пульсоксиметр желательно накладывать на неадгезив-
ную сетчатую контактную накладку, преимущественно 
на основе силикона [5, 10, 20, 29].

7. Нутритивная поддержка. При наличии у новорожден-
ного эклабиума питание осуществляется через оро- или 
назогастральный зонд, который перед постановкой не-
обходимо смазать вазелиновым маслом. Новорожденные 
с тяжелыми формами ихтиоза нуждаются в повышенном 
потреблении белка, в среднем это 2г/кг/сут [14, 16, 20, 
23, 30, 31].

8. Местное лечение. После стабилизации состояния ново-
рожденного начинают местное и / или системное лечение 
ихтиоза.

Местная терапия включает в себя гигиенические про-
цедуры, использование увлажняющих средств и, при 
некоторых формах ихтиоза, влажное обертывание. Ос-
новные цели местной терапии – увлажнение кожи, ща-
дящее отшелушивание и предотвращение образования 
новых чешуек [1, 14, 16, 17, 19].

8.1. Гигиенические процедуры
При тяжелых формах врожденного ихтиоза, таких 
как эпидермолитический ихтиоз рекомендовано че-
редование ванн с растворами антисептиков на водной 
основе и эмолентами. Ванны можно принимать если 
нет признаков вторичного инфицирования кожи 
и подъема температуры тела. При врожденной их-
тиозиформной эритродермии и синдроме Нетертона 
такие ванны будут способствовать снижению дис-
комфорта и зуда вследствие эритродермии [3, 4, 5, 
14, 30]. При ихтиозе Арлекина, коллодийном плоде 
рекомендованы ежедневные ванны с эмолентами 
и гидрофильными маслами для поддержания уров-
ня гидратации и отторжения роговых масс [9, 10]. 
Купание в щелочной морской воде (рН 8,1), пищевой 
соде или экстракте овса в течение 30–60 минут не 
реже одного раза в неделю может облегчить удаление 
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чешуек и гиперкератоза. Ванны с октенидином 0,1% 
профилактируют присоединение вторичной инфек-
ции [7, 24].

Механический кератолиз с помощью мягких губок 
и мочалок из микрофибры возможен в более старшем 
возрасте и не рекомендован в период новорожден-
ности [4, 20, 21].

8.2. Поддержание водного баланса кожи
Эмоленты обладают очень важными свой ствами – 
поддерживают защитную функцию кожи и снижают 
риск трансэпидермальной потери жидкости. Выбор 
мазевой основы зависит от состояния кожи, напри-
мер, чем сильнее выражена эритродермия, тем более 
легкой текстурой должна обладать местная терапия. 
В первые дни жизни, которые новорожденный про-
водит в кувезе, лучше выбирать эмоленты по типу ги-
дрофильного крема, далее можно выбирать эмоленты 
с более насыщенной текстурой. Кратность нанесения 
эмолентов от 3 до 8 раз в день [4, 14, 18, 24].

Рекомендовано избегать кератолитических средств 
на основе мочевины, салициловой и молочной кисло-
ты в связи с риском системной абсорбции. Добавление 
к местной терапии этих средств возможно лишь со 
второго года жизни и начинается с использования 
препаратов с низкими концентрациями мочевины 
(7–10%) и салициловой кислоты (2–2,5%) [19, 20, 27, 32].

При наличии признаков вторичной инфекции, кожа 
обрабатывается антисептиками на водной основе, 
далее наносится увлажняющее средство и только 
после него, через 10–15 минут, можно использовать 
местные антибактериальные или противогрибковые 
препараты [4, 7].

8.3. Использование высокотехнологичных медицин-
ских изделий при эпидермолитическом ихтиозе
Д ля предотвращения риска травматизации кожи 
и ускорения процессов репарации используются пере-
вязочные средства на неадгезивной основе [33]:
1. Сетчатые повязки

• контактные накладки, преимущественно на ос-
нове силикона.

2. Губчатые повязки
• контактные накладки, преимущественно на ос-

нове силикона.
3. Бинты

• немарлевые, дышащие бинты из вискозы с до-
бавлением эластана;

• трубчатые бинты для фиксации.
4. Салфетки из нетканного материала.
5. Пластыри с силиконовой основой.

При необходимости использования пластыря 
для фиксации зонда, центрального венозного или 
мочевого катетера следует остановить свой выбор 
на пластыре с силиконовой основой. В случае если 
использование таких пластырей невозможно, то 
при снятии или замене пластыря на клейкой ос-
нове необходимо использовать вазелиновое масло 
[7, 16, 20].

Неадгезивные перевязочные средства легко на-
кладываются и снимаются с кожи, способствуют 

быстрому заживлению раневых поверхностей, соз-
дают дополнительную защиту от вторичной инфек-
ции и не травмируют кожу при снятии [5, 20, 33].

9. Системная терапия
Включает в себя применение:
1. ретиноидов;
2. антисептических препаратов (при присоединении 

вторичной инфекции);
3. НПВС и наркотических анальгетиков (при выражен-

ном болевом синдроме).

9.1. Применение системных ретиноидов при тяже-
лых формах ихтиоза, преимущественно при ихтиозе 
Арлекина, является достаточно эффективным методом 
терапии, с помощью которого можно быстрее добиться 
регресса рогового панциря и / или коллодиевой пленки, 
а также эктропиона, однако, в меньшей степени си-
стемные ретиноиды влияют на течение эритродермии 
[10, 34]. При тяжелом течении заболевания необходим 
продолжительный непрерывный прием данной группы 
препаратов, при котором могут отмечаться такие побоч-
ные эффекты, как остеотоксичность (преждевременное 
закрытие эпифизов, гиперостоз скелета, внекостная 
кальцификация) и гепатотоксичность, а также тера-
тогенный эффект, что очень важно учитывать при на-
значении ретиноидов пациентам детородного возраста 
[32, 34].

Использование низких доз системных ретиноидов 
позволяет достичь наиболее приемлемого соотношения 
риск-польза. Назначаются в дозировке 0,25–1 мг/кг/сут, 
при этом дозировка корректируется для подбора мини-
мальной эффективной дозы для пациента. Ретиноиды 
для местного применения имеют меньший риск побоч-
ных эффектов и поэтому их следует рассматривать для 
использования при более легком течении заболевания 
и / или когда риски системной терапии перевешивают 
преимущества [1, 32, 34, 35, 36].

При назначении ретиноидов требуется контроль по-
казателей крови (общего анализа крови, печеночных 
ферментов, сывороточных липидов, мочевины, креати-
нина и электролитов) каждые 2 недели в течение первых 
2-х месяцев приема. Начиная с третьего месяца контроль 
проводится ежемесячно [32, 34, 36].

9.2. Системные антибактериальные и  антимико-
тические средства назначаются при наличии очагов 
вторичной инфекции с учетом данных результатов 
посевов отделяемого, выявленных возбудителей и их 
чувствительности к лекарственным средствам. В про-
филактических целях препараты назначаются только 
при ихтиозе Арлекина [4, 12, 21, 25].

Новорожденные с тяжелыми формами врожденного 
ихтиоза имеют высокий риск септических осложнений, 
при этом основной причиной грибкового сепсиса яв-
ляются грибы рода Candida [19, 29, 37], а бактериаль-
ного – Pseudomonas aeruginosa, что может быть связано 
с нарушением врожденного иммунитета и специфичной 
внутрибольничной микрофлорой [38, 39]. Стоит от-
метить, что исследования о пользе антибактериальной 
или антимикотической профилактики у пациентов 
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с врожденными ихтиозами ограничены, при этом име-
ются описанные случаи летального исхода вследствие 
псевдомонадного сепсиса, несмотря на применение 
антибактериальных препаратов широкого спектра 
действия [26].

9.3. Нестероидные противовоспалительные средства 
и наркотические анальгетики назначаются при тяже-
лых формах врожденного ихтиоза, если имеет место 
выраженный болевой синдром, который определяют 
по шкале боли для новорожденных и детей первого 
года жизни (шкала боли N-PASS). Шкала боли включает 
в себя оценку плача, дыхания, выражения лица ребен-
ка, состояния возбуждения и напряженность верхних 
и нижних конечностей [40, 41]. Седации подлежат дети 
с количеством баллов >3, или на усмотрение курирую-
щего врача, в зависимости от клинических проявлений 
у конкретного пациента [4, 5, 27, 40].

Глюкокортикостероидные средства (ГКС) для улуч-
шения состояния кожного покрова не рекомендовано 
использовать у новорожденных пациентов с ихтиозом 
без дополнительных показаний к их применению: при 
синдроме недоношенности и ихтиозе или при тяжелой 
гипернатриемической дегидратации [7, 10, 42]. ГКС на-
рушают нормальную функцию клеток эпидермиса, что 
приводит ко многим кожным проявлениям [43]. Этот 
эффект частично опосредован высокой экспрессией 
глюкокортикоидных рецепторов, обнаруженных на 
базальных кератиноцитах, и подавлением фактора роста 
кератиноцитов, который важен для заживления ран. 
При врожденных ихтиозах воздействие супрафизио-
логических глюкокортикоидов, вероятно, приводит 
к дальнейшему ингибированию уже нарушенной функ-
ции кератиноцитов, что усугубляет кожные проявления 
врожденного ихтиоза [43, 44, 45].

Заключение
Врожденный ихтиоз – это редкое генетическое заболевание, 
значительно влияющее на качество жизни и возникновение 
медико- социальных проблем на протяжении всей последу-
ющей жизни у пациента и его семьи. Наиболее серьёзные 
проблемы возникают в периоде новорожденности. Меди-
цинским сопровождением новорожденного с ихтиозом 
должна заниматься мультидисциплинарная команда специ-
алистов. Своевременная стратегия использования местной 
и системной симптоматической терапии может снизить риск 

летального исхода, уменьшить вероятность развития ослож-
нений, способствует улучшению качества жизни пациента. 
Лечение необходимо начинать в ранний неонатальный пе-
риод, учитывая данные клинической картины заболевания, 
результаты лабораторных и инструментальных методов 
обследования. В настоящее время активно разрабатываются 
методы патогенетического и таргетного лечения ихтиоза, 
генная и клеточная терапия, расширяются возможности 
применения биологических препаратов.
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