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(генодерматоз), характеризующееся диффузным 

нарушением ороговения по типу гиперкератоза 

и проявляющееся образованием на коже чешу-

ек, напоминающих чешую рыбы [1, 2]. Сам тер-

мин был предложен лондонским дерматологом 

W. Wilson в 1842 г. [3].

Ранее использовалась классификация, пред-

ложенная K. Wells, C. Kerr (1965), где за основу 

группового выделения нозологических форм был 

взят тип наследования ихтиоза (табл. 1) [4–6].

 В 2009 г. в г. Сорез (Франция) в рамках 1-й 

Консенсусной конференции, посвященной их-

тиозам, были утверждены единые терминология 

и классификация ихтиоза, которыми пользуют-

ся и в настоящее время [7] (табл. 2).

Согласно этой классификации, с учетом 

патогенеза и данных молекулярно-генетических 

исследований, выделена большая группа «врож-

денного ихтиоза с аутосомно-рецессивным типом 

наследования», включающая различные типы 

ламеллярного ихтиоза, врожденную небуллез-

ную ихтиозиформную эритродермию и группу 

«кератинопатических ихтиозов», включающих 

буллезную врожденную ихтиозиформную эрит-

родермию и поверхностный эпидермолитиче-

ский ихтиоз [7].

Также ихтиоз может являться одним из про-

явлений генетических синдромов:

• синдром Нетертона (OMIM 256500) – 

наследственное сочетание врожденной ихтио-

зиформной эритродермии, участков утолще-

ния волос за счет инвагинации их дистальных 

частей в проксимальные, атопического дерма-
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Таблица 1

Классификация K.S. Wells, C.B. Kerr (1965)

Характеристика

Аутосомно-доминантный ихтиоз:
Обычный (простой, блестящий, змеевидный);
Врожденная ихтиозиформная буллезная 
эритродермия Брока
Буллезный ихтиоз Сименса
Локализованный обычный ихтиоз Германа
Иглистый ихтиоз Ламберта
Обычный ихтиоз с крипторхизмом Соннека

Аутосомно-рецессивный ихтиоз:
Врожденный ихтиоз типа gravis (Riecke I), 
larvata (Riecke II), tarda (Riecke III)
Синдром Шегрена–Ларсона
Синдром Руда
Синдром Рефсума
Обычный ихтиоз Спиндлера
Эктодермальный генерализованный ихтиоз 
Беферштедта
Синдром Юнга–Вогеля

X-сцепленный рецессивный ихтиоз:
Обычный ихтиоз Уэлса–Керра
Ихтиоз с гипогенитализмом Линха
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после рождения от изменений внутренних орга-

нов, несовместимых с жизнью, истощения, сеп-

сиса [15]. На сегодня известно также, что 10% 

младенцев не имеют в дальнейшем изменений 

кожных покровов (selfhealing collodion baby) 

[6, 24].

1. Мурашкин Н.Н., Материкин А.И., Хотко А.А., Князев 
А.С. Особенности клинического течения ихтиоза у детей. 

Казанский мед. журнал, 2011; 92 (2): 290–292.

2. Орловская И.В., Рюмина И.И., Перепелкина А.Е. 
Врожденный ихтиоз. Рос. вестн. перинатологии и педиа-

трии. 2009; 54 (6): 22–25.

3. Nazzaro V, Ermacora E, Santucci B. Epidermolitic hyper-

keratosis: generalized form in children from parents with sys-

tematized linear form. Br. J. Dermatol. 1990; 122: 417–422.

4. Wells RS, Kerr CB. Genetic classification of ichthyosis. 

Arch. Derm. 1965; 92: 1–6.

5. Кондратьева Ю.С., Сафонов Н.Е., Клеймуш В.А., 
Шипилов А.А. Семейный случай иглистого ихтиоза. Вестн. 

дерматологии и венерологии. 2011; 4: 73–79.

6. Диагностика и комплексная реабилитация перина-

тальной патологии новорожденных детей. Г.В. Яцык, ред. 

М.: Педиатръ, 2012.

7. Oji V, Tadini G, Akiyama M, et al. Revised nomenclature 

and classification of inherited ichthyosis: results of the First 

Ichthyosis Consensus Conference in Soreze 2009. J. Am. Acad. 

Dermatol. 2010; 63 (4): 607–641. 

8. Akiyama M, Sugiyama-Nakagiri Y, Sakai K, et al. 
Mutations in lipid transporter ABCA12 in harlequin ichthyosis 

and functional recovery by corrective gene transfer. J. Clin. 

Invest. 2005; 115 (7): 1777–1784.

9. Online Mendelian inhetitance in Man (http//www.ncbi.

nlm.nih.gov/OMIM)

10. Bitoun E, Chavanas S, Irvine AD, et al. Netherton 

syndrome: disease expression and spectrum of SPINK5 

mutations in 21 families. J. Invest. Dermatol. 2002; 118 (2): 

352–361. 

11. Sun JD, Linden KG. Netherton syndrome: a case report 

and review of the literature. Int. J. Dermatol. 2006; 45 (6): 

693–697. 

12. Кеннет Л. Джонс. Наследственные синдромы по 

Дэвиду Смиту: Пер. с англ. Атлас-справочник. М.: Практика, 

2011.

13. Козлова С.И., Демикова Н.С. Наследственные синд-

ромы и медико-генетическое консультирование. М.: Автор-

ская академия, 2007.

14. Rizzo WB, Jenkens SM, Boucher P. Recognition and 

diagnosis of neuro-ichthyotic syndromes. Semin. Neurol. 2012; 

32 (1): 75–84. 

15. Зверькова Ф.А. Болезни кожи у детей. СП-б.: СОТИС, 

1994.

16. Djalilian AR, Kim JY, Saeed HN, et al. Histopathology 

and treatment of corneal disease in keratitis, ichthyosis, and 

deafness (KID) syndrome. Eye (Lond). 2010 ; 24 (4): 738–740.

17. Richard G, Rouan F, Willoughby CE, et al. Missense 

mutations in GJB2 encoding connexin-26 cause the ectodermal 

dysplasia keratitis-ichthyosis-deafness syndrome. Am. J. Hum. 

Genet. 2002; 70 (5): 1341–1348.

18. Caceres-Rios H, Tamayo-Sanchez L, Duran-Mckins-
ter C, et al. Keratitis-ichthyosis-deafness sindrom (KID). 

Pediatr. Dermatol. 1996; 13 (2): 105–113.

19. Hummel M, Cunningham D, Mullett CJ, et al. Left-

sided CHILD syndrome caused by a nonsense mutation in the 

NSDHL gene. Am. J. Med. Genet A. 2003; 122 (3): 246–251.

20. Judge MR, Harper J, Oranje A, et al. Collodion baby 

and Harlequin ichthyosis. Textbook of Pediatric Dermatology. 

Second edition. Malden, Blackwell Pablishing, 2006: 118–125.

21. Shwayder T, Akland T. Neonatal skin barrier: structure, 

function and disorders. Dermatol. Therapy. 2005; 18: 87–103. 

22. Judge MR, McLean WHI, Munro CS, et al. Disorders 

Литература



32

П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

Я
/

2
0

1
4

/
Т

о
м

 9
3

/
№

 1

of keratinization. Rook’s Textbook of Dermatology, 8th ed., 

Vol. 1. Massachusetts, Oxford, Victoria: Blackwell Science, 

2010: 1981–1986.

23. Chung M, Pittenger J, Tobin S, et al. Expedient 

Treatment of a Collodion Baby. Case Reports in Dermatological 

Medicine Volume. 2011; Article ID 803782: 1–3.

24. Tuzun Y, Iscimen A, Pehlivan O. Collodion baby. J. 

Turk. Acad. Dermatol. 2008; 2 (2): 82201r, http:// www.jtad.

org/2008/2/jtad82201r.pdf

25. Akiyama M. Harlequin ichthyosis and other autosomal 

recessive congenital ichthyoses: the underlying genetic defects 

and pathomechanisms. J. Dermatol. Sci. 2006; 42 (2): 83–89.

26. Kelsell D, Norgett E, Unsworth H, et al. Mutations in 

ABCA12 underlie the severe congenital skin disease harlequin 

ichthyosis. Am. J. of Hum. Genet. 2005; 76 (5): 794–803. 

27. Pickford J. Foundation for Ichthyosis and Related Skin 

Types Mode of access: http://www.scalyskin.org/index.cfm. 

Date of access: 25.10.2010

28. Akiyama M. ABCA12 mutations and autosomal 

recessive congenital ichthyosis: A review of genotype/phenotype 

correlations and of pathogenetic concepts. Human Mutation. 

2010; 31: 1090–1096.

29. Lefеvre C, Audebert S, Jobard F, et al. Mutations in the 

transporter ABCA12 are associated with lamellar ichthyosis 

type 2. Hum. Mol. Genet. 2003; 12 (18): 2369–2378.

30. Sakai K, Akiyama M, Yanagi T, et al. ABCA12 is a 

major causative gene for non-bullous congenital ichthyosiform 

erythroderma. J. Invest. Dermatol. 2009; 129 (9): 2306–2309.

31. Akiyama M. Updated molecular genetics and patho-

genesis of ichthyoses. Nagoya J. Med. Sci. 2011; 73: 79–90.

32. Oji V, Traupe H. Ichthyosis: clinical manifestations 

and practical treatment options. Am. J. Clin. Dermatol. 2009; 

10 (6): 351–364.

33. Rodriguez-Pazos L, Ginarte M, Toribio J, et al. Analysis 

of TGM1, ALOX12B, ALOXE3, NIPAL4 and CYP4F22 in 

autosomal recessive congenital ichthyosis from Galicia (NW 

Spain): evidence of founder effects. Br. J. Dermatol. 2011; 165 

(4): 906–911.

34. Vahlquist A, Bygum A, Ganemo A, et al. Genotypic 

and clinical spectrum of selfimproving collodion ichthyosis: 

ALOX12B, ALOXE3, and TGM1 mutations in Scandinavian 

patients. J. Invest. Dermatol. 2010; 130 (2): 438–443. 

35. Потоцкий И.И. Ихтиоз. Киев: Здоровъя, 1981.

36. Eckl KM, de Juanes S, Kurtenbach J, et al. Molecular 

analysis of 250 patients with autosomal recessive congenital 

ichthyosis: evidence for mutation hotspots in ALOXE3 and 

allelic heterogeneity in ALOX12B. J. Invest. Dermatol. 2009; 

129 (6): 1421–1428.

37. Harting M, Brunetti-Pierri N, Chan CS, et al. Self-

healing collodion membrane and mild nonbullous congenital 

ichthyosiform erythroderma due to 2 novel mutations in the 

ALOX12B gene. Arch. Dermatol. 2008; 144 (3): 351–356.

38. Lacz NL, Schwartz RA, Kihiczak G. Epidermolytic 

hyperkeratosis: a keratin 1 or 10 mutational event. Int. J. 

Dermatol. 2005; 44 (1): 1–6.

39. Tsubota A, Akiyama M, Kanitakis J, et al. Mild 

recessive bullous congenital ichthyosiform erythroderma due 

to a previously unidentified homozygous keratin 10 nonsense 

mutation. J. Invest. Dermatol. 2008; 128 (7): 1648–1652. 

40. Панкратов В.Г. Дерматология: учебное пособие. 

Ч. 2: Неинфекционная дерматология. Минск: БГМУ, 2008.

41. Адаскевич В.П. Системные ретиноиды в дерматоло-

гии: справочное пособие. Минск: Светоч, 2005. 

42. Патология кожи: в 2 т. В.Н. Мордовцев,  Г. Цветков, 

ред. М.: Медицина, 1993; Т 2. 

43. Hazan C, Orlow SJ, Schaffer JV. X-linked recessive 

ichthyosis. Dermatol. Online J. 2005; 11 (4): 12. 

44. Lefevre С, Bouadjar B, Karaduman A, et al. Mutations 

in ichthyin a new gene on chromosome 5q33 in a new form of 

autosomal recessive congenital ichthyosis. Hum. Mol. Genet. 

2004; 13 (20): 473–482.

45. Рыжко В.М., Воронцов П.П. Генетическое исследо-

вание ихтиоза: цитогенетическая характеристика больных. 

Український журнал дерматології, венерології, косметології. 

2010; 39 (4): 33–38.

46. Yamamoto M, Sakaguchi Y, Itoh M, et al. Bathing suit 

ichthyosis with summer exacerbation: a temperature-sensitive. 

British Journal of Dermatology. 2012; 166: 672–674.

47. Akiyama M, Suzumori K, Hiroshi Shimizu H. Prenatal 

diagnosis of harlequin ichthyosis by the examination of 

keratinized hair canals and amniotic fluid cells at 19 weeks' 

estimated gestational age. Prenat. Diagn. 1999; 19: 167–171.

48. Akiyama M, Titeux M, Sakai K, et al. DNA-based 

prenatal diagnosis of harlequin ichthyosis and characterization 

of ABCA12 mutation consequences. J. Invest. Dermatol. 2007; 

127 (3): 68–73.

49. Shimizu A, Akiyama M, Ishiko A, et al. Prenatal 

exclusion of harlequin ichthyosis; potential pitfalls in the 

timing of the fetal skin biopsy. Br. J. Dermatol. 2005; 153 (4): 

811–814.

50. Vahlquist A, Ganemo A, Virtanen M. Congenital 

ichthyosis: an overview of current and emerging therapies. 

Acta Derm. Venerol. 2008; 88 (1): 4–14.




