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К настоящему времени разработаны различные классифи-
кации ихтиоза, учитывающие тот или иной аспект кли-

ники, наследования или эпидемиологии заболевания. Одна 
из самых ранних классификаций базировалась на оценке 
плотности чешуек. Выделяли следующие формы ихтиоза: 
xerosis, ichthyosis (i.) simplex, i. nitida, i. serpentina, i. hystrix, 
i. sauriasis (работы J. Darier, П. В. Никольского) [1].

Предложены классификации ихтиоза, рассматривающие 
клинические формы заболевания в соответствии с типом 
наследования (аутосомно-доминантный, аутосомно-рецес-
сивный, Х-сцепленный – K. S. Wells, C. B. Kerr, 1965 [2]), 
типом гиперкератоза (ретенционный, пролиферативный, 
сухая ихтиозиформная эритродермия, иглистый ихтиоз 
Ламберта, акантокератолитический ихтиоз и другие – 
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РЕЗЮМЕ
Ихтиоз представляет собой обширную группу наследственных заболеваний кожи, характеризующихся нарушением ороговения 
по типу гиперкератоза, что приводит к образованию на коже чешуек, напоминающих рыбью чешую. Из всех наследственных болезней 
ороговения ихтиоз является наиболее часто встречающимся заболеванием. Во многих странах существуют различные группы поддержки 
для пациентов с ихтиозом, в частности Всероссийский благотворительный фонд помощи детям с ихтиозом, фонд «Дети-бабочки», 
общественная организация «Поддержка людей с ихтиозом» (Россия), Foundation for Ichthyosis and Related Skin Types (США) и другие.
Цель. Оценить динамику заболеваемости врожденным ихтиозом в городе Москве среди населения всех возрастных групп в 2015–2020 годах, 
по данным ГБУЗ «Московский центр дерматовенерологии и косметологии».
Материалы и методы. С использованием формы федерального статистического наблюдения № 12 «Сведения о числе заболеваний, 
зарегистрированных у пациентов, проживающих в районе обслуживания медицинской организации», утвержденной приказом Росстата 
№ 679 от 22.11.2019, нами был проведен анализ заболеваемости врожденным ихтиозом в Москве в 2015–2020 годах.
Результаты. Анализ сведений о заболеваемости врожденным ихтиозом в разрезе возрастных групп населения города Москвы в 2015–2020 годах 
показал наличие тенденции к росту заболеваемости врожденным ихтиозом. Рост заболеваемости ихтиозом выявлен практически во всех 
возрастных группах населения города и наиболее выражен в 2018 и 2019 годах в сравнении с предшествующим временным интервалом.
Выводы. Выявленный рост заболеваемости врожденным ихтиозом в Москве может быть обусловлен как истинным ростом числа случаев 
заболевания, так и улучшением качества и доступности первичной специализированной медико-санитарной помощи. Важную роль играет 
тенденция к более широкому внедрению в клиническую практику методов обследования, позволяющих выявлять специфичный генетический 
дефект, осуществлять пренатальную диагностику во время беременности, прижизненное гистологическое (патолого-анатомическое) 
исследование биоптата кожи в случае необходимости дифференциальной диагностики и верификации диагноза, а также медико-
генетическое консультирование родителей, в том числе для оценки риска рождения детей с ихтиозом при последующих беременностях.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: врожденный ихтиоз, эпидемиология, заболеваемость врожденным ихтиозом, наследственный ихтиоз.
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SUMMARY
Ichthyosis is an extensive group of hereditary skin diseases characterized by keratinization disorders of the type of hyperkeratosis, which leads to the 
formation of scales on the skin resembling fish scales. Of all hereditary diseases of keratinization, ichthyosis is the most common disease. In many countries, 
there are various support groups for patients with ichthyosis, in particular, the All-Russian Charity Foundation for Helping Children with Ichthyosis, the Children-
Butterflies Foundation, the Public Organization Support for People with Ichthyosis (Russia), the Foundation for Ichthyosis and Related Skin Types (USA), etc.
Objective. To assess the dynamics of the incidence of congenital ichthyosis in the city of Moscow among the population of all age groups for 
2015–2020, according to the data of the Moscow Scientific and Practical Centre for Dermatovenerology and Cosmetology (Russia).
Materials and methods. Using federal statistical observation form No. 12 ‘Information on the number of diseases registered in patients living in 
the service area of a medical organization’, approved by the order of Rosstat No. 679 dated November 22, 2019, we analyzed the incidence 
of congenital ichthyosis in Moscow for 2015–2020.
Results. Analysis of data on the incidence of congenital ichthyosis in the context of age groups of the population of the city of Moscow for 
2015–2020 showed a trend towards an increase in the incidence of congenital ichthyosis. The increase in the incidence of ichthyosis was detected 
in almost all age groups of the city's population and was most pronounced in 2018 and 2019 in comparison with the previous time interval.
Conclusions. The revealed increase in the incidence of congenital ichthyosis in Moscow may be due to both the true number of cases and the 
improvement in the quality and availability of primary specialized health care. An important trend is towards wider implementation in medical 
practice methods, which make it possible to identify a specific genetic defect, to carry out prenatal diagnostics during pregnancy, an intravital 
histological (pathological-anatomical) study of a skin biopsy, if necessary, differential diagnosis and verification of the diagnosis, as well as genetic 
counseling of parents, including to assess the birth of children with ichthyosis during pregnancy.
KEY WORDS: congenital ichthyosis, epidemiology, incidence of congenital ichthyosis, inherited ichthyosis.

CONFLICT OF INTEREST. The authors declare no conflict of interest.

DOI: 10.33667/2078-5631-2021-18-59-62

e-mail: medalfavit@mail.ru



Медицинский алфавит № 18 / 2021. Эпидемиология, гигиена, инфекционные болезни (1)60

U. W. Schnyder, B. Konrad, 1967 [3]), а также классификация, 
выделяющая в самостоятельные группы – наследственные 
формы ихтиоза [4], наследственные синдромы, включающие 
ихтиоз (Нетертона, Рефсума, Руда, Шегрена–Ларссона, 
Юнга-Вогеля, Попова) и ихтиозиформные приобретенные 
состояния (симптоматический ихтиоз, сенильный ихтиоз 
и дисковидный ихтиоз) – C. С. Кряжева, 1977 [5, 6].

Ряд авторов отдельно рассматривают клинические 
формы ихтиоза новорожденных (коллодийный плод, плод 
Арлекин) [7].

В соответствии с Международной классификацией 
болезней 10-го пересмотра выделяют следующие формы 
врожденного ихтиоза (Q 80) [8].

•	 Q 80.0 Ихтиоз простой (син.: вульгарный аутосомно-
доминантный ихтиоз, обычный ихтиоз).

•	 Q 80.1 Ихтиоз, связанный с X-хромосомой (син.: 
X-сцепленный ихтиоз, чернеющий ихтиоз).

•	 Q 80.2 Пластинчатый ихтиоз (син.: ламеллярный их-
тиоз, «коллодиевый ребенок», сухая ихтиозиформная 
эритродермия).

•	 Q 80.3 Врожденная буллезная ихтиозиформная эритро-
дермия (син.: эритродермия Брока, ихтиозиформный 
эпидермолитический гиперкератоз).

•	 Q 80.4 Ихтиоз плода (син.: «плод Арлекин», кератоз 
врожденный, ихтиоз внутриутробный, гиперкератоз 
универсальный врожденный).

•	 Q 80.8 Другой врожденный ихтиоз (врожденная не-
буллезная ихтиозиформная эритродермия).

В настоящей статье рассмотрены клинико-эпидемио-
логические аспекты ряда клинических форм врожденного 
ихтиоза, а также приведены сведения о заболеваемости 
врожденным ихтиозом (без детализации нозологических 
единиц) в Москве в 2015–2020 годах, включая анализ 
динамики заболеваемости за данное время.

Клинико-эпидемиологические аспекты вульгарного 
ихтиоза (син.: ихтиоз простой, вульгарный аутосомно-до-
минантный ихтиоз, обычный ихтиоз). Вульгарный ихтиоз 
представляет собой наиболее распространенную форму 
заболевания и составляет до 80–95 % всех его вариантов [9]. 
Частота встречаемости в популяции составляет от 1:250 
до 1:1000 [10]. Мужчины и женщины болеют одинаково 
часто. Тип наследования – аутосомно-доминантный, фено-
типические проявления связаны с мутацией в гене филаг-
грина (FLG) [11, 12]. Заболевание, как правило, начинается 
в возрасте 3–12 месяцев. Клинически характеризуется 
генерализованным поражением кожного покрова различ-
ной степени тяжести, более выраженным в области спины, 
верхних и нижних конечностей. Подмышечные впадины, 
локтевые и подколенные ямки, лицо (за исключением лба 
и щек) обычно не поражены. Отмечается сухость кожных 
покровов, отрубевидное, мелкопластинчатое шелушение. 
Отдельные плотные чешуйки плотно прикреплены к коже 
и напоминают рыбью чешую. Процесс сопровождает-
ся фолликулярным кератозом в области разгибательных 
поверхностей конечностей, у детей – фолликулярным 
кератозом кожи щек. На ладонях и подошвах усилен кож-
ный рисунок, иногда отмечается кератодермия. Частота 

случаев сочетания вульгарного ихтиоза с атопическим 
дерматитом может достигать 50 % [13]. Известно, что 
для предотвращения развития атопического дерматита 
у пациентов с вульгарным ихтиозом следует избегать 
контакта новорожденных с кошачьей шерстью и другими 
аллергенами [14].

Клинико-эпидемиологические  аспекты 
Х-сцепленного ихтиоза (син.: ихтиоз, сцепленный с по-
лом; ихтиоз, сцепленный с Х-хромосомой; чернеющий 
ихтиоз; ихтиоз рецессивный Х-сцепленный). Частота встре-
чаемости в популяции составляет от 1:2000 до 1:6000 [10]. 
Болеют только мужчины. Женщины являются гетерози-
готными носителями гена, не имеющими клинических 
проявлений заболевания [15]. Тип наследования – рецес-
сивный, сцепленный с Х-хромосомой. Клинические симп-
томы появляются с рождения или в первые недели жизни 
и обусловлены мутациями локализованного на Х-хромо-
соме гена STS, что ведет к недостаточности стероидной 
сульфатазы [16]. Отмечается поражение кожи задней по-
верхности шеи, разгибательных поверхностей конечностей, 
локтевых и подколенных ямок, туловища в виде плотно 
прилегающих к коже крупных чешуек темно-коричневого 
цвета, напоминающего грязь. Лицо, ладони и подошвы 
не поражены. В половине случаев развивается помутнение 
роговицы (признак иногда встречается и у женщин-гете-
розигот по дефектному гену); у 20 % больных отмечается 
крипторхизм [17].

Клинико-эпидемиологические аспекты ламелляр-
ного ихтиоза (син.: пластинчатый ихтиоз, «коллодиевый 
ребенок», сухая ихтиозиформная эритродермия). Редкое 
заболевание, частота встречаемости в популяции – менее 
1:300 000 [7]. Мужчины и женщины болеют одинако-
во часто. Тип наследования – аутосомно-рецессивный. 
TGM1 – наиболее распространенный ген, ответственный 
за ламеллярный ихтиоз. Исследования показали, что 
индивиды с ламеллярным ихтиозом, несущие две мис-
сенс-мутации в TGM1, имеют значительно менее тяже-
лые фенотипические проявления заболевания в отличие 
от пациентов с по крайней мере одной мутацией в TGM1 
[18]. Клинические симптомы заболевания появляются 
с рождения. Плод рождается в коллоидной прозрачной 
пленке, покрывающей кожу и напоминающей пергамент, 
или в состоянии генерализованной эритродермии. Пленка 
мешает новорожденному дышать и сосать. Вскоре она 
растрескивается и отторгается. Отмечается выворот век, 
выворот губ. К возрасту 6–7 месяцев развивается генера-
лизованное пластинчатое шелушение. У детей и взрос-
лых весь кожный покров покрыт крупными плотными 
чешуйками. Чешуйки растрескиваются, и появляется 
рисунок, напоминающий черепицу или мозаику. Осо-
бенно плотные чешуйки локализуются на коже нижних 
конечностей. В области суставов возможно образование 
бородавчатых разрастаний эпидермиса. На коже ладоней 
и подошв – кератодермия. В области волосистой части 
головы также отмечаются чешуйки, нередко развивается 
рубцовая алопеция. Отмечается дистрофия ногтевых 
пластин [19].
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Клинико-эпидемиологические аспекты эпидермолити-
ческого ихтиоза (син.: врожденная буллезная ихтиозиформ-
ная эритродермия Брока, ихтиозиформный эпидермолитиче-
ский гиперкератоз, ихтиоз буллезный). Распространенность 
в популяции составляет 1:300 000 [8]. Мужчины и женщины 
болеют одинаково часто. Аутосомно-доминантный тип на-
следования прослеживается примерно в половине случаев, 
в остальных случаях в родословных имеется только по одно-
му пробанду. Клинические проявления обусловлены мутация-
ми в генах, кодирующих кератины KRT1, KRT2 и KRT10 [20]. 
Симптомы появляются с рождения: кожа новорожденного 
выглядит мацерированной и довольно быстро становится 
сухой. Отмечается генерализованное поражение кожных 
покровов, наиболее выраженное в области кожных складок. 
Патологический процесс характеризуется наличием пузырей, 
вскрывающихся с образованием эрозий, которые через не-
которое время заживают без следов. Развивается ороговение 
кожи вплоть до бородавчатых наслоений в области складок, 
локтевых и подколенных ямок. Чешуйки имеют темный от-
тенок и плотно прилегают к коже, образуя рисунок, схожий 
с вельветом. Отмечается повторное появление пузырей на из-
мененной, ороговевшей коже, а также слущивание роговых 
наслоений, что в итоге приводит к образованию островков 
эпидермиса, визуально схожих со здоровой кожей, – такие 
островки среди очагов ороговения являются важным диф-
ференциально-диагностическим признаком заболевания. 
Часто присоединяются вторичные бактериальные инфекции. 
Волосы и ногтевые пластины, как правило, не изменены [21]

Клинико-эпидемиологические аспекты ихтиоза плода 
(син.: «плод Арлекин», кератоз врожденный, ихтиоз внутри-
утробный, гиперкератоз универсальный врожденный). За-
болевание встречается крайне редко, распространенность 
в популяции 1:300 000 [8]. Ихтиоз плода характеризуется ау-
тосомно-рецессивным типом наследования и ассоциирован 
с мутацией в гене ABCA12 [22]. Является наиболее тяжелой 
формой врожденного ихтиоза. Ребенок рождается в роговом 
«панцире», напоминающем целлофан. Кожа при движениях рас-
трескивается с образованием пластин в форме многоугольников 
и ромбов. Отмечается выворот век, выворот губ, отсутствие 
или деформация ушных раковин, деформация суставов конеч-
ностей. Ногтевые пластины и волосяные фолликулы, как пра-
вило, отсутствуют. Нередко отмечаются врожденные аномалии 
внутренних органов. Зачастую дети погибают вскоре после 
рождения, однако в ряде случаев удается поддерживать жизнь 
ребенка на протяжении нескольких недель и даже месяцев [23].

Эпидемиологические аспекты ихтиоза в Москве 
в 2015–2020 годах

Нами проведен анализ заболеваемости различными 
формами врожденного ихтиоза в Москве, зарегистриро-
ванными в ГБУЗ «Московский центр дерматовенерологии 
и косметологии».

В работе использованы данные формы федерального 
статистического наблюдения № 12 «Сведения о числе 
заболеваний, зарегистрированных у пациентов, прожива-
ющих в районе обслуживания медицинской организации».

Анализ данных показал, что с 2015 по 2020 год в Мо-
скве отмечена общая тенденция к росту заболеваемости 

врожденным ихтиозом (код МКБ‑10 Q 80). Рост заболевае-
мости ихтиозом за указанный период выявлен практически 
во всех возрастных группах населения города и наиболее 
выражен в 2018 и 2019 годах в сравнении с предшеству-
ющим временным интервалом (см. рис.).

В 2018 году, по сравнению с 2017-м, выявлена динамика 
прироста абсолютного количества случаев заболевания 
ихтиозом среди населения Москвы на 9,5 %, в том числе: 
у детей 0–14 лет – на 27,4 %, у взрослых – на 5,8 %, у лиц 
старше трудоспособного возраста – на 33,3 %. Лишь в воз-
растной группе подростков 15–17 лет отмечено незначи-
тельное снижение числа зарегистрированных случаев 
ихтиоза на 7,7 % (см. табл.).

В 2019 году динамика роста абсолютного количества 
случаев заболевания ихтиозом среди населения Москвы вы-
ражена еще ярче и составляет 17,8 %, в том числе: у детей 
0–14 лет отмечен прирост абсолютного количества случаев 
заболевания на 30,4 %, у подростков 15–17 лет – на 19,4 %, 
у взрослых – на 9,4 %.

В 2020 году динамика прироста абсолютного коли-
чества случаев заболевания среди населения Москвы 
составила 4,6 %, в том числе: у детей 0–14 лет – 6,8 %, 
у подростков 15–17 лет – 9,3 %, у взрослых – 1,4 %.

Форма федерального статистического наблюдения 
№ 12 «Сведения о числе заболеваний, зарегистрированных 
у пациентов, проживающих в районе обслуживания меди-
цинской организации», утвержденная приказом Росстата 
№ 679 от 22.11.2019, не предусматривает детализации 
нозологических единиц внутри группы Q 80 «Врожден-
ный ихтиоз», в связи с чем оценить и проанализировать 
динамику заболеваемости отдельными клиническими 
формами врожденного ихтиоза в Российской Федерации 
и, в частности, в Москве не представляется возможным.

В соответствии с приведенными выше данными выявлена 
тенденция к росту заболеваемости врожденным ихтиозом 
в Москве в 2015–2020 годах, что может быть обусловле-
но не только истинным числом роста случаев заболевания, 
но и улучшением качества и доступности первичной специ-
ализированной медицинской помощи, более широким внедре-
нием в клиническую практику таких методов обследования, 

Рисунок. Динамика абсолютного количества случаев ихтиоза среди на-
селения Москвы в различных возрастных группах с 2015 по 2020 год (по дан-
ным ГБУЗ «Московский центр дерматовенерологии и косметологии»).
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как ДНК-диагностика, методом прямого автоматического 
секвенирования для выявления специфичного генетического 
дефекта, проведение пренатальной диагностики во время бе-
ременности (фетобиопсия или биопсия ворсин хориона) с по-
следующей патолого-анатомической или ДНК-диагностикой 
полученного материала, прижизненное гистологическое (па-
толого-анатомическое) исследование биоптата кожи в случае 
необходимости дифференциальной диагностики и верифика-
ции диагноза, а также медико-генетическое консультирование 
родителей, в том числе для оценки риска рождения детей 
с ихтиозом при последующих беременностях.
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Таблица
Динамика абсолютного количества случаев ихтиоза в Москве,  

по данным ГБУЗ «Московский центр дерматовенерологии и косметологии», с 2015 по 2020 год

Возрастная группа 2015 2016 2017 2018 Динамика 
2017/2018 2019 Динамика 

2018/2019 2020 Динамика 
2019/2020

Дети 0–14 лет 56 71 62 79 +27,4 % 103 +30,4 % 110 +6,8 %
Подростки 15–17 лет 24 27 39 36 –7,7 % 43 +19,4 % 47 +9,3 %

Взрослые 18 лет и старше 75 116 120 127 +5,8 % 139 +9,4 % 141 +1,4 %

Старше трудоспособного возраста 
(женщины – с 55 лет, мужчины – с 60 лет) 8 4 3 4 +33,3 % 4 0 % 3 –25 %

Всего 155 214 221 242 +9,5 % 285 +17,8 % 298 +4,6 %
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