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Ладонно-подошвенные кератодермии – гетерогенная группа наследственных дерматозов, которые 
могут быть самостоятельными заболеваниями или сочетаться с различными врожденными поро-
ками развития, чаще всего эктодермального происхождения. Рассматривается дифференциальная 
диагностика, отмечаются характерные клинические признаки для каждой формы ладонно-подо-
швенной кератодермии. Кератодермию Унны–Тоста относят к группе генодерматозов, для кото-
рых характерен гиперкератоз на ладонях и подошвах без перехода на другие участки кожи.
К л ю ч е в ы е  с л о в а:  наследственные дерматозы; ладонно-подошвенные кератодермии; диффузные; 

очаговые формы.

Для цитирования: Пашинян А.Г., Ильенко Л.И., Акопян А.Н. Клинический случай ладонно-подошвенной керато-
дермии Унны–Тоста. Российский журнал кожных и венерических болезней. 2017; 20(3): 143-145. DOI: http://dx.doi.
org/10.18821/1560-9588-2017-20-3-143-145

Pashinyan A.G., Ilienko L.I., Akopyan A.N.
CLINICAL CASE OF PALMOPLANTAR KERATODERMA TYPE UNNA–THOST 
N.I. Pirogov Russian National Research Medical University, Moscow, 117997, Russian Federation
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Ладонно-подошвенные кератодермии относятся к груп-
пе заболеваний с усиленным ороговением, увеличением 
продукции кератиноцитов при уменьшении их нормальной 
десквамации [1].

Мутации в генах, кодирующих кератин 1-го и 6-го ти-
пов, ответственных за выработку кератинов и белков кле-
точной оболочки, могут явиться причиной развития на-
следственных ладонно-подошвенных кератодермий [2, 3].

Наследственные кератодермии могут быть как самостоя-
тельными заболеваниями, так и сочетаться с разнообразны-
ми врожденными пороками развития, чаще всего эктодер-
мального происхождения. Для них характерны различные 
типы генетического наследования (по аутосомно-доминант-
ному либо по аутосомно-рецессивному типу) и многообраз-
ные клинические и морфологические особенности [3–5].

Помимо наследственных существует группа приобре-
тенных кератодермий: при псориазе, красном плоском ли-
шае, болезни Девержи, синдромах Хакстхаузена, Сезари, 
экземе, дерматомикозах и ряде других заболеваний, а также 
при паранеопластическом синдроме [6–8].

Ладонно-подошвенная кератодермия в зависимости от 
клинических проявлений подразделяется на диффузную 
(кератодермия Унны–Тоста, Меледа, Папийона–Лефевра, 
эпидермолитическая и др.) [9–11] и очаговую (кератодер-
мия Сименса, линейная Фукса, Бушке–Фишера–Брауэра, 
краевая ладоней Рамос-и-Сильвы, акрокератоэластоидоз 
Косты и др.) [12–16].

При иммуногистохимическом и электронно-микроско-
пическом исследованиях биоптата выявляется нарушение 
строения тонофибриллярного аппарата клеток, приводя-
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щее к изменению механизмов регулирования кератиниза-
ции, усилению клеточной пролиферации и  образованию 
избыточного неполноценного рогового слоя [4].

Первые симптомы кератодермии Унны–Тоста – избыточ-
ное ороговение, преимущественно на ладонях и подошвах 
без перехода на другие участки – появляются в первые годы 
жизни, а к 4–5 годам, редко позднее, проявления усилива-
ются: отмечаются чешуйки, корки желтого цвета с четкими 
краями, окруженные эритематозным венчиком шириной 
1–3 мм. Процесс сопровождается локальным гипергидро-
зом. При патоморфологическом исследовании выявляют 
гранулез, акантоз, в дерме – периваскулярный воспалитель-
ный инфильтрат. Волосы и зубы не изменены. Ногти могут 
быть утолщены, но не дистрофичны. При рентгенологиче-
ском исследовании в ряде случаев выявляются остеопороз 
и остеолиз фаланг, деформирующий артроз межфаланговых 
суставов [17]. При кератодермии Вернера, сходной с диф-
фузной кератодермией Унны–Тоста, возможно появление 
пузырей. При патоморфологическом исследовании обна-
руживают эпидермальную вакуолизацию, характерную для 
эпидермолитического ихтиоза [9, 18–20].

При ладонно-подошвенной кератодермии Грейтера, на-
следуемой по аутосомно-доминантному типу, первые при-
знаки заболевания начинаются в возрасте от 1 года до 8 лет. 
Кератоз ладоней и подошв выражен незначительно, выяв-
ляется переход на тыльную поверхность ладоней и подошв, 
на кожу над ахилловым сухожилием. Возможно появление 
эритематозно-сквамозных высыпаний на разгибательных 
поверхностях коленных и локтевых суставов. Еще одной 
клинической особенностью являются нередкие случаи са-
мопроизвольного излечения в возрасте после 40–50 лет, 
что не встречается при других типах диффузных ладонно-
подошвенных кератодермий. 

Кератодермия Меледа, передающаяся аутосомно-ре-
цессивно, впервые описана среди кровных родственников 
населения острова Меледа. Начальные проявления болез-
ни возникают в детском возрасте в виде стойкой эритемы 
с шелушением ладоней и подошв. В дальнейшем орого-
вение кожи усиливается и к 15–20 годам на ладонях и по-
дошвах отмечаются массивные роговые наслоения жел-
то-коричневого цвета, эритема сохраняется лишь в виде 
фиолетово-лилового ободка шириной несколько милли-
метров по периферии очага. Для этой формы характерен 
переход кератоза с ладонно-подошвенных поверхностей 
на тыльную поверхность кистей, стоп, на кожу локтевых, 
коленных суставов с образованием болезненных глубоких 
трещин, особенно на пятках. Патоморфологическая картина  

характеризуется гиперкератозом, иногда акантозом, в дер-
ме – воспалительным лимфогистиоцитарным инфильтра-
том. Выражен локальный гипергидроз с черными точками 
выводных протоков потовых желез. Возможно сочетание с 
атопическим дерматитом. Могут отмечаться изменения на 
электроэнцефалограмме, умственная отсталость, синдак-
тилия, складчатый язык, готическое нёбо [10, 21].

Кератодермия Папийона–Лефевра – наследственная 
диффузная форма болезни, передающаяся по аутосом-
но-рецессивному типу и сочетающаяся с пародонтозом 
и пиогенными (гнойными) инфекциями кожи и десен.  
У больных отмечают снижение функции щитовидной и 
поджелудочной железы, нарушение функциональной ак-
тивности лейкоцитов, снижение фагоцитарной активности 
нейтрофилов и чувствительности Т- и В-лимфоцитов к 
митогенам. Клинические проявления возникают в возрас-
те от 1 года до 5 лет (чаще на 2–3-м году жизни) в виде 
эритемы ладоней и подошв, покрывающихся роговыми 
наслоениями, интенсивность которых постепенно усили-
вается. Участки кератоза нередко выходят за пределы ла-
донно-подошвенных поверхностей на тыл кистей и стоп, 
область пяточного (ахиллова) сухожилия, коленных и лок-
тевых суставов. Характерен локализованный гипергидроз. 
Гистологически выявляют гиперкератоз, нерегулярный па-
ракератоз, в дерме – небольшой воспалительный инфиль-
трат. В клетках рогового и зернистого слоев обнаруживают 
липидоподобные вакуоли, нарушение структуры тонофи-
брилл и кератогиалиновых гранул. Ногти нередко дистро-
фичные, тусклые, ломкие, волосы не изменены. В возрасте 
4–5 лет в результате персистирующего гингивита развива-
ется прогрессирующий пародонтоз с образованием гной-
ных альвеолярных карманов, воспалением и дистрофией 
альвеолярных отростков с преждевременным кариесом и 
выпадением зубов, аномалий их развития. Возможны каль-
цификация твердой мозговой оболочки, арахнодактилия, 
акроостеолиз [11, 22, 23].

Кератодермия диссеминированная Бушке–Фишера–Брауэра 
(кератоз точечный рассеянный Бушке–Фишера) наследует-
ся аутосомно-доминантно. Первые симптомы появляются в 
возрасте  15–30 лет. На коже ладоней и подошв образуются 
роговые узелки полигональной формы – «жемчужины» вели-
чиной около 2–10 мм в диаметре, располагающиеся изолиро-
ванно или группами. При отторжении центральных роговых 
масс остается кратерообразное углубление, а при проведении 
рукой по их поверхности возникает ощущение «терки». По-
тоотделение не нарушено. Гистологически выявляют гипер-
кератоз с паракератозом в центральной части, небольшой 
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Рис. 1. Очаги гиперкератоза у больного 7 мес.
а – на подошвах; б – на ладонях.
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акантоз, в дерме – незначительный периваскулярный воспа-
лительный инфильтрат [14, 24, 25].

Краевая кератодермия ладоней Рамос-и-Сильвы – при-
обретенная форма кератодермии, развивающаяся у боль-
ных со злокачественными новообразованиями внутренних 
органов, артритами, нарушением функции половых желез, 
на месте травматизации кожи [15, 26].

Акрокератоэластоидоз Косты (acrokeratoelastoidosis 
Costa) – разновидность очаговой кератодермии с неуточ-
ненным типом наследования. Встречается только у жен-
щин в возрасте 18–20 лет и характеризуется появлением 
на кистях (сгибательных поверхностях пальцев, ладони) и 
стопах множественных, расположенных группами роговых 
папул желтовато-белого цвета овальной или полигональной 
формы, диаметром до 3 мм, с шероховатой поверхностью и 
вдавлением в центре. При диаскопии выявляется желтизна 
элементов. Характерен гипергидроз ладоней и подошв [27]. 

Лечение кератодермий включает системные ретиноиды, 
аевит, кератолитические мази, физиопроцедуры.

Приводим наше клиническое наблюдение случая диф-
фузной кератодермии ладоней и подошв Унны–Тоста.

На прием обратились родители мальчика 7 мес, у которого от-
мечаются утолщения на ладонях и подошвах. Из анамнеза известно, 
что у всех родственников по материнской линии (у мамы пациента 
и ее родного брата, у бабушки, прадедушки) отмечаются очаги ги-
перкератоза на ладонях и подошвах. Два других родных брата мамы 
здоровы. Мама ребенка к врачу по поводу своих проявлений на ла-
донях и подошвах не обращалась, не лечилась.

Мальчик родился от 1-й беременности, протекавшей без осо-
бенностей. Роды срочные, самостоятельные, ребенок закричал сра-
зу. Оценка по шкале Апгар – 8/9 баллов. Период новорожденности 
протекал без особенностей. Ребенок растет и развивается соответ-
ственно возрасту, аллергологический анамнез не отягощен, сопут-
ствующих заболеваний нет. Наследственность отягощена – у матери 
наследственная ладонно-подошвенная кератодермия.

Объективно обнаружено: у пациента на подошвах отмечаются 
плотные гиперкератотические воскообразные наслоения с четкими 
краями без перехода на другие участки кожи. На ладонях на фоне 
очагов гиперкератоза – крупнопластинчатое шелушение (рис. 1). 
Ногтевые пластинки без патологии. При микроскопическом иссле-
довании чешуек нити мицелия не обнаружены. 

У мамы выявлены диффузное утолщение ладоней, подошв, под-
чёркнутый кожный рисунок, трещины, истыканность ногтевых пла-
стинок. Волосы и зубы не изменены (рис. 2).

От обследования в генетическом центре родители ребенка от-
казались.

Данный случай представляет клинический интерес как 
редко встречающееся проявление наследственной диф-
фузной ладонно-подошвенной кератодермии для своев-
ременной постановки диагноза, а также для привлечения 
внимания широкого круга неонатологов и дерматологов к 

проблеме врожденных и наследственных заболеваний, со-
провождающихся поражением кожи. Кроме того, установ-
ление генной природы болезни имеет существенное зна-
чение с позиций медико-генетического консультирования 
семьи по прогнозу здорового потомства.
Финансирование. Исследование не имело спонсорской поддержки. 
Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсутствии конфликта  
интересов. 
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Рис. 2. Диффузный гиперкератоз на ладонях у мамы больного гиперке-
ратозом ребенка.


