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Аннотация. Цель – представить результаты диагностики и лечения случая кератодермии Папийона – Ле-
февра. Описано клиническое наблюдение заболевания из группы наследственных нарушений ороговения – ке-
ратодермии Папийона – Лефевра. Представлены клинико-анамнестические данные, результаты обследования 
и терапии. Пациентка наблюдалась врачами дерматовенерологами с диагнозом наследственной кератодермии со 
значительным нарушением качества жизни ввиду выраженности клинических проявлений и стоматологических 
проблем. Продолжительный период времени пациентка находилась в периодах беременности и лактации, что 
делало невозможным проведение полноценной терапии. После выполнения репродуктивной функции пациентка 
получила курс системной терапии ацитретином с выраженным положительным эффектом. Приведенное наблюде-
ние иллюстрирует необходимость ранней диагностики заболевания и важность патогенетического лечения.
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Abstract. The study aims to present the diagnosis and treatment results of a case of Papillon–Lefevre syn-
drome. A clinical observation of Papillon–Lefevre syndrome, one of the genetic cornification disorders, is described. 
Clinical and anamnestic data, the results of examination and therapy are presented. The patient diagnosed with 
genetic keratoderma, which was affecting her life quality due to the severity of clinical manifestations and dental 
disorders, was being observed. The patient was unable to receive comprehensive therapy for an extended period 
of time due to her pregnancy and lactation. After her reproductive period was over, the patient was given a course 
of systemic acitretin therapy with a significant positive effect. The study proves the importance of early diagnosis 
and pathogenetic treatment.
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КЛИНИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА Клинический случай

ВВЕДЕНИЕ
Кератодермия Папийона – Лефевра – редкая фор-

ма врожденной диффузной ладонно-подошвенной 
кератодермии в сочетании с пародонтозом и выпа-

дением зубов, пиогенным поражением кожи и десен, 
является вариантом эктодермальной дисплазии [1, 2]. 
Дерматоз впервые описан дерматологами P. Lefevre 
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и M. M. Papillon. Распространенность заболевания со-
ставляет 1:250 000 – 1:1 000 000 человек. Встречается 
во всех этнических группах, одинаково часто болеют 
мужчины и женщины [3]. Кератодермия Папийона – 
Лефевра – это генодерматоз, наследующийся по ауто-
сомно-рецессивному типу. Связан с патологией гена 
CTSC (11q14.2), приводящего к нарушению процесса 
ороговения [4, 5].

Болезнь дебютирует обычно в первые 5 лет жиз-
ни ребенка. Кожные и зубные изменения начинаются 
практически одновременно. В редких случаях зубные 
аномалии предшествуют кожному процессу. Форми-
руется псориазиформная эритема ладоней и стоп 
с роговыми наслоениями и локализованным гипер-
гидрозом [5, 6]. Участки кератоза нередко локализу-
ются также в области коленных и локтевых суставов, 
имитируя псориаз. Стоматологические нарушения 
характеризуются прогрессирующим пародонтозом 
с образованием гнойных альвеолярных карманов, 
деструкцией альвеолярных отростков и выпадением 
постоянных зубов [5].

Диагноз устанавливается по совокупности данных 
жалоб, анамнеза, клинической картины, в сложных 
случаях подтверждается патогистологическим иссле-
дованием дермы, исследованием функции нейтрофи-
лов (обнаружение аномалии хемотаксиса, фагоцитоза 
полиморфоядерных лейкоцитов), результатами стома-
тологического и генетического исследований [7].

Общее лечение заключается в назначении па-
тогенетической терапии системными ретиноидами 
(ацитретин из расчета 0,5–1,0 мг/кг в сутки), что воз-
можно лишь по достижении возраста 18 лет. Кроме 
того, рекомендованы витамины А, В, С, антибактери-
альные препараты, наружная терапия (кератолити-
ческие средства), физиотерапевтические методы ле-
чения [8–10].

Цель – представить результаты диагностики и ле-
чения случая кератодермии Папийона – Лефевра.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Проведен ретроспективный анализ случая кера-
тодермии Папийона – Лефевра. Получено информи-
рованное согласие пациентки на публикацию аноним-
ных данных.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

Клинический случай. Пациентка А., 43 года. Жало-
бы на поражение кожи кистей и стоп, болезненность.

Анамнез заболевания: больна с возраста 1 год. 
Заболевания связывает с подобными высыпания-
ми у матери. Неоднократно обращались к врачам 
дерматовенерологам, выставлялся диагноз «псори-
аз», назначалось амбулаторное лечение наружными 
средствами с временным эффектом. В возрасте 4 лет 
консультирована в ЦНИКВИ г. Москвы, выставлен DS: 
ладонно-подошвенная кератодермия Папийона – Ле-
февра. Отчаявшись в лечении, родители пациентки 
более за медицинской помощью по этому вопросу не 
обращались, самостоятельно использовали уходовые 
средства. В анамнезе больная указывает на постоян-
ные проблемы стоматологического характера, эпизо-
ды нагноений в ротовой полости в детстве. К возрасту 
25 лет наблюдалась полная потеря собственных по-
стоянных зубов. Кроме того, ранее отмечалась склон-
ность к гнойничковым заболеваниям кожи. На момент 
обращения в дерматовенерологу в г. Сургуте пациент-

ка находилась в периоде лактации. Была проведена 
коррекция наружной терапии и рекомендовано ле-
чение ацитретином по завершению лактации. Таким 
образом, в 2020 г. после 4 беременностей, завершив-
шихся родами, и продолжительного периода лакта-
ции пациентка явилась вновь с намерением получить 
полноценную терапию.

Анамнез жизни: из хронических заболеваний 
страдает гастритом, железодефицитной анемией (ме-
дикаментозно компенсированной), пародонтитом, 
отмечает полную потерю постоянных зубов. Наслед-
ственность: высыпания в виде ладонно-подошвенного 
гиперкератоза у матери (диагноз не уточнен). Тубер-
кулез, описторхоз, вирусные гепатиты, венерические 
заболевания в анамнезе отрицает. Аллергоанамнез 
спокоен, вредные привычки отрицает.

При обследовании, со стороны внутренних орга-
нов без особенностей. Костно-суставной аппарат без 
видимых деформаций. Слизистая оболочка языка, 
зева, миндалин бледно-розового цвета, налета нет, 
десны розового цвета без воспалительных явлений, 
зубы отсутствуют (протезирование).

Локальный статус: патологический кожный про-
цесс локализован на коже разгибательных поверх-
ностей верхних и нижних конечностей, ладонной 
поверхности кистей и подошвенной поверхности 
стоп. Представлен четко очерченными, умеренно 
инфильтрированными очагами застойной эритемы 
с выраженным гиперкератозом и крупнопластинча-
тым шелушением. На поверхности визуализируются 
многочисленные глубокие трещины до 1,5 см в дли-
ну без признаков воспаления. Придатки кожи не из-
менены. Других патологических высыпаний на коже 
и видимых слизистых нет. Дермографизм красный. 
Регионарные лимфатические узлы не увеличены 
(рис. 1, 2а, 2б).

При обследовании пациентки в общем анализе 
крови, общем анализе мочи патологии не выявлено. 
Биохимические показатели крови в пределах нормы. 
Исследование чешуек кистей, стоп на патогенные гри-
бы – результат отрицательный. Результаты обследова-
ния на сифилис, вирусные гепатиты В и С, ВИЧ отрица-
тельные.

Рис. 1. Поражение подошвенных поверхностей кожи стоп  
у пациентки до лечения

КЛИНИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНАКлинический случай
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Консультирована стоматологом: выраженный де-
структивно-дистрофический процесс в пародонте, 
остеолиз альвеолярных отростков челюстей, образо-
вание кист. Рекомендовано протезирование (имплан-
тация зубов).

На основании клинико-анамнестических данных, 
результатов дополнительных исследований выстав-
лен диагноз: Q82.8 Наследственная ладонно-подо-
швенная кератодермия Папийона – Лефевра.

Учитывая отсутствие комплаенса к ацитретину, па-
циентке было проведено 25 процедур локальной ПУ-
ВА-терапии (PUVA therapy – psoralen and UVA) с наруж-
ным назначением фотосенсибилизатора и наружная 
терапия топическими глюкокортикостероидами в со-
четании с салициловой кислотой, в результате кото-
рой состояние кожных покровов в очагах поражения 
значительно улучшилось. Однако ремиссия была не-
продолжительной – через 2 месяца отмечался возврат 
высыпаний на коже кистей, стоп до исходного уровня. 
Учитывая давность заболевания, распространенность 
процесса, недостаточную эффективность проведен-
ной ранее терапии, с пациенкой проведена беседа 
и назначен ацитретин из расчета 1,0 мг/кг в сутки в те-
чение 4 недель, наружно мазь мометазон + салицило-
вая кислота 1 раз в день, эмоленты 2 раза в день на 
высыпания на коже.

В ходе динамического наблюдения через 1 месяц 
отмечена положительная динамика на коже кистей, 

стоп. Высыпания частично регрессировали, трещины 
заэпителизировались, новых высыпаний не наблюда-
лось (рис. 3).

При последующем наблюдении в течение 3 ме-
сяцев высыпания на коже кистей, стоп регрессиро-
вали полностью. Но терапия ацитретином сопрово-
ждалась побочными эффектами в виде поредения 
волос и повышенной фоточувствительности с прояв-
лениями фотодерматоза. Побочные эффекты носили 
обратимый характер и были своевременно скоррек-
тированы, что позволило продолжить терапию аци-
третином. В настоящее время наблюдение за паци-
енткой продолжается.

Рис. 2б. Поражение кожи ладонной поверхности кистей  
у пациентки до лечения

Рис. 2а. Поражение кожи тыльной поверхности кистей  
у пациентки до лечения

Рис. 3. Состояние кожи кистей  
у пациентки через 1 месяц после лечения

КЛИНИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА Клинический случай

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Интерес приведенного клинического наблюдения 

заключается в редкой встречаемости кератодермии 
Папийона – Лефевра и сложной диагностике нозо-
логии. Дерматоз принимают за псориаз или другие 
формы кератодермий. В результате упускается вре-
мя, и сопровождающие кератодермию стоматоло-
гические проблемы приобретают необратимый ха-
рактер. Наша пациентка достигла зрелого возраста, 
и на определенном этапе ей стала доступна терапия 
системными ретиноидами. Несмотря на выраженную 
положительную динамику кожного процесса, лечение 
неотигазоном сопровождалось различными побочны-
ми эффектами. В ряде случаев побочные эффекты мо-
гут снижать качество жизни пациентов еще в большей 
степени, нежели патологический кожный процесс. Па-
циенты с кератодермией Папийона – Лефевра ввиду 
вовлечения в процесс не только кожи, но и полости 
рта, присоединению инфекционных осложнений мо-
гут попадать в поле зрения врачей дерматовенеро-
логов, стоматологов, инфекционистов, педиатров, те-
рапевтов. Таким образом, больные с кератодермией 
Папийона – Лефевра нуждаются в дифференцирован-
ном подходе к диагностическим и терапевтическим 
мероприятиям, позволяющим замедлить прогресси-
рование заболевания и улучшить качество жизни.

Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсут-
ствии конфликта интересов.
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