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теризується кератозом долонь і  підошов без 
переходу на інші ділянки шкіри. Виявляється 
в перші роки життя у вигляді легкого потовщен-
ня шкіри, до 4—5 років поступово наростає, 
виникають масивні суцільні ороговіння долонь 
і  підошов. Рогові нашарування гладкі, товсті, 
жовтого кольору, нерідко з  тріщинами. Харак
терною ознакою є вузька смуга лівідного кольо-
ру на межі зі здоровою шкірою. Спостерігається 
гіпергідроз. Нігті можуть бути потовщені, де
формовані, з гребінцями на їхній поверхні, мож-
ливі остеопороз і остеолізис фаланг.

Вогнищева кератодермія Сіменса (описана 
Н.W. Siemens у 1921 р.) належить до рідких різ-
новидів кератодермії. В її основі лежить мутація 
гена DSG1, що призводить до порушення утво-
рення кератогіаліну. Захворювання розвиваєть-
ся у  віці 3—5 років і  виявляється достатньо 
великими (діаметром 1—5 см) ділянками кера-
тозу в  зоні долонь і  підошов, які формуються 
винятково на місцях тиску і  характеризуються 
вираженою болючістю, особливо під час ходьби.

Ці захворювання розвиваються в  ранньому 
дитинстві, не є загрозливими для життя, але 
значно погіршують його якість, спричиняючи 
значний психоемоційний стрес у пацієнта. За
звичай їх діагностують на підставі клінічної 
картини. Необхідно диференціювати з  іншими 
спадковим (Вернера, Бушке—Фішер—Брауера, 
Грейтера, Папійона—Лефевра) чи набутими ке
ратодерміями (при лепрі, гіпофункції щитопо-
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Кератодермії — це гетерогенна група захво-
рювань, що характеризуються надлишко-

вим ороговінням окремих ділянок шкіри і про-
являються дифузним чи вогнищевим потовщен-
ням рогового шару епідермісу долонь і підошов. 
У  частини пацієнтів вони часто поєднуються 
з кератозами іншої локалізації, ектодермальною 
дисплазією (зміною волосся і нігтів) та запален-
ням [1, 2]. Провокуючими чинниками розвитку 
набутих кератодермій є гормональні дисфункції, 
низький рівень вітаміну А,  вірусні інфекції, 
порушення кровообігу. Спадкові форми керато-
дермій передаються з покоління в покоління за 
автосомно-домінантним типом, в  їхній основі 
лежить мутація генів, що відповідають за процес 
ороговіння. Ці генодерматози за частотою вияв-
лення посідають друге місце в структурі спадко-
вих захворювань шкіри після іхтіозиформних 
уражень [3, 4].

Найбільш поширеними формами спадкової 
кератодермії є дифузна кератодермія Тоста—Унни 
і вогнищева кератодермія Сіменса. Вони мають 
сімейний характер і  часто виникають у  дітей, 
батьки яких мають кровну спорідненість [5, 6].

Спадковий підошовно-долонний кератоз (ке
ратодермія Тоста—Унни, дифузна неепідермолі-
тична долонно-підошовна кератодермія) описа-
ний ще в  1880—1883 рр. Це поширена форма 
спадкової дифузної кератодермії, причиною якої 
є мутація гена KRT1, унаслідок чого порушуєть-
ся утворення кератину‑1. Захворювання харак-
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дібної залози, псоріазі, екземі). І  попри те, що 
лікування не зумовлює повного одужання, за 
умови своєчасної діагностики і  правильного 
ведення пацієнта можна значно зменшити вира-
женість симптомів захворювання і  покращити 
якість його життя [7—9].

Наводимо цікавий клінічний випадок різних 
спадкових кератодермій в межах однієї сім’ї.

На прийом звернулися жителі гірського ра
йону, молоді батьки з двома дітьми (дівчатка 4 
і 7 років) зі скаргами на виражене потовщення 
шкіри стоп, їхню болючість під час ходьби, поя
ву кровоточивих тріщин.

Діти народилися здоровими, без ознак пато-
логії з боку шкіри чи внутрішніх органів. У віці 
3—4 роки у старшої дочки почали виникати гіпе-
ремійовані плями з  лущенням, які спричиняли 
помірний свербіж. Дерматолог діагностував кон-
тактний дерматит, який пов’язав із неякісним 
взуттям, призначив стероїдну мазь, але ефект від 
такого лікування був тимчасовим. Через кілька 
місяців знову виникли такі самі висипання, але 
повторно до лікаря вже не зверталися, самостій-
но використовували різні жирні креми, а  для 
зняття нашарувань епідермісу застосовували 
пемзу. В 6 років у дитини діагностували плоско-
стопість і з цього часу клінічна картина почала 
різко погіршуватись. В осінньо-зимовий період 
на проблемних ділянках виникали болючі трі
щини, що кровоточили, дитина відмовлялася 
ходити до школи. Після втирання гліцерину 
і  розчину вітаміну А  стан дещо покращувався. 
На даний момент дитина скаржилася на біль 
і виражений дискомфорт під час ходьби у взутті. 
У молодшої сестри хворої теж почали виявляти-
ся симптоми подібної хвороби.

Зі слів батьків, таких захворювань ні у кого 
з  родичів не було, хоча у  бабусі (по  батьковій 
лінії) завжди була суха шкіра.

Дані огляду дитини 7 років: кульгає, виявле-
но вальгусну деформацію стоп (рис. 1). Патоло
гічний процес є симетричним, локалізується на 
підошовній поверхні стоп, у місцях найбільшо
го тертя і тиску (зона плеснофалангових сугло-
бів, п’ятки, латеральної поверхні великих паль-
ців стоп) наявні округлі вогнища вираженого 
потовщення шкіри і лущення. Вогнища діамет
ром 4—6  см чітко відмежовані від здорової 
шкіри, оточені гіперемійованим вінчиком 
(рис. 2). При пальпації — виражена болючість. 
Нігтьові пластинки стоп жовтуваті, потовщені, 
з  поперечною посмугованістю (рис.  3). За 
результатами трикратної мікроскопії грибів не 
виявлено.

На долонях у  ділянці тенара і  гіпотенара — 
округлі вогнища рожево-червоного кольору діа-

метром 1—1,5  см з  помірним потовщенням 
шкіри, шороховаті. Виражена сухість шкіри.

Волосся не уражене. Шкіра на інших ділян-
ках тіла нормального зволоження та еластичнос-
ті, тургор збережений.

У молодшої сестри на підошвах і  долонях 
наявні окремі округлі вогнища яскравої гіпере-
мії з  нашаруванням гіперкератотичних мас і 
поверхневими тріщинами. На волосистій части-
ні голови виявлено дифузне порідіння волосся 
з вираженою сухістю і ламкістю. Нігтьові плас-
тинки стоп жовтуваті, крихкі.

Результати огляду батьків: у  мами видимої 
патології шкіри не виявлено, але наявна помірна 
сухість шкіри.

У батька, 28 років, на підошвах суцільний 
гіперкератоз (в окремих ділянках товщиною до 
1  см) жовто-коричневого кольору, в  окремих 
ділянках з блиском, лівідоподібною еритемною 
смужкою шириною 1—3 мм на межі зі здоровою 
шкірою, поверхневими тріщинами, незначним 
лущенням. Шкіра в цих зонах тверда, холодна, 
чутливість її різко знижена. Відмічено вираже-
ний гіпергідроз, мацерацію, тріщини в міжпаль-
цевих складках стоп. Нігтьові пластинки стоп 
брудно-коричневого кольору, потовщені, кри-
шаться з  вільного краю (рис.  4). При знятті 
рогових мас залишається кратероподібна впади-
на (рис.  5). На долонях — помірно виражене 
потовщення шкіри по всій площі.

Проведено лабораторне дослідження лусок 
з міжпальцевих складок стоп і нігтьових пласти-
нок, за результатами якого виявлено мікотичну 
інфекцію даних ділянок.

За даними анамнезу встановлено, що дані 
вияви тривають з віку 1,5—2 роки, але до лікарів 
не звертався і не лікувався. Батьки пов’язували 
це із частим ходінням босоніж та незручним 
взуттям, яке дитина носила не за розміром (був 
третью дитиною в  сім’ї, яка жила незаможно). 
У старшого брата, який помер від раку щитопо-
дібної залози у віці 36 років, і у дядька теж була 
«товста шкіра» на підошвах і долонях.

Діагноз дітей: вогнищева кератодермія Сі
менса. Оніходистрофія стоп.

У зв’язку із видимою деформацією обох стоп 
рекомендовані консультація дитячого травмато-
лога-ортопеда і дослідження функції щитоподіб-
ної залози і печінки, оскільки погіршення пере-
бігу хвороби може бути пов’язане із патологією 
цих органів.

Діагноз батька: дифузна підошовно-долонна 
кератодермія Тоста—Унни. Мікоз стоп. Оні
хомікоз.

Усім хворим членам сім’ї призначено віта-
мін А у високих дозах: батькові (після лікування 
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епідермофітії) «АЕвіт» по 1 капсулі двічі на день 
протягом 2 міс (добова доза вітаміну А  — 
200 000 МО, вітаміну Е — 200 мг) з подальшим 
прийомом перфектилу по 1  таблетці на день 
упродовж 2 міс; дітям — вітамін А по 1 капсулі 
тричі на день (добова доза — 7500 МО) на 4 міс.

Використання ретиноїдів для лікування ке
ратодермії Сіменса дає добрі результати, але, 
враховуючи вік дітей, було вирішено відтерміну-
вати цю терапію.

При кератодермії Тоста—Унни ретиноїди не
ефективні, тому їхнє використання для лікуван-
ня батька було визнано недоцільним.

В якості місцевого лікування проведено від-
шарування за методом Арієвича. На 1 тиж при-
значено крем «Карбодерм» під оклюзійну по
в’язку двічі на день з подальшим використанням 
пом’якшувального ліполосьйону на основі сечо-
вини «Ексіпіал М».

Рекомендовано обов’язково носити м’яке, не
травмуюче взуття. При болючих ураженнях 

шкіри стопи для захисту ділянки зроговіння 
ортопед призначив носіння м’яких прокладок 
і протекторів, які потрібні для корекції положен-
ня стопи або окремих її частин.

Рис. 1. Вальгусна деформація стоп, симетричність 
патологічного процесу

Рис. 3. Оніходистрофія

Рис. 2. Вогнища гіперкератозу в місцях тиску

Рис. 4. Суцільний жовтий гіперкератоз

Рис. 5. Кратероподібна впадина, товщина 
кератозу 1 см
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Після проведеного лікування стан шкіри па
цієнтів покращився.

Висновки
Вогнищева кератодермія Сіменса і  дифузний 
підошовно-долонний кератоз Тоста—Унни є 
генодерматозами, які порівняно рідко зустрі-
чаються в практиці дерматолога. Ця патологія 
впливає на якість життя хворих, у  деяких 
випадках призводить до інвалідизації: внаслі-
док деформації стоп розвивається остеоартроз 

плеснофалангових суглобів, що спричиняє 
деформацію колінних суглобів у  молодому 
віці.

Діагностика зазвичай утруднена, не завжди є 
легкою, та й допомогти таким хворим ми може-
мо не завжди. Лікування є симптоматичним. 
Завдяки вчасному і правильному веденню хво-
рого, підбору відповідних засобів для догляду за 
шкірою і  стопами вдається значно зменшити 
вираженість симптомів захворювання і  покра-
щити якість життя пацієнта.
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