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Предисловие

Современная дерматовенерология – область медицины, ко-
торая стремительно развивается, сохраняя накопленные 
предшественниками полезные традиции. Врачи-дермато-
венерологи разных стран мира имеют уникальную возмож-
ность общаться на особом терминологическом языке, ко-
торый описывает морфологические признаки высыпаний 
свыше 3000 кожных болезней, с учетом редких синдромов и 
поражений кожи при соматических заболеваниях. В послед-
ние десятилетия разработаны новые молекулярно-генетиче-
ские методы диагностики, генно-инженерные биологические 
технологии для лечения пациентов с тяжелыми, торпидны-
ми дерматозами. К наиболее перспективным направлениям 
современной дерматовенерологии относятся: дерматоонко-
логия, дерматопатология, трихология, аллергодерматология, 
косметология, дерматоскопия, дерматология наследственных 
заболеваний. Исключительно многогранный спектр заболе-
ваний кожи зависит от генетических, биологических, соци-
альных, экологических, климатических факторов, которые 
дерматолог должен принимать во внимание при планирова-
нии терапевтической стратегии и тактики ведения пациента. 
Во многих областях дерматологии увеличилось количество 
доказательных исследований, которые основаны на примене-
нии молекулярных, генетических, иммуноморфологических, 
микробиологических методов, требующих от врача обшир-
ных знаний и высокой квалификации.

Специально подготовленный дерматолог, знающий спе-
цифику многообразных заболеваний кожи, владеющий ме-
тодами дифференциальной диагностики и терапии, являет-
ся ключевой фигурой в ведении пациентов на стыке многих 
дисциплин.

Особую ценность представляет способность такого 
специалиста установить первоначальный диагноз, отличить 
банальное кожное заболевание от более серьезного, угрожа-
ющего жизни состояния, первым определить критическую 
ситуацию, стабилизировать пациента и провести соот-
ветствующие неотложные мероприятия. У дерматолога не 
остается другого выбора как продолжать быть на передней 
линии в диагностике и лечении поражений кожи, особенно 
самых тяжелых и острых, помогая специалистам других дис-
циплин свои опытом, навыками и экспертными знаниями. В 
этом залог влияния и значимости дерматовенерологии, как 
специальности, в обширном кругу других медицинских дис-
циплин. 

Автор выражает благодарность за поддержку и предостав-
ленные фотографии сотрудникам кафедры, клиническим ор-
динаторам и врачам (в алфавитном порядке): 

А. Л. Барабанов, Г. В. Драгун, А. Н. Городович, О. С. Зыко-
ва, М. А. Катина, В. М. Козин, В. В. Козловская, Ю. А. Ловчи-
новская, О. В. Морозова, О. Д. Мяделец, И. А. Пушкарская, 
Н. П. Русецкая, В. В. Саларев, И. Е. Торшина, И. В. Тихонов-
ская. Признателен зарубежным дерматологам за оказанную 
любезность в предоставлении фотографий: В. В. Дуйко (раз-
дел «Лепра»), Д. В. Заславский (раздел «Сифилис»), Т. В. Свя-
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Кожные и  венерические болезни всегда занимали значи-
тельное место в истории развития медицины, начиная с са-
мых ранних её этапов. Накопление знаний в этой области 
началось в далекой древности. Древнейший памятник ме-
дицины – папирус Эберса («Книга приготовления лекарств 
для всех частей тела»), написанный более чем за полторы 
тысячи лет до  нашей эры, содержит около 800 рецептов, 
в  том числе мазей, паст и  ароматических масел, а  также 
упоминание о целебных свойствах ванн. Египет считается 
также родиной косметики. В  папирусе Эберса упомина-
ются загар, веснушки, угри, различные виды высыпаний 
на коже.

Свой собственный значительный опыт накопила также 
медицина древних индусов. В историческом памятнике древ-
ней Индии «Аюр-Веды» («Знание жизни»), созданном в пе-
риод с IX по III век до н. э. под редакцией врача Сушруты, 
содержится описание как большого количества отдельных 
кожных симптомов, так и более двадцати различных дерма-
тозов, а  также представлены четыре главных лечебных на-
правления: 1) назначение лекарств внутрь, 2) наружное при-
менение лекарственных средств, 3) хирургическое лечение, 4) 
лечение психосоматическими методами. Кроме того, Сушру-
та приводит целый ряд гигиенических предписаний для про-
филактики кожных болезней: диета, ежедневное мытье тела, 
смазывание маслом головы и подошв, содержание в чистоте 
одежды, ногтей, бороды и волос.

Искусство лечения кожных болезней и  приготовления 
наружных лекарственных и  косметических средств полу-
чило свое дальнейшее развитие в древней Греции, переняв-
шей и развившей опыт древних египтян. Огромное влияние 
на последующее развитие дерматовенерологии оказало ори-
гинальное учение о  кожных болезнях, созданное Гиппокра-
том и учениками его школы. Гиппократ очень подробно опи-
сал разновидность рожистого воспаления кожи, витилиго, 
чешуйчатый лишай, выпадение волос и их поседение. Одним 
из  важнейших кожных симптомов, имеющих прогностиче-
ское значение, Гиппократ считал кожный зуд. Историческая 
роль Древней Греции в изучении кожных и венерических бо-
лезней отразилась, в  том числе, в  широком использовании 
греческих терминов в современной дерматологии. До настоя-
щего времени сохранились такие гиппократовские термины, 
как лепра, паронихия, алопеция, герпес, пемфигус, петехия, 
экзантема, эритема и др.

Из эпохи Древнего Рима следует, прежде всего, упомянуть 
энциклопедиста Цельса. Несколько частей его сочинения «О 
медицине» посвящены кожным и  венерическим болезням 
и их лечению. Цельс дал классическое описание таких мор-
фологических элементов как папулы, бугорки, пузырьки, пу-
стулы, язвы, эрозии, корки, вегетации. Он также описал язвы 
на половых органах и слизистой полости рта, кондиломы во-
круг заднего прохода, многие из его описаний соответствуют 
клинике сифилиса и гонореи. Кроме того, Цельс ввел латин-
скую терминологию в описание болезней кожи, до настояще-
го времени мы пользуемся такими терминами римской меди-
цины, как фурункул, гангрена, карцинома, пустула, витилиго.

В средние века (500-1500 гг. н.э.) традиции греческой 
и римской медицины развивали преимущественно арабские 
ученые. Выдающийся врач Востока Абу Али Ибн Сина (Ави-
ценна) в  своих трудах «Канон врачебной науки» и  «Поэма 
о медицине» описал причины возникновения, клиническую 
картину, лечение и предупреждение болезней кожи. Он впер-
вые выделил дерматит, экзему, псориаз, описал разновидно-
сти васкулитов, подробно изучил болезни ногтей. Авиценне 
принадлежит приоритет в изучении кожного лейшманиоза, 
причиной которого он считал «укус вредоносного комара», 
и его предположения были подтверждены лишь в 30-х годах 
прошлого столетия.

С наступлением эпохи Возрождения начинается перево-
рот в  истории медицины. Дерматология в  это время пере-
живала расцвет, т.  к. ученые начали переосмысливать до-
стижения прошлых времен и  стали выдвигать новые идеи 
и ставить перед собой новые задачи. В этот период появился 
первый и наиболее полный к тому времени трактат по дерма-
тологии – книга «De morbis cutaneis et omnibus corporis humani 
excrementis tractatus», написанная врачом из  Падуи Джиро-
ламо Меркуриале и  изданная в  1572  г. Этот труд содержал 
классификацию двух типов кожных заболеваний, зависящих 
от  функционального состояния центральной нервной си-
стемы и  организма в  целом. Великим реформатором меди-
цинской науки и практики этого времени был швейцарский 
алхимик, натурфилософ и врач Парацельс, который в начале 
1531 г. закончил свой многолетний труд «Парамирум» о про-
исхождении и  протекании болезней. В  этом трактате он, 
в том числе, описал некоторые болезни кожи и популяризи-
ровал идею применения железа и ртути в медицине, которые 
стали основными средствами терапии кожных заболеваний 
в XVIII и XIX столетиях.

Развитие естественнонаучной медицины в  новом време-
ни открыло новые подходы к пониманию природы кожных 
болезней. В конце XVIII века дерматовенерология начинает 
выделяться в  самостоятельную клиническую дисциплину 
со своими методами диагностики и лечения. Точкой отсчета 
послужили первые обоснованные и  обстоятельные класси-
фикации кожных болезней, в частности, труды австрийского 
ученого-медика Иозефа Якоба Пленка (Joseph Jacob Plenck, 
1735-1807), который в  своем учении о  высыпаниях сделал 
первую попытку нозологической классификации кожных за-
болеваний на основании их морфологии.

В XIX веке в  дерматовенерологии идет дальнейшее на-
копление фактов и наблюдений, и этот фактический дерма-
тологический и  венерологический материал того времени 
концентрируется в  трех крупнейших школах: во Франции, 
в Вене и в Англии.

Английская дерматологическая школа
У истоков английской дерматологической школы стоял Ро-

берт Виллан (Robert Willan, 1757-1812), на которого большое 
влияние оказала предложенная Пленком классификация кож-
ных болезней (▶ Рис. 1.1). Виллан (Уиллен), а позднее его уче-
ник и коллега Томас Бейтман (Thomas Bateman, 1778-1821), 
расширили и  усовершенствовали классификацию Пленка, 
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добавив в  неё концепцию первичных высыпаний. Виллану 
принадлежит определение многих внешних проявлений кож-
ных болезней, которые он свел к 8 основным элементам (че-
шуйка, корка, пятно, сыпь, папула, пузырек, пузырь и пусту-
ла). В своей работе «On cutaneous diseases» (1808) он первым 
описал псориаз, отделив его от лепры и других «чешуйчатых» 
поражений кожи, и доказал незаразность этого заболевания, 
а также дал оригинальное описание экземы, почесухи, ихтио-
за. Руководство Виллана по кожным болезням было общепри-
нятым во многих странах Европы. Его ученик и  последова-
тель Бейтман впервые описал контагиозный моллюск, а также 
сенильную пурпуру, которая носит его имя.

Выдающиеся заслуги в  области развития дерматоло-
гии и  венерологии принадлежат Джонатану Гетчинсону 
(Jonatan Hutchinson, 1828-1913), универсальному медицин-
скому гению, известному своими работами в  области хи-
рургии, неврологии, офтальмологии и дерматовенерологии 
(▶ Рис. 1.2). Гетчинсон впервые описал симптомы позднего 
врождённого сифилиса (паренхиматозный кератит, глухота, 
поражение верхних резцов  – т. н. триада Гетчинсона), ряд 
симптомов спинной сухотки (лицо Гетчинсона, маска Гет-
чинсона, односторонний мидриаз), индуративный язвен-
ный туберкулёз кожи, множественные пороки развития 
— старческие изменения кожи у  детей и  карликовый рост 
(синдром Гетчинсона-Гилфорда). Гетчинсон издал большой 
атлас кожных болезней (1869-1875) и руководство по сифи-
лису (1885), многократно переиздававшееся и переведенное 
на несколько языков.

Французская дерматологическая школа
Основатель французской дерматовенерологической школы 

Жан-Луи Алибер (Jean-Louis Alibert, 1768-1837) одним из пер-
вых в 1832 г. попытался классифицировать кожные болезни, 
разделив их на  12 групп и  представив в  виде дерева с  12-ю 
ветвями (▶ Рис. 1.3). Он первым описал такие кожные забо-
левания как грибовидный микоз и асбестовидный лишай, на-
званный его именем. Кроме того, Алибер ввел в клиническую 
практику такие важные термины как «сифилид» и «дерматоз». 
Другой выдающийся французский дерматолог Пьер-Луи Аль-
фе Казенав (Pierre Louis Alphée Cazenave, 1795-1877) первым 
описал листовидную пузырчатку, подробно охарактеризовал 

и классифицировал красную волчанку и ввел латинский тер-
мин lupus erythematodes для обозначения этого заболевания, 
которое во французской медицинской литературе в его честь 
продолжают называть lupus de Cazenave. Кроме того, в 1843 г. 
Казенав основал первый в мире специальный журнал по кож-
ным и венерическим болезням.

В XIX веке во Франции работала целая плеяда выдающих-
ся дерматологов. Пьер Луи Арди (Pierre Louis Hardy, 1811-
1893) и его коллега Пьер Антуан Базен (Pierre Antoine Bazin, 
1807-1878) видели причину многих кожных болезней в общих 
нарушениях обменных процессов (диатезах). Арди много за-
нимался лечением чесотки, его имя осталось в названии сим-
птома Арди – наличие пустул и гнойных корочек на локтях 
и в их окружностях при чесотке. Арди был президентом пер-
вого Международного конгресса по дерматологии и сифили-
су в Париже в 1889 г. и первым президентом Французского 
общества дерматологов и  сифилидологов. Базен первым 
описал световую оспу (hydroa vacciniformia) и индуративную 
эритему, которые носят его имя. Практически в одно время 
с  ними в  Париже работали такие знаменитые дерматологи, 
как Гийом Альфонс Девержи (Guillaume Alphonse Devergie, 
1798-1879), который считался экспертом по экземе, а в 1856 г. 
первым описал красный волосяной лишай; и Камиль Мель-
хиор Жибер (Camille Melchior Gibert, 1797-1866), описавший 
розовый лишай (pityriasis rosea) и отделивший это заболева-
ние от псориаза и вторичных изменений при сифилисе. Ав-
тором многочисленных работ по дерматологии был Луи Анн 
Брок (Louis Anne Brocq, 1856-1928), который особенно инте-
ресовался буллезными заболеваниями, зудом и лихенифика-
цией, а также сквамозными и эксфолиативными болезнями. 
Многие из этих заболеваний ассоциируются с именем Брока, 
среди них псевдопеллада, токсическая лекарственная экзан-
тема, врожденная ихтиозиформная буллезная эритродермия 
и особая форма саркоидоза – ангиолюпоид Брока и Потрие. 
Видными представителями французской дерматологической 
школы XIX века были Эрнест Бенье и Франсуа Аллопо. Эр-
нест Бенье (Ernest Besnier, 1831-1909) ввел в дерматологию 
понятие биопсии, и  дал первое точное описание атопиче-
ского дерматита. Франсуа Аллопо (François Hallopeau, 1842-
1919) впервые описал трихотилломанию (и предложил этот 
термин), а  также дистрофический буллезный эпидермолиз, 

Рис. 1.3 Дерево дерматологии.Рис. 1.2 Джонатан Гетчинсон.Рис. 1.1 Роберт Виллан.
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Профессор М. И. Стуковенков воспитал в своей 
клинике целую плеяду крупных отечественных 
дерматологов, среди них всемирно известный 
Петр Васильевич Никольский (1858-1940), 
который с 1884 по 1887 год работал в клинике 
кожных и венерических болезней Киевского 
университета (▶  Рис.  1.16). П.  В. Николь-
ский особенно известен своими трудами 
по акантолитической пузырчатке и оставил 
свое имя в  мировой дерматологии, описав 
характерный диагностический симптом пу-
зырчатки – легкое отслоение эпидермиса.

После смерти М.  И. Стуковенкова кафе-
дру дерматологии и сифилидологии Киевского 
университета возглавил Сергей Петрович То-
машевский (1854-1916). Труды С. П. Томашев-
ского посвящены главным образом вопросам 
этиологии, патогенеза и лечения сифилиса. Он 
явился основателем Киевского дерматологиче-
ского и сифилидологического общества (1900) 
и его бессменным председателем до 1916 г. Его 
курс лекций слушал в университете студент Михаил Булга-
ков, что нашло отражение в его рассказе «Звездная сыпь».

Профессор Теребинский Владимир Ипполитович (1878-
1950), выпускник Петербургской военно-медицинской ака-
демии, ученик знаменитого дерматолога Т. П. Павлова, воз-
главлял киевскую кафедру дерматологии в  сложное время 
гражданской войны с 1917 по 1919 год, прилагая все усилия 
для усовершенствования преподавания накожных и сифили-
тических болезней. В 1920  г. он эмигрировал в Сербию, где 
в  1926  г. вышла его книга «Сифилис и  борьба с  ним», а  за-
тем переехал в Париж, где занимался научной деятельностью 
и опубликовал более 40 научных работ по специальности.

Профессор Тыжненко Андрей Моисеевич (1874-1944) в те-
чение 20 лет возглавлял кафедру кожных болезней ставшего 
в 1921 г. самостоятельным Киевского медицинского институ-
та, где под его руководством выполнялись работы по сероло-
гии при сифилисе, лечению сифилиса и гонореи, рака кожи, 
псориаза, красной волчанки, туберкулеза кожи. По его ини-
циативе в 1938 г. было организовано Украинское научное об-
щество дерматовенерологов, которое он возглавлял до 1941 г.

Его преемником на кафедре с 1945 по 1953 годы был зна-
менитый дерматолог Анатолий Иосафович Картамышев 
(1897-1973), который после окончания Петроградской во-
енно-медицинской академии в  1919 году работал сначала 
в Пражской клинике Крейбиха, а затем в Киевской дермато-
логической клинике. Исследования А. И. Картамышева в об-
ласти суггестивной терапии экземы, пузырных дерматозов 
и  аргирофильных волокон снискали ему мировую извест-
ность за пределами страны.

В должности заведующего кафедрой дерматологии с 1960 
по  1974 год его сменил Иван Иванович Потоцкий (1898-
1978). Ученик выдающегося физиолога, академика Л. А. Ор-
белли, он известен исследованиями о  роли нервной систе-
мы при воспалительных процессах кожи, поражениях кожи 
при  лейкемии и  ретикулоэндотелиозе, а  также изучением 
окислительно-восстановительных процессов в коже.

С 1974  г. кафедру кожных и  венерических болезней Ки-
евского медицинского института возглавлял ученик И.  И. 
Потоцкого Владимир Григорьевич Коляденко (1937-2013). 

Основным направлением его научной деятельности 
было изучение патогенеза, разработка методов ди-

агностики и  терапии хронических дерматозов, 
урогенитальных инфекций, микозов, а  также 
исследование иммунологической и  противо-
опухолевой функций кожи.

Еще одна ветвь дерматовенерологической 
науки Украины представлена Харьковским 
научно-исследовательским институтом 
дерматологии и  венерологии, созданным 
в августе 1924 г., основателем которого был 
Александр Николаевич Федоровский (1890-

1963). С  2000  г. институт входит в  число 
учреждений Национальной академии меди-
цинских наук Украины. Возглавляя государ-
ственный институт по борьбе с венерическими 
болезнями с 1924 по 1937 год, А. Н. Федоров-
ский непосредственно руководил всей науч-
ной и  организационно-практической работой 
по  дерматологии и  венерологии в  Украине. 
А.Н. Федоровскому принадлежит идея раз-

вертывания венерологических пунктов для  борьбы с  вене-
рическими болезнями в селах, что сыграло решающую роль 
в деле снижения заболеваемости сифилисом среди сельского 
населения. В Харьковском институте были проведены углу-
бленные исследования по актуальным вопросам дерматове-
нерологии, позволившие в  течение короткого периода ока-
зать существенную помощь органам здравоохранения в  их 
практической работе по борьбе с венерическими и заразны-
ми кожными болезнями. В  разные периоды здесь работали 
замечательные ученые и  практики: Александр Моисеевич 
Кричевский (1896-1956) – ученый, клиницист и педагог, ко-
торый разработал и  научно обосновал профилактические 
и  лечебные кожно-венерологические мероприятия на  про-
изводстве; Борис Акимович Задорожный (1923-1993), соз-
давший новое актуальное направление по изучению воздей-
ствия физических факторов на  кожу; Александр Иванович 
Пятикоп (1921-1983), изучавший патогенез и терапию крас-
ной волчанки. С 1977 по 2009 год директором института был 
Иван Иванович Мавров (1936-2009). Профессор И. И. Мав-
ров – лауреат премии АМН Украины в области клинической 
медицины за  создание учебника «Половые болезни» (2002). 
Он многое сделал для изучения в Украине венерических ин-
фекций нового поколения  – урогенитального хламидиоза, 
микоплазмоза, уреаплазмоза, вирусных инфекций.

Белорусская дерматовенерологическая школа
История дерматовенерологии Беларуси имеет давнюю 

традицию. На заседаниях основанного в 1805 г. Виленского 
медицинского общества в числе других докладов были пред-
ставлены различные работы по  дерматовенерологии: про-
фессор Франк докладывал о грибковых заболеваниях (1806), 
профессор Адамович – о колтуне (1815), врач Баранкевич – 
о  проказе (1821), врач Вакшемский «О лечении застарелых 
грибковых заболеваний» (1855). Среди научных работ, защи-
щенных в Виленском университете в период с 1812-1819 гг., 
упоминается диссертация Федерамо на  тему «О практиче-
ском применении ртути при лечении сифилиса». Выпускник 
Виленского университета Генрих Казимирович Кулаковский 
(1808-1890), родом из  Минской губернии, после закрытия 
Виленской медико-хирургической академии в 1842 г. перее-

Рис. 1.16 Никольский 
Петр Васильевич.
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Система кожных покровов включает собственно орган кожи 
и  производные кожи: железы (потовые, сальные, молоч-
ные), волосы и  ногти. По  площади поверхности (1,8 м2) 
и весу (16% массы тела без учета массы подкожно-жировой 
клетчатки) кожа является крупнейшим органом тела.

2.1   Орган кожи

Собственно орган кожи образован тремя основными и  од-
ним промежуточным компонентами (▶ Рис. 2.1). Три основ-
ных компонента – это эпидермис, дерма и подкожная жиро-
вая клетчатка (гиподерма). Четвертым промежуточным 
компонентом является зона базальной мембраны – тонкий 
слой, который обеспечивает адгезию между эпидермисом 
и дермой и осуществляет барьерную функцию, обеспечивая 
одновременно обмен молекулами.

2.1.1   Эпидермис
Эпидермис, наиболее поверхностный слой кожи, пред-
ставляет собой многослойный, плоский, ороговевающий 
эпителий, толщина которого в зависимости от локализации, 
возраста и  пола варьирует от  30 до  300 мкм. Например, он 
очень толстый в коже дистальных отделов конечностей, та-
ких как ладони и подошвы, и, наоборот, истончается на сги-
бательной поверхности предплечий.

Основной клеточной популяцией эпидермиса являются 
кератиноциты, которые по мере продвижения к поверхно-
сти претерпевают разную степень дифференцировки, обра-
зуя, соответственно, несколько слоев (▶ Рис. 2.2):

• Базальный слой прикрепляет эпидермис к  базаль-
ной мембране и  содержит кубоидные стволовые 
клетки, благодаря делению которых эпидермис об-
новляется.

• Шиповатый слой содержит шиповатые кератино-
циты, связанные при помощи десмосомальных кле-
точных соединений, которые под  световым микро-
скопом выглядят как миниатюрные шипы.

• Зернистый слой характеризуется наличием гранул 
кератогиалина.

• Блестящий слой представляет собой аморфную полос ку 
между зернистым и роговым слоем, которая определяет-
ся только в ладонно-подошвенной области.

• Роговой слой состоит из окончательно дифференци-
рованных «безъядерных» кератиноцитов.

2   Анатомическое строение, гистологическая  
структура, биохимические и физиологические  
свойства кожных покровов

Рис. 2.1 Строение кожи. Рис. 2.2 Структура эпидермиса.
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4.1   Роль генетики в понимании 
природы кожных болезней
Стремительные прогресс генетики в последние годы оказал зна-
чительное влияние на  понимание природы кожных болезней. 
Был расшифрован геном человека, который содержит более 
35 000 генов. Генетика оказалась более сложной, чем первоначаль-
ная концепция Менделя, и выяснилось, что распространенные 
состояния, такие как атопия, возникают в результате комплекс-
ного взаимодействия многочисленных генов восприимчивости 
и  факторов окружающей среды. В  среднем, каждая беремен-
ность несет с собой 1% риска патологии одного гена и 0,5% ри-
ска хромосомного нарушения, однако генетически наследуемые 
признаки, например, атопия, встречаются гораздо чаще.

Заболевания кожи и  происходящие с  кожей изменения 
издавна использовались при классификации различных на-
следственных синдромов, следовательно, состояние кожи по-
зволяет идентифицировать многие заболевания. По кожным 
признакам могут первично распознаваться опасные и  даже 
угрожающие жизни болезни, диагноз которых затем под-
тверждается методами целенаправленного молекулярно-ге-
нетического анализа. Например, пациенты с  множествен-
ными опухолями сальных желез могут страдать синдромом 
Мюир-Торре с повышенным риском развития злокачествен-
ных опухолей желудочно-кишечного тракта.

Генетически обусловленное заболевание, которое пора-
жает преимущественно кожу, называется генодерматозом. 
Причинные гены большинства генодерматозов известны. Их 
идентификация привела к  более глубокому пониманию ос-
новных патологических процессов и позволила выявить не-
которые поразительные факты.

Выяснилось, например, что одно заболевание может быть 
вызвано несколькими генами, как в случае туберозного скле-
роза, в  развитии которого участвуют два гена. И  наоборот, 
один и тот же ген может вызывать различные заболевания, 
например, мутации в гене PTEN, гомологе фосфатазы и тен-
зина, могут быть причиной нескольких редких наследствен-
ных синдромов с  развитием кожных гамартом. Более того, 
генетические исследования помогли обнаружить неожидан-
ные патофизиологические связи. Так идентификация генных 
дефектов кальциевых каналов при болезни Дарье и болезни 
Хейли-Хейли явилась первым указанием на  важную роль 
этих каналов в процессах кератинизации. Применение мето-
дов молекулярно-генетического анализа показало также, что 
некоторые кожные заболевания, такие как поздняя кожная 
порфирия и  пигментная ксеродермия, имеют явно больше 
генетических вариантов, чем можно было ожидать в резуль-
тате обычного анализа их происхождения.

4.2   Типы наследования 
и наследование специфических 
кожных заболеваний
Многочисленные генодерматозы проявляются в нескольких 
поколениях, поскольку патология не слишком тяжелая, что-
бы помешать репродукции. В случае генодерматозов помога-
ет обследование членов семьи.

4.2.1   Типы наследования
По характеру проявления признака в  гетерозиготном орга-
низме наследование разделяют на доминантное и рецессив-
ное. При  доминантном наследовании заболевание прояв-
ляется, если хотя бы одна из гомологичных хромосом несет 
патологический аллель, при рецессивном – только в случае, 
когда обе гомологичные хромосомы несут патологический 
аллель. Существуют три простых типа наследования. Первые 
два связаны с одной из пар генов на хромосомах от 1-й до 22-й 
и называют аутосомно-доминантным и аутосомно-рецессив-
ным типом наследования. Третий, тип наследования связан-
ный с полом, включает в себя один из генов на Х-хромосоме 
и  по  этой причине называется Х-сцепленным типом насле-
дования и, в свою очередь, подразделяется на Х-сцепленный 
рецессивный и Х-сцепленный доминантный типы.

1. Аутосомно-доминантный тип. Заболевание выявляет-
ся у мужчин и женщин. Болеют 50% всех потомков в каждом 
поколении. Распространенным и типичным примером явля-
ется нейрофиброматоз типа 1 или болезнь Реклингхаузена.

2. Аутосомно-рецессивный тип. Часто наблюдается 
в  случае родственных браков. Болеют как мужчины, так 
и  женщины только одного поколения. Носители этого гена 
являются клинически здоровыми. Примером такого типа на-
следования может служить пигментная ксеродермия.

4   Кожа и молекулярная генетика

Рис. 4.1 Врожденный эпидермальный невус.


