
Синдром
Дауна:
дерматологические аспектЫ

Синдром Дауна (СД) – генетическое заболевание,
ассоциированное с большим
количеством коморбидных
дерматологических расстройств.

СД является заболеванием с
выраженными иммунологи-
ческими нарушениями, что
обуславливает как сам
клинический профиль
пациентов, так и множество
коморбидных расстройств, в
частности дерматологических.

В связи с увеличением
продолжительности жизни
пациентов с СД и их числа в
общей популяции дерматологи и
педиатры с большей долей
вероятности столкнуться с
кожными расстройствами,
обусловленными СД.

Контактная информация

@doctor_saranyuk
ROMAN.SARANUK@GMAIL.COM

#1
August, 2020



Синдром Дауна: дерматологические аспектЫ2

Иммунологические изменения у пациентов с синдромом Дауна [1]

Гуморальный иммунитет

фагоцитарная активность

Клеточный иммунитет

Высокий уровень IgG и низкий
уровень IgM

Низкий уровень врожденных
антител к эритроцитам кролика
и антигенам Escherichia coli

Низкий титр антител к
поверхностному антигену
гепатита B
Высокий уровень аутоантител
против щитовидной железы и
глиадина

Сниженный хеомтаксис

Сниженная фагоцитарная
активность в отношение Candida
albicans and Staphylococcus aureus in
vitro

Снижение общего числа Т-
лимфоцитов

Высокий уровень CD8 + и низкое
количество CD4 + популяций Т-
лимфоцитов

Снижение пролиферативного ответа
на митогены Т-клеток
[фитогемагглютинин (ФГА) или
конканавалин А] во взрослом
возрасте

Снижение продукции ИЛ-2 на ФГА

Снижение чувствительности
кожных проб

Повышенная продукция
лейкоцитами функционального
антигена-1

Большая концентрация NK-клеток с
низкой цитотоксичностью

Снижение уровня Zn в сыворотке
крови

Учитывая широкий профиль изменений на всех основных
уровнях функционирования иммунной системы, все
дерматологические расстройства при СД можно разделить на 2
группы :

Данное деление является условным, но позволяет охватить основные дерматологические
заболевания, встречающиеся при СД.

Заболевания кожи,
ассоциированные с
иммунологическими
изменениями

Заболевания кожи,
вероятно, не
ассоциированные с
иммунологическими
нарушениями



Дерматологические расстройства у пациентов с СД, связанные и ,
вероятно, не связанные с иммунологическими изменениями.

Кожный фенотип при СД
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Ассоциированные с
иммунологическими изменениями

Вероятно, не ассоциированные с
иммунологическими изменениями

Атопический дерматит

Себорейный дерматит

Очаговая алопеция

Микоз ногтей

Витилиго

чесотка

анетодермия

черный акантоз

мраморная кожа

кератодермии

Миллиумоподобный кальциноз
кожи (МИКК)

лейкемия кожи

Эластоз перфорирующий
серпигинозный

акроцианоз

сирингома

Клинически поражения кожи
при СД можно разделить на 2
группы [2]: кожный фенотип
при СД и заболевания кожи.
Кожный фенотип при СД –
поражения кожи, являющиеся
частью общего клинического
фенотипа
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Помимо кожного фенотипа
при СД к поражениям кожи
относятся непосредственно
сами заболевания кожи,
способные возникнуть у
пациентов с СД на
протяжении всей их жизни

Этиопатогенез и клинические проявления многих кожных
заболеваний идентичны таковым при СД. Основные
клинические нюансы представлены в таблице

Частота встречаемости дерматологических заболеваний среди пациентов с СД
(%) [2,3,4,5]
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Болезни кожи у пациентов с СД

атопический дерматит

очаговая олапеция

себорейный дерматит

витилиго

Этиопатогенез и клинические проявления многих
кожных заболеваний идентичны таковым при СД.
Основные клинические нюансы представлены в
таблице ниже
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Диагноз ставится на основании общей клинической картины, а не
от отдельных признаков (ксероз, дерматит лица/конечностей). У
пациентов с СД течение АД может быть тяжелым с выраженной
лихенификацией и импетигинизацией

Белок MxA, продукт гена MX1, сильно экспрессируется в
волосяных луковицах в фазе анагена у пациентов с ОA, но не в
нормальных фолликулах. Ген MX1 локализуется в дистальной
части критической области развития СД. У пациентов с СД
отмечается более тяжелое течение ОА вплоть до развития
универсальной и тотальной формы алопеции.

Множественные колонии Рityrosporum folliculitis играют решающую
роль в развитие заболевания

У пациентов с СД наличие витилиго чаще всего ассоциировано с
наличием других аутоиммунных расстройств (ОА)



сирингома
Веки являются излюбленной локализацией сирингом у пациентов
с СД

микк

микоз ногтей
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Появление миллиумоподобных образований на коже ладоне и
подошв. Патогенетическая связь данного состояния и СД остается
неизвестной. Следует отметить, что наличие данного состояния у
пациентов с СД не коррелируется с нарушением у них
метаболизма кальция

Отмечается выраженная ассоциация между микозом ногтей и СД.
Нередки случаи поражения ногтевых пластин кистей

0606
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эластоз перфорирующий серпигинозный
Пациенты с СД склонны к развитию генерализованных форм
заболевания. Считается, ассоциация данной редкой патологии
кожи и СД является одним из проявлений дисплазии
соединительной ткани.

лейкимия кожи

0808Новорожденные с СД имеют высокий риск развития
гематологических заболеваний, в частности врожденной
лейкемии, которая в свою очередь, ассоциирована с лейкемией
кожи

0707



анетодермия
Так же, как и эластоз перфорирующий серпигинозный является
частным проявлением соединительнотканной дисплазии

чесотка

сосудистые поражения кожи

10

14

Нередки случаи развития норвежской чесотки у пациентов с СД

Сосудистые поражения кожи, такие как акроцианоз, мраморная
кожа и ретикулярное ливедо, чаще всего являются проявлениями
митральных и аортальных пороков, нередко встречающихся у
пациентов с СД

11

Инфекции кожи
Наиболее частой областью поражения является зона в/ч головы и
шеи; пациенты в возрасте 20-40 лет наиболее подвержены
воздействию инфекционных агентов

кератодермии

13У пациентов с СД часто отмечается наличие ладонно-
подошвенных кератодермий и ксероза кожи. Помимо этого было
отмечено, что пациенты с СД склонны к развитию
гиперкератотической формы псориаза и гипертрофической формы
красного плоского лишая
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Книга содержит актуальную информацию о
всех наиболее распространенных вариантах
дистрофии ногтей, встречающихся в
клинической практике. Также особое внимание
уделено биологии аппарата ногтя и его
возрастным изменениям. Для каждого
варианта дистрофии описан этиопатогенез и
клинические проявления, сопровождающиеся
клиническими фотографиями. Знание
патологических изменений ногтевого аппарата
поможет в постановке верного диагноза,
выборе правильной тактики ведения пациента
и выявлении сопутствующих системных
расстройств.

Книга рекомендована для
дерматовенерологов, врачей общей практики,
терапевтов, хирургов, подологов и других
специалистов, сталкивающихся с
заболеваниями аппарата ногтя.

преобрести книгу вы можете, написав по адресу:

@doctor_saranyuk


