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Резюме __________________________________________________________________________________________________ 

В статье представлен клинический случай достаточно редкого заболевания. Энтеро-
патический акродерматит обусловлен дефицитом цинка из-за мутации белка-пере-
носчика и характеризуется системными поражениями кожи, нервной, иммунной 
систем, желудочно-кишечного тракта. Классическая триада включает дерматиты, 
диарею, алопецию. Приведен клинический случай энтеропатического акродерма-
тита у младенца. Заболевание возникло после перевода ребенка на искусственное 
вскармливание в возрасте 1  месяца. Лечился и наблюдался у врачей-педиатров в 
течение 2 месяцев с различными диагнозами: аллергия, атопический дерматит, син-
дром Лайелла. Проводимое лечение антибиотиками и системными кортикостерои-
дами не приводило к существенному улучшению кожного процесса. Только через 
2  месяца после начала заболевания ребенок осмотрен врачами-дерматологами и 
был выставлен диагноз. Приведенный клинический случай показывает сложность 
в диагностике, что может быть обусловлено низкой информированностью врачей. 
Терапия цинком дала хороший эффект, однако требуются поддерживающая терапия 
и наблюдение за пациентами.
Ключевые слова: энтеропатический акродерматит, цинк, дети, диагностика, лече-
ние
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Abstract __________________________________________________________________________________________________ 

The article presents a clinical case of a rather rare disease. Enteropathic acrodermatitis is 
caused by zinc defi ciency due to a mutation in the transport-protein and is characterized 
by systemic lesions of the skin, nervous system, immune system, and gastrointestinal 
tract. The classic triad includes dermatitis, diarrhea, and alopecia. A  clinical case of the 
enteropathic acrodermatitis in a child is presented. The disease began immediately after 
the child was switched to artifi cial feeding at the age of 1  month. He was treated and 
observed by pediatricians for 2  months with a diagnoses: allergies, atopic dermatitis, 
Lyell’s syndrome. Treatment with antibiotics and systemic corticosteroids did not lead 
to a signifi cant improvement in the skin process. Only 2 months after the onset of the 
disease, the child was examined by dermatologists and a diagnosis was made. The 
presented clinical case shows the diffi  culty in making a diagnosis, which may be due to 
the low awareness of doctors. Zinc therapy had a good eff ect, but maintenance therapy 
and patient monitoring are required.
Keywords: acrodermatitis enteropathica, zinc, children, diagnosis, treatment

_________________________________________________________________________________________________

  ВВЕДЕНИЕ
Энтеропатический акродерматит, или синдром Данболта – Клосса, – редкое ауто-

сомно-рецессивное системное заболевание, характеризующееся мальабсорбцией 
цинка из-за мутации белка-переносчика, которое поражает преимущественно детей 
грудного и раннего детского возраста. Клинически характеризуется классической 
триадой: дерматиты перианальные, периорифициальные, акральные, диарея, ало-
пеция [1]. Болезнь иногда ошибочно диагностируют как сочетание диспепсии с раз-
личными кожными заболеваниями, что при отсутствии своевременного и правиль-
ного лечения может привести к летальному исходу.

Цинк причастен к функционированию клеток всех слоев дермы и ее придатков: 
кератиноцитов, клеток Лангерганса, меланоцитов, макрофагов, моноцитов, лимфо-
цитов, адипоцитов, волосяных фолликулов, ногтей [2–4].

В основе энтеропатического акродерматита лежит мутация гена SLC39A4, рас-
положенного на хромосоме 8q24.3 и кодирующего молекулу-переносчика ZIP4, уча-
ствующего в регуляции и внеклеточной концентрации цинка [5].

У детей с энтеропатическим акродерматитом в результате мутации молеку-
лы-переносчика ZIP4 нарушается всасывание цинка в тонком кишечнике [6,  7]. 
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Заболевание, как правило, проявляется при переводе с естественного вскармли-
вания на искуственное, так как белок-переносчик присутствует в грудном молоке 
и отсутствует в коровьем [8, 9], что запускает патологический механизм, связанный 
с дефицитом цинка [10]. Существует и приобретенная форма энтеропатического 
акродерматита, которая может возникнуть у взрослых, особенно у пожилых людей, 
и является результатом снижения потребления цинка с пищей, мальабсорбции при 
болезни Крона, заболеваниях почек, печени [11–13].

Заболевание начинается обычно в возрасте от 2 недель до 1,5 года при перехо-
де на искусственное вскармливание с поражения кожи в виде гиперемированных 
отечных очагов и пузырьков, пузырей, импетигинозных элементов. Начальная ло-
кализация – ягодицы, промежность, гениталии, паховые складки, участки вокруг за-
днего прохода и всех естественных отверстий лица, кисти и стопы. Своими резкими 
границами, неправильными очертаниями и симметричным расположением эти по-
ражения могут быть сходны с клинической картиной кандидоза, экземы, псориаза, 
стрептококкового поражения, что часто ведет к ошибочной диагностике. Заметного 
зуда не наблюдается, но массивные кожные поражения вызывают неприятные ощу-
щения у маленьких детей. Типичным признаком этого заболевания является наруше-
ние роста волос в виде истончения, обламывания, поредения.

Самыми частыми симптомами являются желудочно-кишечные расстройства, по-
являющиеся вслед за кожными высыпаниями или одновременно с ними. Характер-
ны отсутствие аппетита, вздутие живота и частый жидкий зеленоватый стул со сли-
зью, непереваренными частицами пищи и неприятным запахом. Однако у 10% паци-
ентов стул может быть нормальным. Нарушение общего состояния сопровождается 
субфебрильной температурой или лихорадкой неправильного типа. В дальнейшем 
происходит нарушение физического и психического развития детей: задержка ро-
ста, дефицит массы тела, апатия, вялость [14–18].

Основа диагностики заболевания – это клинические проявления. Она основыва-
ется на своевременном выявлении клинической триады: типичные поражения кожи, 
алопеция и диарея. «Золотым стандартом» лабораторной диагностики энтеропати-
ческого дерматита является определение уровня цинка в крови, который будет ниже 
нормы (менее 6 мкмоль/л) [19]. Однако в некоторых случаях концентрация цинка в 
сыворотке крови может быть в пределах нормы при снижении его концентрации в 
тканях. В таком случае определяют концентрацию цинк-зависимых ферментов – ще-
лочной фосфатазы, которая быстро реагирует на дефицит цинка [20]. Ретроспектив-
но подтверждает диагноз эффективность терапии цинком.

Заместительная терапия цинком должна начинаться как можно раньше. Реко-
мендовано начинать с дозировки 3 мг/кг в сутки элементарного цинка. Клиниче-
ское улучшение наступает достаточно быстро, уже на 5–7-е сутки, до нормализа-
ции лабораторных показателей, которые необходимо контролировать каждые 
3–6 месяцев [21, 22]. На пораженные участки наносятся цинксодержащие мази или 
пасты, антимикробные или антибактериальные, противовоспалительные средства 
по показаниям.

При отсутствии рациональной терапии заболевание имеет прогрессирующее 
течение со спонтанными короткими ремиссиями и постепенным усилением тяже-
сти рецидивов. Нередки нарушения со стороны внутренних органов: пневмонии, 
увеличение печени и др. В крови большинства пациентов выявляется гипохромная 
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анемия, лейкоцитоз, увеличение СОЭ, диспротеинемия со снижением уровня обще-
го белка, уменьшение уровня кальция, фосфора, щелочной фосфатазы [13–18].

Пациенты должны находиться под постоянным диспансерным наблюдением и 
получать поддерживающие дозы препаратов цинка, не прекращать лечение после 
достижения клинического эффекта.

  ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Представить клинический случай достаточно редкого заболевания – энтеропати-

ческого акродерматита.

  РЕЗУЛЬТАТЫ
Учитывая редкость дерматоза, нередкие ошибки в диагностике, приводим соб-

ственное наблюдение.
Ребенок Б., девочка, 3 мес., впервые осмотрена дерматологом в грудном отделе-

нии Минской областной детской клинической больницы 23.06.2004. Общее состоя-
ние тяжелое. Истощена, гипотрофична, адинамична, масса тела – 3800 г. Выражение 
лица страдальческое, голос осипший, глаза ввалившиеся, наблюдается эктропион 
верхних и нижних век. Беспокойна, болезненно реагирует на малейшие прикосно-
вения. Патологический процесс на коже носит распространенный островоспали-
тельный характер. На лице, шее, затылке, ягодицах, внутренней поверхности бедер, 
в области естественных складок – множественные симметричные сквамозно-эрите-
матозные очаги с пузырьковыми, пузырными и пустулезными элементами. Вокруг 
рта, ануса, в области половых органов явления мацерации, трещины, кровавые и се-
розно-гнойные корочки (рис. 1).

Ногтевые пластинки на пальцах слегка утолщены, с неровной бугристой поверх-
ностью и воспалительными изменениями околоногтевых валиков, пальцев рук и ног 
(рис. 2).

Живот дряблый, «лягушачий», печень на 4 см выходит из-под края реберной дуги. 
Стул жидкий, зловонный, зеленого цвета, от 6 до 12 раз в сутки. В легких дыхание 
жесткое, проводные хрипы, частота дыхания 18 в минуту. Cor-тоны приглушены, рит-
мичны, частота сердечных сокращений 132 в минуту. В общем анализе крови отме-
чался лейкоцитоз до 23×109/л со сдвигом влево – палочкоядерные нейтрофилы до 
15%. В моче белок 3,3 г/л, лейкоциты 18–20 в поле зрения. Имело место кратковре-
менное повышение уровня трансаминаз до 100–110 ед.

Из анамнеза известно, что девочка родилась в срок от второй беременности, вто-
рые роды, 11.03.2004, вес – 2945 г, рост – 49 см. Родители ребенка не состоят в кров-
ном родстве, кожными болезнями не страдают.

После перевода на искусственное вскармливание в возрасте 1 месяца у ребенка 
появились кожные высыпания, которые были расценены как аллергия. Так как состо-
яние прогрессивно ухудшалось, с 01.05.2004 госпитализирована сначала в районную 
больницу, затем переведена в реанимационное, потом – в грудное отделение Мин-
ской областной детской клинической больницы, где находилась с 11.06.2004 с диа-
гнозом «атопический дерматит, тяжелое течение, синдром Лайелла, двухсторонняя 
пневмония, токсический гепатит, интерстициальный нефрит». Проводилась интен-
сивная терапия: гентамицин, нетромицин, ванкомицин, кетоцеф, ципринол, тиенам, 
ципролет; антистафилококковый гамма-глобулин, плазма, инфузионная терапия, 
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Рис. 1. Энтеропатический акродерматит. Периорифициальное, перианальное поражение кожи
Fig. 1. Enteropathic acrodermatitis. Periorifi cial, perianal skin lesions

Рис. 2. Энтеропатический акродерматит. Воспалительное поражение стоп
Fig. 2. Enteropathic acrodermatitis. Feet infl ammatory lesions

Рис. 3. Энтеропатический акродерматит. Через 5 дней после начала терапии цинком
Fig. 3. Enteropathic acrodermatitis. 5 days after starting zinc therapy

Энтеропатический акродерматит у детей
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дексазон 0,6 мг/кг в сутки. Общее состояние ребенка стабилизировалось, но кожный 
процесс прогрессировал, диспепсические явления сохранялись, и пациентка впер-
вые через 2 месяца после начала заболевания проконсультирована дерматологом, 
который установил диагноз «энтеропатический акродерматит». С 24.06.2004 назна-
чена окись цинка в дозе 150 мг в сутки. Через 5 дней после начала терапии отме-
чается выраженная положительная динамика: инфильтрация и гиперемия в очагах 
значительно уменьшились, мокнутие практически прекратилось, трещины почти 
полностью эпителизировались (рис. 3).

Рекомендовано снизить дозу окиси цинка до 100, затем до 50 мг в сутки и прово-
дить длительную поддерживающую терапию. Длительность терапии поддерживаю-
щей дозой препарата цинка определяется индивидуально, но, как правило, лечение 
не прекращают до периода полового созревания ввиду риска рецидива при отмене 
терапии.

  ОБСУЖДЕНИЕ
Пациентка находилась под наблюдением врачей-педиатров, к дерматологам не 

обращалась, несмотря на неоднократные приглашения, и лишь в 2023  году была 
направлена на консультацию в Минский областной кожно-венерологический дис-
пансер. Выяснено, что у нее периодически появлялись высыпания на лице, кистях 
и она принимала нерегулярно препараты цинка. На момент осмотра клинических 
проявлений заболевания не обнаружено. Но пациентка планировала беременность, 
была проинформирована о возможности обострения заболевания, необходимости 
проведения прегравидарной подготовки и сопроводительной терапии препаратами 
цинка во время беременности.

В инструкции к препаратам цинка (цинктерал, цинкорот) нет указаний на возмож-
ность их применения у младенцев. Можно рекомендовать хелатные формы, глюко-
нат цинка, которые обладают большей биодоступностью и не раздражают желудоч-
но-кишечный тракт. Но, даже когда нет возможности применить эти современные 
средства, мы должны назначить любой доступный препарат цинка для перорально-
го применения, так как риск заболевания значительно выше, чем предполагаемый 
риск от лекарственного воздействия.

  ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Представленный случай позволяет напомнить о таком редком заболевании, как 

энтеропатический акродерматит, не только врачам-дерматологам, но и особенно 
врачам-педиатрам, врачам общей практики. В последнее время эти специалисты до-
статочно часто сами диагностируют и лечат кожные заболевания, что нередко ведет 
к серьезным диагностическим и терапевтическим ошибкам. Своевременная диагно-
стика этого сложного заболевания позволяет быстро добиться хорошего клиниче-
ского эффекта, избежать множества осложнений и неоправданных терапевтических 
мероприятий. Ведение пациентов с энтеропатическим акродерматитом представля-
ет сложную и до конца не изученную проблему, которая требует индивидуального 
подхода к каждому пациенту.
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