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складчатой пахидермии кожи головы: 

клинический случай

Клиническое наблюдение

Т.С. Белышева1, Е.Е. Зеленова1, 2, Т.А. Гассан3, Э.Т. Амбарчян4, М.И. Дениева5, 6, Я.В. Вишневская1, 

Т.В. Наседкина2, Н.Н. Мурашкин7 ,8, 9

https://doi.org/10.15690/vsp.v23i5.2792

1 НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина, Москва, Российская Федерация
2 Институт молекулярной биологии им. В.А. Энгельгардта, Москва, Российская Федерация
3 РДКБ, Москва, Российская Федерация
4  НИИ педиатрии и охраны здоровья детей НКЦ №2 ФГБНУ «РНЦХ им. акад. Б.В. Петровского», 

Москва, Российская Федерация
5 Республиканский кожно-венерологический диспансер, Грозный, Российская Федерация
6 Чеченский государственный университет им. А.А. Кадырова, Грозный, Российская Федерация
7 НМИЦ здоровья детей, Москва, Российская Федерация
8 Первый МГМУ им. И.М. Сеченова (Сеченовский Университет), Москва, Российская Федерация
9 ЦГМА УДП РФ, Москва, Российская Федерация

Обоснование. Складчатая пахидермия представляет собой редкую доброкачественную деформацию кожи головы, 
характеризующуюся чрезмерной пролиферацией и гипертрофией кожи и подкожной клетчатки. В настоящее время 
выделяют три формы заболевания с различным механизмом развития и сопутствующими проявлениями. Описание 

клинического случая. В статье представлено описание пациента, поступившего с входящим диагнозом и клиниче-
ской картиной пахидермии, которому было выполнено хирургическое иссечение патологических тканей кожи головы. 
Однако по результатам клинического осмотра был установлен диагноз врожденного гигантского меланоцитарного 
невуса, который впоследствии был подтвержден данными гистологического и иммуногистохимического исследова-
ний. При этом патогенные варианты в гене NRAS не были выявлены. Заключение. Данный случай демонстрирует 
сложность дифференциальной диагностики пахидермии, что обусловливает необходимость тщательного обследова-
ния пациентов, включая проведение морфогенетического исследования образцов пораженных тканей.
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иммуногистохимическое исследование, Melan A, р16, NRAS
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ОБОСНОВАНИЕ
Складчатая пахидермия кожи головы (СПКГ, 

paquider mia verticis gyrata, cutis verticis gyrata, “bulldog” 
scalp syndrome) — редкое доброкачественное кожное 
заболевание, которое проявляется постепенным фор-
мированием извитых глубоких борозд на коже головы, 
напоминающих мозговые извилины [1].

Первое упоминание заболевания относится к 1837 г., 
когда один из основателей французской дерматологии 
Жан-Луи-Марк Алиберт (Jean Louis Marc Alibert) описал 
церебриформный вид скальпа и дал ему название cutis 
sulcata [2]. Более подробно СПКГ представил Абель 
Роберт (Abel Robert) в 1843 г. на примере 18-летней 
девушки с манифестацией заболевания в 14 лет [3]. 
Далее в 1893 г. T. McDowall описал сочетание СПКГ 
с умственной отсталостью [4]. А в 1907 г. Унна (Paul Gerson 
Unna) описал три новых случая СПКГ и ввел общеизвест-
ный в настоящее время термин — cutis verticis gyrata [5].

Распространенность заболевания среди мужско-
го населения несколько выше и составляет 1 случай 
на 1 млн, в то время как среди женского пола СПКГ встре-

чается с частотой 0,026 на 1 млн [6]. Выявленные раз-
личия позволили предположить наличие X-сцепленного 
типа наследования [7], однако убедительных данных 
в пользу этой гипотезы на сегодняшний день нет.

В 1953 г. на основании обзора 275 случаев СПКГ, 
описанных к тому моменту в литературе, S. Polan 
и T. Butterworth выделили первичную и вторичную пахи-
дермию [8]. Позднее, в 1984 г. J.M. Garden и J.K. Robinson 
усовершенствовали и расширили классификацию 
СПКГ [9], разделив первичную СПКГ на изолированную 
и симптоматическую (см. таблицу).

Подавляющее большинство п ервичных форм СПКГ 
начинает развиваться после полового созревания, 
а полная клиническая картина формируется к 20–30 го -
дам [10]. Врожденные случаи встречаются очень редко 
и обычно ассоциированы с наследственными синд-
ромами. Так, например, R. Bortone и соавт., а также 
M.C. Snyder и соавт. описывают сочетание врожден-
ной СПКГ с синдромом Тернера [11, 12], F. Larsen 
и N. Birchall — сочетание СПКГ с синдромом Нунан 
у новорожденного мальчика [13]. Среди женщин пер-
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Background. Cutis verticis gyrata is rare benign scalp disorder characterized by excessive skin and subcutaneous tissue proliferation and 
hypertrophy. Nowadays, there are three forms of this disease with various developmental mechanisms and associated manifestations. 
Clinical case description. This article presents the patient admitted with diagnosis and clinical picture of pachydermia, who underwent 
surgical excision of scalp abnormal tissues. However, the diagnosis of giant congenital melanocytic nevus was established according to 
the results of clinical examination. Later it was confirmed by histological and immunohistological studies. Moreover, pathogenic variants 
in the NRAS gene were not revealed. Conclusion. This case demonstrates the complexity of differential diagnosis of pachydermia that 
leads to careful examination of patients with morphogenetic studies of affected tissues samples.
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Таблица. Классификация складчатой пахидермии кожи головы

Table. Cutis verticis gyrate classification 

 Форма СПКГ

Первичная (наследст венная)

ВторичнаяИдиопатическая 

(изолированная)
Симптоматическая

Половые различия М > Ж Не выявлены

Возраст 
манифестации

Детский 
и юношеский

Детский и юношеский, 
возможны врожденные формы

Любой

Этиология Неизвестна
Неизвестна, может быть 

на фоне генетических синдромов

Развивается на фоне хронических 
нарушений обмена веществ, 

воспалительных заболеваний, 
болезней дыхательных путей 

и сердечно-сосудистой системы, 
болезней печени и желчных путей 

или паранеопластического синдрома

Сочетание 
с генетическими 
синдромами

Нет

Тернера
Нунан

Бира – Стивенсона
Элерса – Данло

Аперта
Ломкой Х-хромосомы

Гипер-IgE

Нет

Сочетание 
с пороками 
развития других 
органов и систем

Нет

Могут наблюдаться патология нервной 
системы (умственная отсталость, эпилепсия, 

энцефалопатия), офтальмологические 
нарушения (врожденная катаракта, пигментная 
дистрофия сетчатки, стробизм), микроцефалия, 

а также врожденная недостаточность 
кровеносной и лимфатической систем

Нет

Форма 
и направление 
складок (борозд)

Симметричные, располагаются продольно спереди назад

Борозды асимметричные, 
располагаются хаотично, 

часто локализованы в области 
первичного патологического очага

Гистологическая 
картина

Гиперплазия соединительной ткани собственно дермы и эпидермиса 
на фоне лимфостаза и стойкого расширения лимфатических сосудов, 

может наблюдаться нормальное строение кожи

Соответствует основному 
патологическому процессу

Примечание. СПКГ — складчатая пахидермия кожи головы.

Note. CVG (СПКГ) — сutis verticis gyrata.
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вичная форма СПКГ представлена не более чем 5 слу-
чаями в литературе [3, 13, 14].

Вторичная СПКГ встречается в популяции сравнитель-
но часто [8] и может быть ассоциирована с невоидными 
аномалиями (меланоцитарные невусы, гамартомы, ней-
рофибромы, фибромы, цилиндромы) и пороками разви-
тия кожи головы (липоматозные невусы, невусы соедини-
тельной ткани), а также с воспалительными дерматозами 
кожи головы (экзема, псориаз и др.). Кроме этого, СПКГ 
может наблюдаться при первичной гипертрофической 
остеоартропатии (пахидермопериостоз) — наследствен-
ном заболевании, ассоциированном с патогенными 
вариантами в генах HPGD (аутосомно-рецессивный тип 
наследования) и SLCO2A1 (аутосомно-доминантный 
тип наследования) [15, 16]. Для данного заболевания 
характерно сочетание пахидермии, периостоза, симптома 
«барабанных палочек».

Как правило, диагноз СПКГ может быть заподозрен 
после дерматологического осмотра (рис. 1). У боль-
шинства пациентов патологическое ново образование 
локализуется в теменной и затылочной областях или 
отмечается тотальное вовлечение кожи волосистой 
части головы. Складки кожи мягкие, губчатые, припод-
нимающиеся на 1–2 см, обычно расположенные вдоль 
фронтоокципитальной линии и формирующие характер-
ный рисунок, напоминающий мозговые извилины [17]. 
В глубине борозд часто развиваются мацерация и экс-

судация, сопровождаемые неприятным запахом, а над 
п оверхностью складок может формироваться разреже-
ние волос [18]. При этом, в отличие от синдрома вялой 
кожи, борозды в случае СПКГ не расправляются при 
надавливании [19].

При подозрении на СПКГ пациенту требуется ком-
плексное обследование, включающее в себя первичный 
осмотр, сбор данных семейного анамнеза, лабораторные 
(исследование гормонального профиля, основных био-
химических показателей, маркеров вирусных инфекций) 
и инструментальные (рентгенография суставов, компью-
терная томография и магнитно-резонансная томография 
внутренних органов) методы [14]. В ряде случаев для 
уточнения диагноза рекомендовано выполнить биопсию 
новообразований кожи головы с последующими гистоло-
гическими и иммуногистохимическими исследованиями.

В связи с развитием молекулярно-генетических мето-
дов диагностики некоторым пациентам может потребо-
ваться ДНК-исследование. Так, например, клиническая 
картина церебриформного невуса сальных желез очень 
похожа на СПКГ. Однако в этом случае невус является 
врожденным, асимметричным, в основном локализуется 
в височной области и часто ассоциирован с соматиче-
ской мутацией в гене FGFR2 [20].

Лечение пациентов с первичной СПКГ, как правило, 
заключается в гигиенической обработке борозд с целью 
профилактики инфекционных осложнений. Также воз-
можно хирургическое иссечение пораженных тканей [21]. 
Кроме этого, пациенты должны находиться под динами-
ческим наблюдением у невролога, офтальмолога и дер-
матолога с целью выявления сопутствующей патологии 
других органов и/или наследственных генетических син-
дромов в случае первичной симптоматической формы.

Для пациентов с вторичной СПКГ дополнительно 
к вышеперечисленному требуется лечение основного 
заболевания.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Пациент Б., 17 лет. Со слов отца, патологические 
изменения кожи волосистой части головы и поясничной 
области слева присутствовали с рождения и увеличива-
лись пропорционально физиологическому росту ребен-
ка. После пубертатного периода отмечались увеличение 
новообразования в области волосистой части головы, 
появление церебриформной структуры, узловых элемен-
тов в пределах новообразования (рис. 2А), что стало 
поводом для обращения к онкодерматологу.

Физикальная диагностика

На момент осмотра на коже волосистой части головы 
в теменно-затылочной области справа определялась 
округлая бляшка темно-серого цвета, с церебриформной 
поверхностью, диаметром до 10 см. В пределах новооб-
разования визуализировались единичные узлы розового 
и серого цвета диаметром до 0,7 см. На коже поясничной 
области слева определялось пятно темно-коричневого 
цвета, с четкими границами, неправильных очертаний, 
диаметром около 20 см.

При комплексном обследовании патологии со сторо-
ны других органов и систем не выявлено.

Предварительный диагноз

Ввиду врожденного характера новообразования 
и динамики изменений был предположен диагноз врож-
денного гигантского меланоцитарного невуса (ВГМН) 
кожи головы.

Рис. 1. Внешний вид пациента 18 лет с первичной формой 
СПКГ. Кожный патологический процесс локализуется в теменной 
и затылочной областях, над поверхностью складок отмечается 
характерное разрежение волос 
Fig. 1. Appearance of 18-year-old patient with primary form of CVG. 
Cutaneous pathological process is localized in parietal and occipital 
areas, typical thinning hair can be noted above the folds surface

Источник: Белышева Т.С., 2023. 

Source: Belysheva T.S., 2023.
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Динамика и исходы

С целью дифференциальной диагностики с пахидер-
мией пациенту была выполнена биопсия участка кожи 
волосистой части головы с последующим гистологиче-
ским исследованием. 

При микроскопии в поверхностных участках новооб-
разования определяются гнездные скопления однотип-
ных небольших невоидных клеток без митозов (рис. 3Б). 
В более глубоких отделах ретикулярной дермы, в том 
числе между придатками кожи, опухолевые клетки ста-
новятся более крупными, теряют гнездное строение, 
отмечаются их рассеянный рост (рис. 3В) и признаки 
нейритизации (рис. 3Г). Выбухающий узелок представлен 
фиброзированной соединительной тканью с небольши-
ми субэпидермальными скоплениями невоидных кле-
ток. Таким образом, новообразование кожи волосистой 
части головы было расценено как ВГМН с десмопла-
стическим компонентом. Для подтверждения диагноза 
также было выполнено иммуногистохимическое иссле-
дование. Выявлена экспрессия меланоцитарных марке-
ров — Melan A (рис. 4А) и НМВ45, фокальная мозаичная 
экспрессия р16 (рис. 4Б), отмечается низкая пролифера-
тивная активность Ki67 (рис. 4В).

Учитывая размеры и локализацию образования, 
а также по эстетическим соображениям, в последующем 
было проведено хирургическое иссечение в пределах 
здоровых тканей с использованием технологии экспан-
дерного растяжения тканей (рис. 2Б). Первым этапом под 
кожу волосистой части головы на прилежащих к обра-
зованию зонах были имплантированы 2 силиконовых 
экспандера. Цель данного вмешательства — получе-
ние необходимой площади органотипической покровной 
ткани для пластики дефекта. После этапа тканевого 
растяжения проведен второй этап хирургического лече-
ния — иссечение образования с пластикой дефекта 
перемещенной покровной тканью (рис. 2В).

При макроскопии поверхность кожного лоскута на 
всем протяжении имеет мелкозернистый вид бледно-

коричневого цвета. В центре лоскута определяется узел 
размерами 0,8 � 0,7 � 0,5 см серовато-бежевого цвета 
на разрезах, выбухающий над поверхностью (микро-
скопический срез на малом увеличении представлен на 
рис. 3А). Гистологическое исследование соответствует 
первичному описанию биопсийного материала.

Рис. 2. Внешний вид пациента: А — на момент обращения в возрасте 18 лет; Б — на этапе применения тканевых расширителей 
(экспандеров); В — состояние после хирургического лечения
Fig. 2. General appearance: A — admission at the age of 18 years; B — using tissue expanders; C — after surgical treatment

Источник: Белышева Т.С., 2022. 

Source: Belysheva T.S., 2022.

Рис. 3. Гистологическое исследование образца иссеченной 
кожи головы (окрашивание гематоксилином-эозином): 
А — участок кожи с выбухающим опухолевым узлом; Б — гнездные 
скопления невоидных клеток; В — рассеянные невоидные клетки 
в ретикулярной дерме между придатками кожи; Г — признаки 
нейритизации в глубоких участках новообразования 
Fig. 3. Histological study of excised scalp sample (hematoxylin-eosin 
staining): A — skin area with protruding tumor node; B — nevoid 
cells nests; C — diffuse nevoid cells in reticular dermis between 
dermal appendages; D — signs of neurotization deeper in the lesion

Источник: Вишневская Я.В., 2022. 

Source: Vishnevskaya Ya.V., 2022.
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Учитывая ассоциацию ВГМН с патогенными варианта-
ми в гене NRAS, было выполнено молекулярно-генетиче-
ское исследование на платформе NextSeq 2000 Illumina 
методом парно-концевого чтения (2 � 150 п.о.) на ос -
нове методики гибридизационного селективного обо-
гащения фрагментами ДНК с использованием панели 
генов «Меланома». Список генов, входящих в исследуе-
мую таргетную панель: BRAF, LRP1B, TP53, TERT, FAT4, 
GRIN2A, PTPRT, PTPRD, CDKN2A, PREX2, NF1, ROS1, 
NRAS, KMT2C, NOTCH1, ERBB4, KDR, ARID2, FGFR3, 
HRAS, ARID1A, HDAC9, PTEN, APC, PIK3CA, KIT, CTNNB1, 
TET2, PDGFRB, ATRX, SETD2, TSC2, SF3B1, TSC1, MET, 
GNAQ, PPP6C, RAC1, PDGFRA, SYK, BAP1, KRAS, NF2, 
DDX3X, MAP2K2, GNA1, MITF, MAP2K1, CCND1. Однако 
патогенных вариантов в исследуемых генах, включая 
NRAS, не обнаружено.

Прогноз

Учитывая радикальное удаление ВГМН, риск развития 
меланомы не превышает общепопуляционного. Пациенту 
рекомендовано динамическое наблюдение.

ОБСУЖДЕНИЕ
Врожденный меланоцитарный невус является добро-

качественным новообразованием кожи [22]. Гигантским 
считают невус размером от 20 см или занимающий ана-
томическую область [23], при этом потенциал злокаче-
ственности резко увеличивается. Для волосистой части 
головы у пациентов детского и подросткового возраста 
гигантским принято считать невус от 5 см в диаметре. 
Также ВГМН, как и в случае нашего пациента, обычно 
присутствует с рождения и может трансформироваться 
с течением времени с изменением пигментации и раз-
витием выраженной деформации кожи.

В большинстве случаев ВГМН ассоциированы с сома-
тическими мутациями в гене NRAS [24]. Однако послед-
ние исследования демонстрируют новые генетические 

альтерации. Так, например, в исследовании V. Martins 
da Silva и соавт. патогенные варианты в гене NRAS были 
обнаружены у 9 из 21 пациента, мутации в генах BRAF, 
KRAS, PIK3CA были выявлены по 1 случаю на каждый ген, 
fusion-мутации обнаружены у 2 из 21 пациента, сочета-
ние мутаций в нескольких генах — у 4 из 21 пациента. 
При этом в 3 из 21 случая мутации не были выявлены ни 
в одном из исследуемых генов [25].

Для нашего пациента была использована широкая 
панель генов, однако патогенных вариантов в исследуе-
мом образце не было обнаружено, что ввиду вышеска-
занного не исключает диагноз ВГМН.

В отличие от приобретенных меланоцитарных неву-
сов, морфологическая картина ВГМН характеризуется 
повышенным количеством меланоцитов в базальном 
слое эпидермиса при отсутствии в сосочковом слое дер-
мы. Также часто отмечается гнездное расположение 
невоидных клеток вокруг придатков кожи. При проведе-
нии иммуногистохимического исследования, как прави-
ло, обнаруживаются лишь единичные невоидные клетки 
с положительной экспрессией Ki67, что подтверждает их 
низкий потенциал пролиферации [26].

В нашем клиническом наблюдении результат мор-
фологического исследования полностью соответствует 
ВГМН: гнездные скопления однотипных небольших нево-
идных клеток без митозов, положительная экспрессия 
Melan A и НМВ45, фокальная мозаичная экспрессия р16, 
низкая пролиферативная активность Ki67.

Несмотря на известные критерии диагностики, в ряде 
случаев установление диагноза представляет определен-
ную трудность. Так, например, M.E. Cullom и соавт. приво-
дят описание 20-летнего мужчины с клиникой СПКГ [27], 
однако, как и в нашем наблюдении, после дообследова-
ния был верифицирован ВГМН.

Дифференциальная диагностика в этом случае край-
не важна, поскольку ВГМН ассоциирован с повышенным 
риском развития меланомы — 3–11% [28, 29]. П ричем 

Рис. 4. Иммуногистохимическое исследование образца кожи головы (увеличение �100): А — диффузная экспрессия Melan A в опухолевых 
клетках; Б — мозаичная экспрессия р16 в опухолевых клетках; В — Ki67 экспрессия в единичных опухолевых клетках, выраженная 
экспрессия в базальном слое эпидермиса 
Fig. 4. Immunohistological study of scalp sample (�100): A — Melan A diffuse expression in tumor cells; B — p16 mosaic expression in tumor 
cells; C — Ki67 expression in single tumor cells, pronounced expression in epidermis basal layer

Источник: Вишневская Я.В., 2022. 

Source: Vishnevskaya Ya.V., 2022.
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локализация ВГМН на коже головы может сопровождать-
ся нейрокожным меланозом и значительно повышает 
риск меланомы менингеальных оболочек [30]. В связи 
с этим тактика ведения пациентов с СПКГ и ВГМН прин-
ципиально отличается. В случае СПКГ хирургическое 
лечение показано с целью эстетической коррекции, при 
ВГМН волосистой части головы пациенты нуждаются 
в пожизненном динамическом контроле дерматоонколо-
га, невролога, офтальмолога, а хирургическое лечение, 
по данным литературы, способно несколько снизить риск 
малигнизации в пределах новообразования [29, 30].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Несмотря на характерную клиническую картину СПКГ, 

пациентам рекомендовано комплексное обследование, 
поскольку для ряда кожных заболеваний описаны ати-
пичные проявления, напоминающие борозды и изви-
лины. Различный прогноз и подходы к лечению обус-
ловливают необходимость своевременной постановки 
правильного диагноза.

ИНФОРМИРОВАННОЕ СОГЛАСИЕ
От пациента получено письменное информирован-
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