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Обоснование. В литературе описано мало случаев питириаза красного волосяного отрубевидного (ПКВО), ассоцииро-
ванного с изменениями гена CARD14, у пациентов детского возраста. Неэффективность стандартных методов тера-
пии заболевания вынуждает проводить лечение с использованием генно-инженерной биологической терапии по 
показаниям off-label. Описание клинического случая. У ребенка, возраст 5 лет, с ПКВО и патогенным вариантом 
гена CARD14 по причине неэффективности ранее проводимой терапии топическими глюкокортикоидами, метотрек-
сатом и ацитретином по показанию off-label назначен генно-инженерный биологический препарат устекинумаб. 
Отмечена высокая эффективность терапии. Побочные эффекты при применении устекинумаба не зарегистрированы. 
Заключение. Пациентам с ПКВО и патогенным вариантом гена CARD14 при недостаточной эффективности терапии 
топическими глюкокортикоидами, метотрексатом, пероральными ретиноидами и ингибиторами фактора некроза 
опухоли альфа может быть назначена генно-инженерная биологическая терапия препаратом устекинумаб согласно 
рекомендованной схеме.
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Background. Few cases of pityriasis rubra pilaris (PRP) associated with CARD14 gene variants have been reported among pediatric 
patients in the literature. The inefficacy of standard treatment methods necessitates management with genetically engineered 
biologic drugs for off-label indications. Case description. 5-year-old child with PRP and pathogenic variant in the CARD14 gene was 
administered with ustekinumab, genetically engineered biologic drug, for off-label indication due to inefficacy of previous therapy 
with topical glucocorticoids (methotrexate and acitretin). High efficacy of this therapy was noted. No side effects have been reported. 
Conclusion. Genetically engineered biologic therapy with ustekinumab can be suggested in the recommended regimen in patients with 
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necrosis factor alpha inhibitors.
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ОБОСНОВАНИЕ
Питириаз красный волосяной отрубевидный (ПКВО; 

син. красный волосяной отрубевидный лишай, красный 
волосяной лишай, болезнь Девержи) — редкое папуло-
сквамозное воспалительное заболевание кожи, кото-
рое может быть ассоциировано с изменениями в гене 
CARD14 [1, 2]. У пациентов с патогенным вариантом гена 
CARD14 стандартные методы терапии (топические глюко-
кортикоиды, метотрексат, пероральные ретиноиды) могут 
быть неэффективны и не оказывать значимого положи-
тельного влияния на течение кожного патологического 
процесса [1, 2]. В таких случаях оправданно назначение 
устекинумаба (ингибитора интерлейкинов (IL) 12/23) [2].

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Пациентка М., возраст 5 лет, поступила в отделение 
дерматологии и аллергологии с жалобами на распростра-
ненные по всему кожному покрову высыпания, выражен-
ный зуд, изменение ногтевых пластин кистей и стоп.

Анамнез болезни. Первые высыпания появились 
в возрасте 3 лет 11 мес на коже в области лица, волоси-
стой части головы, туловища и конечностей. Пациентка 
консультирована врачом-дерматологом в кожно-вене-
рологическом диспансере по месту жительства, уста-
новлен диагноз: «Вульгарный псориаз». В течение 4 мес 
проводилась терапия топическими глюкокортикоидами 
с отрицательной динамикой кожного процесса — рас-
пространением высыпаний, в том числе в виде появле-
ния инфильтрации и трещин в области ладоней и подошв, 
обильного шелушения на коже волосистой части головы, 
изменения ногтевых пластин кистей и стоп. В связи 
с ухудшением состояния здоровья в детской областной 
больнице по месту жительства была инициирована тера-
пия метотрексатом в дозировке 10 мг подкожно 1 раз 
в неделю, назначена терапия фолиевой кислотой в дози-
ровке 1 мг/сут внутрь, кроме дня инъекции метотрексата 
и следующего дня, наружная терапия мазью бетаметазо-
на дипропионата 0,05% 2 раза в сутки. Ребенок получал 
лечение в течение 6 мес без положительной динамики. 
В связи с неэффективностью терапии и тяжестью кожно-
го патологического процесса пациентка была госпитали-
зирована в отделение дерматологии и аллергологии НИИ 
детской дерматологии НМИЦ здоровья детей (Москва) 
для обследования и лечения.

Анамнез жизни. Девочка родилась от первой бере-
менности, протекавшей без особенностей, первых родов 
в срок естественным путем, без осложнений, масса тела 
при рождении — 3200 г, рост — 52 см.

Семейный анамнез по кожным заболеваниям не отя-
гощен, мать и отец ребенка без соматической патологии.

Физикальная диагностика

При поступлении рост пациентки составлял 110 см, 
масса тела — 16 кг.

При осмотре кожный патологический процесс имел 
генерализованный характер. По всему кожному покро-
ву отмечались распространенные папулезные элемен-
ты, сливающиеся в обширные бляшки с серебристо-
белыми чешуйками на поверхности, на фоне которых 
наблюдались «островки» визуально неизмененной кожи 
(рис. 1). На коже волосистой части головы корки и обиль-
ное крупнопластинчатое шелушение, на коже ладоней 

и подошв — выраженная инфильтрация с линейны-
ми трещинами и серозно-геморрагическими корочками 
(рис. 2), ногтевые пластины кистей и стоп дистрофически 
изменены (рис. 3).

 
Предварительный диагноз

Питириаз красный волосяной отрубевидный.

Результаты обследования

В клиническом анализе крови с лейкоцитарной фор-
мулой, биохимическом анализе крови, клиническом ана-
лизе мочи отклонений от референсных значений не 
выявлено.

При ультразвуковом исследовании органов брюшной 
полости обнаружены признаки периваскулярной реак-
ции печени.

При компьютерной томографии органов грудной клет-
ки признаки очаговых и инфильтративных изменений 
не выявлены.

По данным полноэкзомного секвенирования обна-
ружен патогенный вариант гена CARD14 (вариант 
с.1805С>T в экзоне 13, p.Ser602Leu, Chr17:78172344), 
с которым связано развитие питириаза красного волося-
ного отрубевидного.

Пациентке установлен клинический диагноз: «Пити-
риаз красный волосяной отрубевидный».

Динамика и исходы

Во время первичной госпитализации в отделение 
дерматологии и аллергологии до получения результа-
тов полноэкзомного секвенирования начата терапия 
ацитретином в дозировке 10 мг внутрь по 1 капсуле 
ежедневно, однако спустя 3 мес приема при повторной 
госпитализации положительный эффект терапии опреде-
лен как незначительный с минимальным уменьшением 

Рис. 1. Ребенок М., возраст 5 лет, с питириазом красным 
волосяным отрубевидным. Признаки генерализованного 
кожного процесса 
Fig. 1. Patient M., 5 years old, with pityriasis rubra pilaris. 
Signs of generalized skin lesions

Примечание. Визуализируются распространенные папулезные 
элементы, сливающиеся в обширные бляшки с серебристо-белыми 
чешуйками на поверхности, «островки» визуально неизмененной 
кожи.
Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023. 

Note. Generalized papular elements merging into extensive plaques 
with silver-white scales on the surface with sites of visually 
unchanged skin can be visualized.
Source: Murashkin N.N. et al., 2023.
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выраженности шелушения и инфильтрации высыпаний 
на коже ладоней и подошв (рис. 4).

В связи с недостаточным эффектом от проводимой 
терапии и выявлением при полноэкзомном секвениро-
вании патогенного варианта гена CARD14 решением 
врачебной комиссии по показанию off-label назначен 
генно-инженерный биологический препарат — ингиби-
тор IL-12/23 устекинумаб (Стелара, Janssen-Cilag) 12 мг 
подкожно (из расчета 0,75 мг/кг, масса тела пациентки 
на момент инъекции составляла 16 кг) согласно реко-
мендованной схеме введения: 1-я инъекция (0-я нед) � 
2-я инъекция через 4 нед � далее каждые 12 нед.

Спустя 6 мес после начала терапии устекинумабом 
при повторной госпитализации в отделение дермато-
логии и аллергологии отмечены регресс высыпаний на 

коже лица, туловища и конечностей (рис. 5), в том числе 
ладоней и подошв, отсутствие у пациентки зуда, вос-
становление роста неизмененных ногтевых пластин на 
кистях и стопах.

 

Прогноз

Прогноз болезни благоприятный, рекомендовано 
динамическое наблюдение у врача-дерматовенеролога 
и продолжение генно-инженерной биологической тера-
пии препаратом устекинумаб из расчета 0,75 мг/кг 1 раз 
в 12 нед длительно.

Временная шкала

Хронология и ключевые события представлены на 
рис. 6.

Рис. 2. Ребенок М., возраст 5 лет, с питириазом красным волосяным отрубевидным. Изменения в области ладоней и стоп 
Fig. 2. Patient M., 5 years old, with pityriasis rubra pilaris. Changes on the palms and feet

Примечание. Визуализируются инфильтрация и эритема в области ладоней, а также линейные трещины и корочки в области стоп.
Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023. 

Note. Palms infiltration and erythema as well as linear cracks and crusts on the feet can be visualized.
Source: Murashkin N.N. et al., 2023.

Рис. 3. Ребенок М., возраст 5 лет, с питириазом красным волосяным отрубевидным. Дистрофические изменения ногтевых пластин 
пальцев кистей и стоп 
Fig. 3. Patient M., 5 years old, with pityriasis rubra pilaris. Dystrophic changes of fingers and toes' nail plates

Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023. 

Source: Murashkin N.N. et al., 2023.
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ОБСУЖДЕНИЕ
ПКВО является редким идиопатическим папуло-

сквамозным воспалительным заболеванием кожи, 
харак теризующимся при типичной клинической кар-
тине фолликулярными оранжево-красными папулами 
с шелушением на поверхности, сливающимися в бляш-
ки, на фоне так называемых «островков» непораженной 
кожи, инфильтрацией и гиперкератозом в области ладо-
ней и подошв, выраженным зудом [1]. Отличительной 
особенностью ПКВО при проведении гистологического 
исследования биоптата кожи является «шахматный» 

гиперкератоз — чередование участков ортокератоза 
и паракератоза [1].

Заболеваемость ПКВО варьирует, по разным дан-
ным, в пределах от 0,002% (Индия) [1, 3, 4] до 0,02% 
(Великобритания) [1, 3], без гендерных различий. 
Заболевание развивается во всех возрастах, однако 
чаще у детей и лиц в возрасте 50–60 лет [1, 3].

У многих пациентов с папулосквамозными высыпани-
ями, ассоциированными с патогенными вариантами гена 
CARD14 (CARD14-associated papulosquamous eruption; 
CAPE), описаны сочетанные клинические признаки псо-
риаза и ПКВО, что в отсутствие результатов генетиче-
ского исследования затрудняет установление диагноза 
и, соответственно, начало лечения [2]. При обнаружении 
патогенного варианта гена CARD14, в первую очередь, 
следует рассматривать развитие атипичного ювениль-
ного ПКВО с началом в первые годы жизни ребенка, 
хроническим течением и наличием семейных случаев 
заболевания [4].

Гетерозиготные мутации в гене CARD14 связаны 
с развитием у пациентов псориаза и ПКВО [5]. У многих 
пациентов с выявленной мутацией CARD14 наблюдаются 
клинические признаки обоих заболеваний, что может 
привести к сложностям в постановке диагноза. Кроме 
того, при данной мутации пациенты зачастую не отве-
чают на стандартные методы терапии псориаза и ПКВО, 
такие как применение топических глюкокортикоидов, 
метотрексата, пероральных ретиноидов и ингибиторов 
фактора некроза опухоли альфа [5].

Патогенез ПКВО связан с нарушением регуляции, 
в частности с гиперпродукцией IL-23 и T-хелперов 17, 
в связи с чем применение генно-инженерных биоло-
гических агентов (ингибиторов IL-23, IL-17), использу-
емых в лечении псориаза, оказывается успешным при 
терапии пациентов с ПКВО [1, 5, 6]. Описаны клиниче-
ские наблюдения успешного применения устекинумаба 

Рис. 4. Ребенок М., возраст 5 лет, с питириазом красным волосяным отрубевидным после 3 мес терапии ацитретином 
Fig. 4. Patient M., 5 years old, with pityriasis rubra pilaris after 3 months of acitretin management

Примечание. Визуализируются распространенные папулезные элементы, сливающиеся в обширные бляшки, «островки» визуально 
неизмененной кожи, незначительное уменьшение выраженности шелушения и инфильтрации на фоне терапии.
Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2023. 

Note. Generalized papular elements merging into extensive plaques, sites of visually unchanged skin, slight decrease in peeling and 
infiltration severity can be visualized during therapy.
Source: Murashkin N.N. et al., 2023.

Рис. 5. Ребенок М., возраст 5 лет, с питириазом красным 
волосяным отрубевидным после 6 мес терапии устекинумабом 
Fig. 5. Patient M., 5 years old, with pityriasis rubra pilaris after 
6 months of ustekinumab management

Примечание. Отмечен регресс высыпаний на коже лица, туловища 
и конечностей на фоне терапии.
Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2024. 

Note. Regression of rashes on face, body, and limbs skin was noted 
during therapy.
Source: Murashkin N.N. et al., 2023.
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(ингибитора IL-12/23) у пациентов с патогенным вари-
антом СARD14 [2]. В представленном нами наблюдении 
продемонстрирована высокая эффективность примене-
ния у ребенка с ПКВО и патогенным вариантом гена 
CARD14 по показанию off-label препарата устекинумаб, 
что согласуется с результатами ранее опубликованных 
иссле дований [1, 5].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
В представленном клиническом наблюдении пациент-

ки с ПКВО (болезнью Девержи) и патогенным вариантом 
гена CARD14 лечение устекинумабом продемонстриро-
вало высокую эффективность. Показаны регресс высы-
паний, снижение выраженности зуда и восстановление 
роста неизмененных ногтевых пластин спустя 6 мес от 
начала терапии.

ИНФОРМИРОВАННОЕ СОГЛАСИЕ
От родителя пациента получено письменное инфор-

мированное согласие на публикацию описания клини-
ческого случая, включая изображения пациента (в том 
числе его лица), в медицинском журнале, включая его 
электронную версию (дата подписания: 01.08.2024).
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Рис. 6. Хронология развития болезни и ключевые события у ребенка М. с питириазом красным волосяным отрубевидным 
Fig. 6. Disease chronology and key events in the child M. with pityriasis rubra pilaris

За 10 мес 
до обращения 

за медицинской 
помощью в НМИЦ 

здоровья детей

За 6 мес 
до обращения 

за медицинской 
помощью в НМИЦ 

здоровья детей

Спустя 3 мес 
после начала 

терапии 
ацитретином

Спустя 6 мес 
после начала 

терапии 
метотрексатом

Спустя 6 мес 
после начала 

терапии 
устекинумабом 

Первые высыпания. Установлен 
диагноз: «Вульгарный псориаз». 

Начата терапия топическими 
глюкокортикоидами с отрицательной 

динамикой — распространением 
высыпаний и дистрофическими 
изменениями ногтевых пластин

Первичная госпитализация в отделение 
дерматологии и аллергологии. 
Установлен диагноз: «Питириаз 

красный волосяной отрубевидный». 
Взяты пробы для полноэкзомного 

секвенирования. Назначена
терапия ацитретином

Повторная госпитализация 
в отделение дерматологии 

и аллергологии через 6 мес 
терапии устекинумабом. 

Выраженная положительная 
динамика

Начата терапия метотрексатом. 
Дальнейшее распространение 

высыпаний на фоне 6 мес лечения 
метотрексатом в сочетании 

с топическими глюкокортикоидами

Повторная госпитализация в отделение дерматологии 
и аллергологии через 3 мес терапии ацитретином. 

Незначительная положительная динамика. 
Выявлен патогенный вариант гена CARD14. 

Отмена терапии ацитретином, назначен устекинумаб
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