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Резюме. Воспалительный линейный веррукозный эпидермальный невус (ILVEN) представляет собой редкую патологию 
кожи, проявляющуюся бородавчатыми, линейно расположенными разрастаниями на коже на одной половине тела и конеч-
ностей. Этиопатогенез заболевания остается не до конца изученным. На сегодняшний день основной причиной развития 
данной патологии считают соматические мутации, приводящие к появлению генетического мозаицизма. Клиническая 
картина заболевания достаточно типична и представляет собой веррукозные, линейно расположенные, унилатеральные 
разрастания, локализующиеся как на туловище, так и на конечностях. Несмотря на типичность клинической картины 
у практикующих врачей могут возникнуть трудности в постановке диагноза в ходе рутинного приема, обусловленные малой 
частотой встречаемости данной патологии. Также трудности диагностики обусловлены тем, что некоторые хронические дер-
матозы (некоторые формы красного плоского лишая и псориаза, другие разновидности врожденных эпидермальных невусов, 
болезнь Дарье, линейный порокератоз) имеют схожие клинические проявления с ILVEN. Помимо схожести клинических 
проявлений, отмечается и общность клинической картины при гистопатологическом исследовании (например, ILVEN 
и псориаза), что также затрудняет процесс дифференциальной диагностики и установления диагноза. Верно установленный 
диагноз воспалительного линейного веррукозного эпидермального невуса может играть решающую роль в сохранении жизни 
пациента, так как зачастую наличие у пациента ILVEN выступает маркером других тяжелых коморбидных расстройств, 
включая патологию различных органов и систем и наличие неоплазии. Выявление и контроль коморбидных расстройств 
в данном случае играют решающую роль в сохранении жизни и здоровья пациента. Терапия ILVEN включает в себя как 
консервативные, так и хирургические методы. Выбор метода лечения большей частью зависит от клинической картины 
заболевания. В данной статье представлен клинический случай врожденного линейного веррукозного эпидермального 
невуса, а также представлен обзор литературы, затрагивающий известные моменты этиопатогенеза, клинической картины, 
диагностики и лечения заболевания. 
Ключевые слова: ILVEN, линейный дерматоз, псориаз, дифференциальная диагностика.
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Abstract. Inflammatory linear verrucous epidermal nevus (ILVEN) is a rare skin disorder characterized by verrucose, linearly arranged 
growths on the skin on one side of the body and extremities. The etiopathogenesis of the disease remains not fully understood. To date, 
the main cause of the development of this pathology is considered to be somatic mutations leading to the appearance of genetic mosai-
cism. The clinical picture of the disease is quite typical and consists of verrucous, linearly located, unilateral growths localized both on 
the trunk and on the extremities. Despite the typical clinical picture, practitioners may experience difficulties in making a diagnosis 
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В оспа лительный линейный 
веррукозный эпидермальный 
невус (ВЛВЭН) – редкая ано-
малия кожи, в основе которой 

лежит гиперплазия всех слоев эпидер-
миса. В подавляющем большинстве 
случаев данная патология является 
врожденной, протекающей с множе-
ственными аномалиями и пороками 
развития, хотя наблюдаются и изоли-
рованные случаи данного расстройства. 
Редкость ВЛВЭН может создать труд-
ности в постановке диагноза, определе-
нии тактики ведения пациентов, оцен-
ке коморбидных расстройств и выборе 
терапии. В данной статье представлен 
случай врожденного ВЛВЭН, рассмо-
трены вопросы его этиопатогенеза, 
клинической картины, коморбидных 
расстройств, дифференциальной диа-
гностики и лечения. 

Клинический случай
Доношенная девочка от первой бере-

менности, протекавшей без особенно-
стей, первых срочных родов. Острая 
вну триу тробная гипокси я п лода. 
Роды на сроке 40-41 неделя. Вакуум-
экстракция в связи с прогрессирующей 
гипоксией плода.

Вес при рождении – 3370 граммов, 
рост – 53 см, окружность головы – 
35 см, окружность груди – 34 см.

Оценка по шкале Апгар – 4/6/6 баллов.
При поступлении в отделение реани-

мации и интенсивной терапии ново-
рожденных состояние очень тяжелое, 
нестабильное за счет судорожного син-
дрома. В сознании, повышенная воз-
будимость. Мышечный тонус снижен, 
рефлексы не вызываются. При осмо-
тре отмечается тремор конечностей. 
Большой родничок (БР) – 1,5 × 1,5 см, 
швы сомкнуты. 

Кожные покровы розовые, холодные, 
акроцианоз. На коже левой стопы, пахо-

вой области, предплечья левой руки 
и левого бедра определяются множе-
ственные очаги в форме локализован-
ных линейных бородавчатых бляшек 
с разной степенью пигментации. Тургор 
достаточный, подкожно-жировая 
клетчатка развита удовлетворительно. 
Периферических отеков нет. 

Ребенок находится на респиратор-
ной искусственной вентиляции лег-
ких, параметры: PIP – 16, PEEP – 5, 
FiO2 – 0,4, R40, на этом фоне сатура-
ция – 96%. Дыхание через респира-
тор проводится во все отделы легких, 
хрипов нет. Тоны сердца приглушены, 
ритмичные, шум не выслушивает-
ся. Частота сердечных сокращенй – 
120 ударов в минуту. Артериальное дав-
ление – 59/40 мм рт. ст., среднее – 44 мм 
рт. ст., симптом бледного пятна (СБП) – 
3 сек. Кардиотоническая поддерж-
ка добутамином из расчета 3 мкг/кг 
в минуту. Живот мягкий, безболезнен-
ный, не вздут. Печень и селезенка не 
увеличены. Проводится интенсивная 
терапия, начата стартовая антибакте-
риальная терапия.

Состояние в динамике. Возраст – 
7 сут. Вес – 3460 граммов. Температура 
тела: 33,5 ˚С; ЧСС – 100-110 в мин. 

Состояние ребенка тяжелое, ста-
бильное. Выхаживается в открытом 
реанимационном комплексе. Сознание 
угнетено. БР – 1,5 × 1,5 см. Швы сом-
кнуты. Мышечный тонус и рефлексы 
снижены. Кожные покровы розовые. 
СБП – 2 сек. На коже левой стопы, 
паховой области, предплечья левой 
руки и левого бедра определяются 
множественные очаги в форме лока-
лизованных линейных бородавчатых 
бляшек с разной степенью пигмента-
ции. Тургор достаточный, подкожно-
жировая клетчатка развита удовлетво-
рительно (рис. 1, 2). Периферических 
отеков нет. Самостоятельное дыхание, 

показатели газов крови компенсирова-
ны. Аускультативно – дыхание жестко-
ватое, хрипов нет. Тоны сердца приглу-
шены, ритмичные, шума нет. Кормится 
по 55,0 мл смесью Нутрилон 1, зонд/
соска. Сосет вяло. Живот мягкий, 
не вздут, безболезненный, доступен 
пальпации, перистальтика ослабле-
на. Печень и селезенка не увеличены. 
Стула при осмотре не было. Диурез – 
7,0 мл/кг/час.

Данные лабораторно-инструмен-
тальных методов обследования: груп-
па крови матери: О (I), Rh+ (поло-
жительная); группа крови ребенка: 
А (II), Rh+ (положительная). Фенотип: 
Д, C+, c+, E-, e+, Cw-, k+, kell-.

Общий анализ крови: гемоглобин – 191; 
эритроциты – 5,35; цветовой показатель – 
1,0; гематокрит – 51; лейкоциты – 
20,8; палочкоядерные – 64; сегментоядер-
ные – 53; эозинофильные – отсутствуют; 
моноциты – 10; лимфоциты – 30; тромбо-
циты – 189; время свертывания крови – 
4 минуты 10 секунд; время кровотече-
ния – 1 минута 15 секунд.

Биохимический анализ крови: били-
рубин – 168–12–156; мочевина – 4,7; 
глюкоза крови – 3,5 ммоль/л; креа-
тинин – 48; С-реактивный белок – 
отрицательный; общий белок — 61; 
аспартатаминотрансфераза – 48; ала-
нинаминотрансфераза – 29.

Общий анализ мочи: белок – 0,033; 
эритроциты – 1–2 в поле зрения; эпи-
телий – 2–3 в поле зрения; цилиндры — 
0; бактерии — 0; слизь/соли – 0.

Полимеразная цепная реакция (ПЦР) 
мочи от 18 ноября 2020 г.: ДНК вируса 
простого герпеса и цитомегаловируса 
отсутствует.

Бактериальный посев из зева и посев 
крови от 17 ноября 2020 г. – роста нет.

Рентгенография органов грудной 
клетки: правосторонняя пневмония. 
Отечный синдром.

during routine appointments due to the low incidence of this pathology. Also, diagnostic difficulties are due to the fact that some chronic 
dermatoses (some forms of lichen planus and psoriasis, other types of congenital epidermal nevi, Darier's disease, linear porokeratosis) 
have similar clinical manifestations to ILVEN. In addition to the similarity of clinical manifestations, there is also a commonality of the 
clinical picture in histopathological examination (for example, ILVEN and psoriasis), which also complicates the process of differential 
diagnosis and diagnosis. A correctly established diagnosis of inflammatory linear verrucous epidermal nevus can play a decisive role in 
saving the patient's life, because. Often, the presence of ILVEN in a patient is a marker of other severe comorbid disorders, including the 
pathology of various organs and systems and the presence of neoplasia. Identification and control of comorbid disorders in this case plays 
a decisive role in saving the life and health of the patient. ILVEN therapy includes both conservative and surgical methods. The choice of 
treatment method largely depends on the clinical picture of the disease. This article presents a clinical case of congenital linear verrucous 
epidermal nevus, as well as a review of the literature covering the known aspects of etiopathogenesis, clinical presentation, diagnosis and 
treatment of the disease.
Keywords: ILVEN, linear dermatosis, psoriasis, differential diagnosis.
For citation: Saranyuk R. V., Gosteva T. A., Abezyaeva P. M. Inflammatory linear verrucous epidermal nevus (ILVEN): a clinical case and 
review of the literature // Lechaschi Vrach. 2022; 11 (25): 07-10. DOI: 10.51793/OS.2022.25.11.001
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Нейросонография: эхопризнаки пост-
гипоксических изменений паренхимы 
головного мозга.

Э хокардиографи я:  эхопризнак и 
открытого аортального протока – 
2,4 мм (направление шунтирования – 
слева направо). Дилатация правых 
отделов сердца. Открытое ова ль-
ное окно – 3 мм (сброс крови слева 
направо). 

Ультразвуковое исследование органов 
брюшной полости: эхопризнаки реак-
тивных изменений печени.

Консультация невролога: церебральная 
ишемия второй степени. Неонатальные 
судороги.

Консультация детского дерматолога: 
эпидермальный линейный бородав-
чатый невус. 

Обсуждение 
ВЛВЭН (ILVEN) – редкое заболе-

вание с невыясненной этиологией, 
характеризующееся появлением на коже 
линейно расположенных бородавчатых, 
псориазиформных или экзематозных 
разрастаний [1]. ILVEN является вари-
антом веррукозного эпидермального 
невуса. Впервые данное состояние было 
описано Unna в 1896 г. [2]. Сегодня счи-
тается, что возникновение ILVEN обу-
словлено соматическими мутациями, 
приводящими к развитию генетическо-
го мозаицизма, что в совокупности с 
действием провоспалительных цитоки-
нов (ИЛ-1, ИЛ-6, ФНО-альфа, молеку-
лы межклеточной адгезии-1) приводит 
к манифестации заболевания [3]. 

Эпидемиологические и клинические 
данные распространенности ILVEN 
ограничены из-за редкой встречаемо-
сти данной патологии. Несмотря на это 
в 1971 г. Altman и Mehregan [4] пред-
ложили классические диагностиче-
ские критерии данного расстройства, 
которые были дополнены и модифи-
цированы Morag и Metzker в 1985 г. [5]. 
На сегодняшний день клинико-диа-
гностическими критериями ILVEN 
являются: 

1) ранее начало заболевания (вклю-
чая проявления с рождения);

2) преобладание ILVEN у девочек;
3) частое вовлечение в патологи-

ческий процесс кожи левой нижней 
конечности;

4) наличие зуда;
5) наличие псориазиформных эле-

ментов;
6) отсутствие ответа на проводимое 

лечение.
Элементы ILVEN появляются уни-

латерально, чаще всего на левой поло-

Рис. 1. Врожденный воспалительный 
линейный веррукозный 
эпидермальный невус (ILVEN). 
Отмечается унилатеральное 
расположение очагов 
с преимущественным поражением 
левой половины паховой области 
и левой конечности [данные получены 
авторами] / Congenital infl ammatory 
linear verrucous epidermal nevus (ILVEN). 
There is a unilateral location of foci with 
a predominant lesion of the left half of 
the inguinal region and the left limb [data 
obtained by the authors]

Рис. 2. Эволюция элементов ILVEN 
при рождении (слева) и через 
12 часов после рождения (справа) 
[данные получены авторами] / 
Evolution of ILVEN elements at birth (left) 
and 12 hours after birth (right) [data 
obtained by the authors]

вине туловища и конечностях (рис. 1). 
Элементы имеют различный цвет 
и размеры от бледно-розового до 
темно-коричневого. Зачастую они 
могут напоминать псориатические 
папулы и бляшк и и ли длительно 
существующие экзематозные очаги. 
Также при врожденной форме ВЛВЭН 
следует отметить эволюцию очагов. 
Физиологическая смена водной среды 
пребывания на воздушную приводит 
к принципиальной трансформации 
клинической картины заболевания. 
Так, в описанном нами случае возвы-
шающиеся над здоровой кожей белые 
инфильтрированные очаги ILVEN 
через 12 часов после рождения изме-
нили цвет на светло-розовый в тон 
здоровой кожи в сочетании с умень-
шением инфильтрации (рис. 2).

Несмотря на то, что ILVEN чаще 
всего манифестирует и существует 
изолированно, его наличие (особен-
но врожденная форма) может быть 
маркером тяжелых коморбидных рас-
стройств. Описаны случаи сочетания 
ILVEN c аплазией кожи и аномалиями 
костно-суставной системы [6], пато-
логией центральной нервной системы 
[7] и органов зрения [8], веррукозны-

ми унилатеральными разрастаниями 
в полости рта [8], злокачественными 
новообразованиями кожи (базально-
клеточная [9] и плоскоклеточная [10] 
карцинома). Настороженность в отно-
шение коморбидностей ILVEN имеет 
принципиальное значение. Следует 
отметить, что выявление таких сопут-
ствующих расстройств, как неоплазии 
кожи, актуально для пациентов более 
старшего возраста, в то время как 
патология нервной системы и анома-
лии костно-суставного аппарата могут 
свидетельствовать о тяжелой наслед-
ственной полиорганной патологии. 

Дифференциальная диагностика 
ILVEN может стать сложной задачей 
для клиницистов на рутинном приеме, 
даже при условии известных диагно-
стических критериев, которые описа-
ны выше. ILVEN следует дифферен-
цировать с эпидермальным невусом, 
болезнью Дарье, линейным пороке-
ратозом, линейной формой красного 
плоского лишая, линейным псориазом. 
От представленны х заболеваний 
ILVEN отличает его раннее начало 
и спонтанное разрешение, что не 
наблюдается при вышеперечисленных 
дерматозах [8].

Особое внимание следует уделить 
дифференциа льной диагностике 
ILVEN и линейного псориаза. Помимо 
того, что эти заболевания очень сход-
ны гистопатологически [11-15], ILVEN 
показывает хороший терапевтический 
ответ на лечение препаратами с каль-
ципотриолом и этанерцептом [11]. 
В данном слу чае гистологическое 
исследование очагов будет макси-
мально неинформативным, поэтому 
предпочтение отдается динамическо-
му наблюдению за существующими 
очагами поражения. 
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Вопрос терапии ILVEN остается 
неизученным из-за малого количества 
зарегистрированных случаев забо-
левания. Среди имеющихся данных 
аналоги витамина D, 5-фторурацил 
и ингибиторы кальциневрина пока-
зали наибольшую эффективность 
и могут рассматриваться в качестве 
местной терапии заболевания [16, 17]. 
Среди других методов лечения можно 
выделить криотерапию, хирургиче-
ское иссечение очагов, фотодинами-
ческую и лазеротерапию [18-22], также 
показавшие хороший терапевтический 
эффект. 
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