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ФОТОАРХІВ

Нейрофіброматоз — спадкове захворювання шкі
ри та центральної нервової системи (рис.  2). 

Поширення захворюваності становить 1 : 3000. По
в’язане із дефектом гена нейрофібромін, що є супре-
сором виробництва ras-протоонкогенів. Його втрата 
призводить до прогресування пухлин. Успадкову
ється за автосомно-домінантному типу, проте у 50 % 
випадків є наслідком нової мутації. Клінічно нейро
фіброматоз характеризується появою плям типу 
«кава з молоком», нейрофібром та плям за типом 
веснянок у підпахвових та пахвових ділянках, вузли-
ків Ліша на рогівці очей та дефекту опорно-рухової 
системи. Перебіг захворювання прогресуючий. Сар
коматозне переродження нейрофібром відбувається 
у 3—15 % випадків, іноді виникають гліоми зорового 
нерва, невроми слухового нерва, менінгіоми. Хворі 
можуть померти від порушення лікворообігу в разі 
локалізації нейрофібром у головному мозку.  Ліку
вання: специфічної терапії немає, пухлини підляга-
ють оперативному видаленню.

У наведеному випадку у хворої дерматолізис пер-
винний обмежений як вияв основного захворюван-
ня  — нейрофіброматозу. 
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Гранулематоз Вегенера

Гранулематоз Вегенера, син.: гранульома обличчя 
злоякісна, гранульома риногенна (рис. 1). Хворобу 

розглядають як вияв імунних та автоімунних реакцій. 
Вважають різновидом вузлуватого періартеріїту. 
У половини хворих, як і у наведеному випадку, вна-
слідок поширення процесу з носа спостерігається 
поширене виразково-некротичне ураження централь-
ної частини обличчя, вкриваться виразками слизова 
оболонка порожнини рота. Характеризується також 
виразково-некротичними змінами верхніх дихальних 
шляхів і легень, гломелуронефритом, лімфаденітом, 
фебрильним септичним станом. Прогноз захворювання 
неоптимістичний, зазвичай закінчується летальним 
наслідком.

Нейрофіброматоз

Рис. 2. Нейрофіброматоз. Дерматолізис 
первинний обмежений

Рис. 1. Гранулематоз Вегенера
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