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Липоидный протеиноз Урбаха-Вите 

(ЛП; proteinosis lspoidica Urbach-Wiethe; 
hyalinosis cutis et mucosae) – редкое рецес-
сивное генетическое заболевание, часто 
имеющее семейный характер, было впер-
вые официально описано и зарегистриро-
вано в 1929 г. Эрихом Урбахом и Камилло 
Вите, хотя отдельные случаи его описания 
в литературе были предприняты ещё в 
1908 г. [6, 11, 15]. Зарегистрировано менее 
чем 300 случаев его упоминания в меди-
цинской литературе с момента его откры-
тия [8, 10]. Этиология заболевания точно 
не установлена, но определённая роль 
принадлежит генетическому фактору и 
Urbach E., Wiethe C. (1929) высказывали 
мнение, что при этом заболевании липои-
ды с протеинами находятся в своеобраз-
ном соединении и предложили название 
«липоидный протеиноз». Полагают, что 
болезнь представляет собой результат ре-
цессивно-наследственного расстройства 
белкового и липоидного обмена (липопро-
теиноз) с патологическим синтезом белка, 
что приводит к образованию парапротеина 
[1, 2, 3]. Этот белок не подвергается фер-
ментативному распаду и откладывается в 
интерстициальной ткани. Не исключено 
первичное нарушение углеводного обмена, 
так как заболевание часто возникает у 
больных сахарным диабетом. В основе бо-
лезни лежит нарушение обмена липопро-
теидов с увеличением липоидов в крови 
при липоидной инфильтрации слизистых 
оболочек и кожи. Наблюдается увеличение 
α- и γ-глобулинов, общих липидов, фосфо-
липидов и лецитина при нормальном со-
держании холестерина и его эстеров. У ря-
да больных в поражённой коже обнаружи-
вают отчётливое увеличение содержания 

лецитина (моноаминофосфатида). В появ-
лении протеиноза имеют значение порфи-
рины, увеличение сахара в крови и моче [4, 
5, 7, 9, 13]. ЛП характеризуется липоидной 
инфильтрацией кожи, а также слизистой 
оболочки полости рта и гортани. У паци-
ентов, миндалевидное тело которых оказа-
лось разрушено в следствии ЛП Урбаха-
Вите, наблюдается полное отсутствие 
страха. Болезнь не угрожает жизни паци-
ента и не вызывает снижение её продол-
жительности [12, 14]. Заболевание начина-
ется в раннем детском возрасте с незначи-
тельных изменений кожи и слизистых обо-
лочек полости рта и гортани, постепенно 
прогрессирует, обычно до юношеского 
возраста, после чего процесс стабилизиру-
ется. Первым признаком заболевания у ма-
леньких детей является охриплость голоса, 
зависящая от фаринголарингита, это явле-
ние может сочетаться со спазмолитической 
одышкой. Одновременно на коже шеи, лба, 
на слизистых оболочках полости рта и гор-
тани появляются густорасположенная па-
пулёзная сыпь желтоватого цвета, а также 
буллезные и пустулёзные элементы. Эти 
элементы сыпи, сливаясь, образуют бляш-
ки на лице, предплечьях, в области генита-
лий, тыльной поверхности рук и волоси-
стой части головы [2, 5, 9]. На голове они 
приводят к развитию гнёздной алопеции. 
Подобные изменения обнаруживают на 
языке, губах, в зеве, на язычке, надгортан-
нике и голосовых связках. Просвечиваю-
щиеся узелки по краю век относятся к 
наиболее характерным клиническим про-
явлениям. Высыпания нередко группиру-
ются в виде полос и дорожек. Постепенно 
на поверхности элементов развиваются 
гиперкератоз и папиломатоз, вплоть до бо-
родавчатых разрастаний в местах распо-
ложения обильной сыпи. Помимо неболь-
ших узелковых элементов, могут образо-
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ваться бляшки с явлениями фиброза. При 
регрессе на коже наблюдаются множе-
ственные мелкие рубчики. Частое сочета-
ние поражения кожи и слизистых оболочек 
с эпилептиформными припадками, психи-
ческим инфантилизмом. Рентгенологиче-
ски определяют симметричные внутриче-
репные обызвествления, кальцификацию 
турецкого седла [12, 14]. 

Гистологическая картина патогно-
монична. В эпидерме гиперкератоз и не-
равномерный акантоз. Дерма значительно 
утолщена. В верхней части дермы распо-
ложены толстые волокнистые пучки, со-
стоящие из гомогенного, аморфного, гиа-
линоподобного материала. Эти пучки по-
чти без исключения расположены перпен-
дикулярно к эпидермису. Гиалиноподоб-
ный материал окружает сосуды в виде тол-
стой муфты. В нижней половине дермы 
коллаген не изменён, но вокруг некоторых 
сосудов и потовых желёз имеются гомо-
генные массы. При окраске шарлахротом 
выявляется большое количество внекле-
точнорасположенных липоидов, которые 
располагаются в скоплениях гиалинопо-
добных масс, особенно вокруг кровенос-
ных сосудов. О природе липоидного веще-
ства в дерме до сих пор нет определённых 
данных. В некоторых случаях при химиче-
ском анализе поражённой кожи было об-
наружено увеличение содержания лецити-

на. Патогномоничным, но не всегда отме-
чаемым признаком служит кальцификация 
извилины гипокампа. Инфильтраты со-
держат как липиды, так и мукополисаха-
риды [11]. 

Дифференциальную диагностику 
заболевания необходимо проводить с 
псевдоксантомой, эластическим амилоидо-
зом кожи, липоидным некробиозом, пор-
фириновой болезнью, пойкилодермией и 
коллоид-милиумом. Лечение симптомати-
ческое, включает диету с ограничением 
углеводов, инсулинотерапию, гепарин па-
рентерально и интрафокально, внутрь ме-
тионин, липокаин, D-пеницилламин, этре-
тинат, диметилсульфоксид. 

Учитывая редкость классического 
проявления ЛП Урбаха-Вите, возможные 
трудности диагностики врачами смежных 
специальностей, а также дерматологами, 
приводим наши наблюдения. 

Больная Ч. (рис. 1, 2, 3) 41 год, об-
ратилась на приём к дерматологу после 
обследования и лечения у врачей терапев-
тов. Болеет с 3-х лет. На коже верхних и 
нижних конечностей в области локтевых и 
коленных суставов, тыльной поверхности 
кистей имеются узелковые и бородавчатые 
высыпания. С детства жалуется на охрип-
лость голоса. Со слов пациентки процесс 
медленно прогрессирует. 

 

       
 

                    Рис. 1.                                         Рис. 2.                                            Рис. 3 
 

Локальный статус. Процесс носит 
хронический характер, локализуется на 
коже локтевых и коленных суставов, 
тыльной поверхности кистей, очаги пора-
жения симметрично расположены в виде 
бородавчатых разрастаний красно-

коричневого цвета с явлениями гиперкера-
тоза и папилломатоза. Высыпания пред-
ставлены желтоватыми папулами и бляш-
ками с явлениями фиброза на участках по-
ражения. Кожа ладонной поверхности 
диффузно утолщена. Субъективные ощу-
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щения отсутствуют. При обследовании у 
ЛОР-специалиста выявлен атрофический 
фаринго-ларингит. УЗ-исследование: 
жёлчный пузырь серповидной формы, пе-
чень умеренно увеличена в размерах, па-
ренхима её диффузно эхогенно уплотнена. 
ЭКГ: обнаружено наличие синдрома 
Вольф-Паркинсон-Уайта, неполная блока-
да правой ножки пучка Гиса, ускорение 
атриовентрикулярной проводимости, при-
знаки нарушения обменных процессов 
миокарда. Лабораторные данные: Анализ 
крови на КСР, гепатит В и С, ВИЧ-
отрицательные. Клинический анализ кро-
ви: Нb – 140 г/л, лейкоциты – 7,6.10 9/л, 
нейтрофилы палочкоядерные – 2%, 
нейтрофилы сегментоядерные – 66%, 
эозинофилы – 2%, лимфоциты – 24%, мо-
ноциты- 6%, СОЭ – 13 мм/ч. Биохимиче-
ский анализ крови: общие липиды – 11,2 
г/л, холестерин – 4,8 г/л, липопротеиды 
ВПЛ – 2,5 ммоль/л, липопротеиды НПЛ – 
1,9 ммоль/л, триглицериды – 2,1 ммоль/л, 

билирубин непрямой – 10,9 ммоль/л, суле-
мовая проба – 2,1 мл, тимоловая проба – 
1,6 ЕД, АЛТ – 0,4 ммоль/л, АСТ – 0,3 
ммоль/л, общий белок 74 г/л, альбумины – 
56%, глобулины – 44%, α1 – 2%, α2 – 12%, 
β – 7%, γ – 23%; сахарная кривая: 4,88 - 
5,55 - 5,22 - 4,88 - 4,88 ммоль/л, кислые 
гликозаминогликаны – 82 ЕД. Общий ана-
лиз мочи без особенностей. 

На основании данных анамнеза, 
клинической картины установлен диагноз 
Липоидный протеиноз Урбаха-Вите. 

Назначено лечение: диета стол №5, 
азиатор 1 табл. 1-2 раза в день 2-3 мес, 
глутаргин 1 табл. 2-3 раза в день 2 мес, эс-
сенциале 1 капс. 2 раза в день 2 мес, аевит 
по 1 капс. 2 раза в день 2 мес, кальцемин 1 
табл. 2 раза в день 3 мес. Местно: ультра-
звук с кортикостероидными мазями на 
очаги поражения. В процессе назначенной 
комплексной терапии проводится обсерва-
ция за пациенткой с целью эффективности 
результатов нашего лечения. 
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Введение. Склероатрофический ли-

хен (син.: белый лишай Цумбуша, болезнь 
белых пятен, lichen sclerosus et atrophicans) 
- это хроническое заболевание кожных и 
слизистых покровов воспалительного ха-
рактера, которое сопровождается появле-
нием склероатрофических очагов [1]. В 
настоящее время природа заболевания ли-
хена до конца не изучена. Так российские 
дерматологи Ю.К.Скрипкин (1979), 
М.Н.Никитина (1981), Е.Г.Федорова и 
А.А.Каламкарян (1982) относят склеро-
атрофический лихен к особой форме скле-
родермии. Данное заключение основано на 

ряде проведенных клинических, электрон-
но- микроскопических и гистоморфологи-
ческих исследований [2,4]. Согласно гипо-
тезе Kogoj (1936), Miesher (1948), Mont-
gomeri, Hill (1940), Bedis I Areenthathi 
(1975), Л.Н. Машкиллейсона (1965), скле-
роатрофический лихен занимает промежу-
точное положение между склеродермией и 
красным плоским лишаем [6]. К варианту 
красного плоского, склероатрофический 
лишай относят и Святенко Т.В. (2005), 
F.M.Lewis с соавт. (1998) [2]. Европейский 
дерматолог Hallopeu (1887) рассматривал 
две теории возникновения данной патоло-
гии: как вариант самостоятельного дерма-
тоза, так и последствие атрофической 
формы красного плоского лишая [3,5]. 


