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Линейный невус сальных желез – редкое спорадическое нейроокулокожное заболевание, характеризующееся триадой симптомов: 
линейным невусом сальных желез, поражением центральной нервной системы и поражением органов зрения. Авторами представ-
лен краткий обзор отечественной и зарубежной литературы и собственное клиническое наблюдение пациентки со специфическим 
поражением кожи на фоне врожденного синдрома Шиммельпеннинга–Фейерштейна–Мимса. Проанализированы проблемы диф-
ференциальной диагностики невуса Ядассона с синдромом Шиммельпеннинга–Фейерштейна–Мимса.
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Linear nevus sebaceous is a rare sporadic neuro-oculocutaneous syndrome characterizes by a triad of symptoms: linear nevus sebaceous, 
lesion of the central nervous system and lesion of the organs of vision. The authors present a brief overview of Russian and foreign literature 
and clinical observation of a patient with a specific skin lesion against the background of the congenital Schimmelpenning–Feuerstein–Mims 
syndrome. The problems of differential diagnostics of the nevus sebaceous of Jadassohn with the syndrome Schimmelpenning–Feuerstein–Mims 
are analyzed.
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Синдром линейного невуса сальных желез  
(СЛНСЖ), или синдром Шиммельпеннинга–Фей-
ерштейна–Мимса, – редкий нейрокожный синдром, 
характеризующийся сочетанием крупного линейного 
невуса сальных желез (невуса Ядассона), эпилепсии 
и задержки психического и речевого развития [12]. 
Данный синдром также часто сопровождается по-
ражением других органов и систем, включая органы 
зрения, сердечно-сосудистую, мочеполовую и опорно-
двигательную системы [2, 6]. Среди аномалий опорно-
двигательной системы при СЛНСЖ наиболее часто 
встречаются сколиоз, пороки развития тазобедренных 
суставов, верхних и нижних конечностей, рахит, ре-
зистентный к приему витамина D. Поражение органов 
зрения включает врожденную катаракту, гемангиомы, 
помутнение роговицы, колобомы радужки или сетчат-
ки [11]. По данным литературы, у пациентов с СЛНСЖ 
эпилепсия и задержка психического и речевого разви-
тия встречаются в 67 и 61 % случаев соответственно, 
офтальмологические аномалии – в 50 %, вовлечение 
других систем органов – в 61 % случаев. Наиболее ча-
стой (72 % случаев) аномалией развития при данном 

заболевании является структурная аномалия голов-
ного мозга или черепа, включающая увеличение од-
ного из боковых желудочков, гемимегалэнцефалию 
и асимметрию черепа [12].

Впервые СЛНСЖ был описан Г. Шиммельпеннин-
гом в 1957 г.; в представленном им клиническом случае 
крупный линейный невус сальных желез сочетался с по-
ражением органов зрения, эпилепсией и нарушениями 
координации [8]. В 1962 г. Р. Фейерштейн и Л. Мимс так-
же описали 2 детей с линейным невусом сальных желез 
в ассоциации с эпилепсией и задержкой психического 
и речевого развития [3]. Позднее аналогичные клиниче-
ские проявления были описаны под различными сино-
нимами, такими как синдром линейного невуса сальных 
желез (СЛНСЖ), синдром Шиммельпеннинга–Фейер-
штейна–Мимса, факоматоз невуса Ядассона.

Невус сальных желез Ядассона (НСЖЯ) – органо-
идный невус, частое врожденное кожное заболевание 
с преимущественной локализацией на лице и волоси-
стой части головы [1]. Заболевание клинически про-
является сразу после рождения ребенка в виде желто-
ватой бляшки неправильной округлой или линейной 
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формы, с гладкой или несколько папилломатозной 
поверхностью, как правило, лишенной волос. С на-
ступлением пубертата невус становится более за-
метным: увеличивается в размерах, поверхность его 
становится более грубой, бородавчатой [5]. НСЖЯ 
обусловлен пролиферацией клеток сальных желез, 
а  также, в  меньшей степени, других производных 
кожи (волосяных фолликулов, апокриновых желез). 
По современным представлениям, НСЖЯ – результат 
дифференцировки плюрипотентных клеток в сторо-
ну зрелых сальных и апокриновых структур; именно 
плюрипотентной природой этих клеток объясняют 
повышенный риск развития на фоне НСЖЯ других 
опухолей придатков кожи [1].

СЛНСЖ (код OMIM (Online Mendelian Inheritance 
in Man) 163 200) является результатом генетического 
мозаицизма, связанного с мутациями гена NRAS (код 
MIM (Mendelian Inheritance in Man) 164 790) в локусе 
1р13.2, гена HRAS (код MIM 190 020) в локусе 11р15.5 
и гена KRAS (MIM 190 070) в локусе 12р12.1. Форма 
и распределение невуса, а  также объем поражения 
центральной нервной системы (ЦНС) и других сис-
тем органов определяются стадией, на которой воз-
ник мозаицизм. Изолированный НСЖЯ может быть 
обусловлен соматическим мозаицизмом в различных 
генах, включая гены HRAS и KRAS [6, 7].

Ведение больных с СЛНСЖ должно быть инди-
видуализировано и направлено на коррекцию имею-
щихся у пациента симптомов. Наиболее благоприят-
ным является междисциплинарный подход с участием 
команды специалистов, состоящей из  невролога, 
дерматолога, офтальмолога, ортопеда-травматолога, 
физиотерапевта и терапевта (педиатра). Возможно хи-
рургическое удаление невуса при подозрении на его 
малигнизацию или с косметической целью. Эпилеп-
тические приступы, как правило, купируются на фо-
не приема антиэпилептических препаратов (АЭП); 
при неэффективности медикаментозной терапии мо-
жет быть рекомендовано нейрохирургическое вмеша-
тельство. Также могут потребовать хирургической кор-
рекции скелетные и офтальмологические аномалии. 
Прогноз для пациентов с СЛНСЖ варьирует и зависит 
от тяжести связанных с заболеванием аномалий [11].

Офтальмологические аномалии при СЛНСЖ встре-
чаются у 50 % пациентов [9]. Наиболее распространены 
эпибульбарная хористома (дермоид или липодермо-
ид), васкуляризация роговицы, колобома сосудистой 
оболочки глаза (хориоидеи), диска зрительного нерва 
и век. Также описаны случаи выявления склеральной 
или конъюнктивальной остеомы и кальцинатов задних 
полюсов обоих глаз, которые обнаруживаются при ком-
пьютерной томографии орбит и ультразвуковом иссле-
довании глаз. Офтальмологические аномалии, связан-
ные с СЛНСЖ, как правило, не прогрессируют. Раннее 
хирургическое иссечение эпибульбарной хористомы 

рекомендуется в случаях ее распространения на зри-
тельную зону – роговицу (что приводит к развитию 
астигматизма), а также при появлении в глазах чувст-
ва раздражения. Небольшие области поражения могут 
быть иссечены. Удаление больших образований может 
оказаться более сложным и потребовать послойной 
пластики роговицы или склеры. Случаи злокачест-
венного перерождения эпибульбарной хористомы 
встречаются у 20 % больных с СЛНСЖ, поэтому такие 
пациенты с детского возраста требуют тщательного ди-
намического контроля [10].

В связи с низкой частотой встречаемости этого фа-
коматоза в популяции (СЛНСЖ относится к орфан-
ным заболеваниям) его диагностика может вызывать 
определенные трудности как у детских неврологов, 
так и у ряда других специалистов. С демонстрацион-
ной целью представляем клинический случай СЛНСЖ 
из нашей практики. Информированное согласие ро-
дителей пациентки на использование ее данных в на-
учных целях получено.

Клинический случай
Пациентка В., 2 года. Впервые проконсультирована 

специалистом неврологического центра Университет-
ской клиники (НЦ УК) в возрасте 4 мес (в апреле 2014 г.) 
в связи с жалобами (со слов родителей) на постоянные 
обильные срыгивания съеденной пищи, иногда «фонта-
ном», слабость мышц шеи, рук (преимущественно левой) 
при сохранности силы мышц нижних конечностей. С 1‑го 
месяца жизни отмечалось появление эпизодов в виде сры-
гиваний во время бодрствования или дремы через 20 мин 
после еды или питья в сочетании с насильственным ди-
стоническим поворотом головы в сторону, замиранием 
взгляда, затруднением контакта, появлением «квака-
ющих» звуков, напоминающих икание, слюнотечение 
из угла рта. Длительность эпизодов – 2–3 мин. После 
приступа у ребенка отмечаются общая слабость, вя-
лость, затем сон в течение нескольких часов.

Из  анамнеза: ребенок от 1‑й беременности (воз-
раст матери – 23 года), протекавшей на фоне острой 
респираторной вирусной инфекции во II триместре. Ро-
ды в срок (в 40 нед гестации) путем кесарева сечения 
в условиях спинальной анестезии в связи с развитием 
признаков внутриутробной гипоксии у плода. После вы-
писки из родильного дома у ребенка возникали частые 
и обильные срыгивания, приступообразная икота, в связи 
с чем родители неоднократно обращались к участковому 
педиатру, совершались попытки замены молочной сме-
си – без отчетливого клинического эффекта. В возрасте 
2 мес (7 июля 2014 г.) в течение дня впервые в жизни 
3 вышеописанных приступа развились в положении ре-
бенка лежа на спине через 15–20 мин после кормления 
(около 12, 16 и 20 ч), приступы протекали однотипно. 
Родители самостоятельно доставили ребенка в цент-
ральную районную больницу, где девочка была осмотрена 
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дежурным педиатром приемного отделения. На момент 
осмотра патологии не выявлено, ребенок направлен до-
мой под  наблюдение участкового педиатра. В  конце 
июля 2014 г. развился повторный приступ после еды, 
который протекал тяжелее, с уринацией, отмечено по-
явление отечности ножек (стоп и голеней с 2 сторон) 
в постприступном периоде. Ребенок был госпитализиро-
ван в стационар. Диагностированы предположительно 
симптоматические фокальные приступы, назначен пре-
парат вальпроевой кислоты (депакин) в дозе 150 мг / сут. 
На фоне терапии через 2 нед развился повторный при-
ступ.

Наследственный анамнез по факоматозам не отя
гощен, однако сведения о родословной неполные. Мать 
пробанда страдает микроаденомой гипофиза, гормо-
нально неактивной, наблюдается у  эндокринолога; 
прием гормональных препаратов во время вынашивания 
беременности и во время грудного вскармливания от-
рицает.

Состояние пациентки на момент первичной кон-
сультации удовлетворительное, сознание ясное, фон 
настроения ровный, доброжелательна. На коже лица – 
крупный плоский линейный пигментный невус, начинаю-
щийся с лобной области по центру и слева, с продолже-
нием через левую периорбитальную область, левый глаз, 
переносицу (больше слева), левую щеку, с расширением 
и усилением пигментации в области шеи слева; с явлени-
ями шелушения, локальным «выбуханием» мягких тканей 
в области невуса над поверхностью кожи в виде мелких 
плотных желтовато-белых узелков размером с просяное 
зерно. Со слов матери, невус у ребенка присутствует с 
рождения, но с тенденцией к росту по мере взросления. 
Отмечаются асимметрия крыльев носа (больше слева), 
асимметрия роста ресниц (короче слева), шея укорочена, 
в области шейной складки по передней поверхности сле-
ва область мацерации кожи (опрелость) в связи с тем, 
что девочка чаще несколько поворачивает и наклоняет 
голову влево. Область алопеции в области затылка. Мы-
шечный тонус аксиальной мускулатуры (мышц спины, 

живота и верхних конечностей) снижен, голову держит 
неуверенно. Левосторонний гемипарез. При вертикализа-
ции ребенка – скрещивание ног, подгибание пальцев ног, 
тонус мышц нижних конечностей повышен по спастиче-
скому типу, больше слева. Рефлексы верхних конечностей 
снижены, нижних конечностей – умеренные, выше слева. 
Клонуса нет. Расстройств чувствительности не выяв-
лено. Менингеальных знаков нет. Периодически стри-
дорозное дыхание в положении ребенка лежа на спине.

В связи с подозрением на диагноз нейрокожного син-
дрома проводилась дифференциальная диагностика меж-
ду болезнью Реклингхаузена и СЛНСЖ, рекомендовано 
дополнительное обследование.

По  данным ночного видео-ЭЭГ-мониторинга вы-
явлены периодическое фокальное замедление корковой 
ритмики по  лобно-центральным отведениям левого 
полушария и одиночная вспышка с нечетко структу-
рированными комплексами острая – медленная волна 
частотой 2 Гц, амплитудой до 230 мкВ, длительностью  
до 1,5 с в лобных отведениях слева, без изменения пове-
дения, двигательных феноменов и пробуждения ребенка.

По результатам проведенной магнитно-резонанс-
ной томографии выявлен врожденный порок развития 
головного мозга (рис. 1): диспластическое увеличение 
в размерах левого полушария с утолщением коры и от-
сутствием четкой дифференциации между серым 
и белым веществом, обеднение сулькации пораженного 
полушария, диспластическое расширение левого боко-
вого желудочка с явлениями демиелинизации в перивен-
трикулярном белом веществе. Также обращает на се-
бя внимание открытый характер левой боковой щели. 
Перивентрикулярно слева определяются участки слабо 
повышенного сигнала в режиме Т2‑взвешенных изобра-
жений и пониженного – в режиме Т1‑взвешенных изо-
бражений, при использовании последовательности IR 
(inversion recovery) с толщиной среза 4 мм вышеописан-
ные изменения по сигнальным характеристикам иден-
тичны серому веществу головного мозга, с довольно чет-
кими неровными контурами, несколько деформирующие 

Рис. 1. Пациентка В., 2 года. Диагноз: синдром Шиммельпеннинга–Фейерштейна–Мимса. Магнитно-резонансная томография головного мозга: 
гемимегалэнцефалия слева (объяснения в тексте)
Fig. 1. Patient V., 2 y. o. Diagnosis: Schimmelpenning–Feuerstein–Mims syndrome. Magnetic resonance image of the brain: left-sided hemimegalencephaly 
(explanations in the text)
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стенки рогов данного желудочка. Боковые желудочки 
мозга ассиметричные, расширены, передний рог левого 
бокового желудочка имеет антеро-супралатеральную 
диспозицию, III желудочек размером до 0,6 см, IV же-
лудочек и базальные цистерны не изменены.

Ребенок проконсультирован дерматологом, вра-
чом-генетиком; установлен диагноз НСЖЯ. Прокон-
сультирован нейрохирургом ФГАУ «Национальный науч-
но-практический центр нейрохирургии им. академика 
Н. Н. Бурденко» Минздрава России, оперативное вмеша-
тельство отложено ввиду высокого риска послеопераци-
онных осложнений. Последующее наблюдение продолже-
но неврологом по месту жительства.

В декабре 2016 г. – повторное обращение в НЦ УК 
в связи со срывом достигнутой медикаментозной ремис-
сии эпилептических приступов (длительность ремис-
сии – 8 мес) на фоне политерапии АЭП (депакин и кеп-
пра), также жалобы на задержку речевого развития, 
гипервозбудимость, нарушения сна и  агрессивность 
в день возникновения приступов, увеличение в объеме 
и усиление пигментации невуса в области лица и шеи. 
Неврологический статус: состояние ребенка по сомати-
ческому статусу удовлетворительное, сознание ясное, 
на момент консультации приступов не зарегистриро-
вано, речевое развитие с  задержкой, однако, со слов 
родителей, девочка произносит до 10–15 двусложных 
слов. Гипервозбудима, неусидчива, на уговоры реагирует 
адекватно, но непродолжительно, любознательна, охот-
но идет на контакт с врачом, доброжелательна. Кож-
ные покровы лица с крупным плоским гладким линейным 
пигментным невусом, начинающимся с лобной области 

по центру и слева, с продолжением через левую периор-
битальную область, левый глаз, переносицу (больше сле-
ва), левую щеку, с расширением и усилением пигментации 
в области шеи слева (рис. 2), вовлечением волосистой ча-
сти головы (рис. 3), с явлениями шелушения, локальным 
«выбуханием» мягких тканей над поверхностью кожи 
в виде мелких плотных желтовато-белых узелков раз-
мером с просяное зерно. Черепно-мозговые нервы: зрачки 
округлые, без асимметрии сторон, сходящееся косоглазие 
слева, за игрушкой следит, слух сохранен, расстройств 
чувствительности на лице нет, мимическая мускулату-
ра интактна, бульбарных нарушений нет. Двигатель-
ная сфера: самостоятельная ходьба сформирована, не-
устойчивость при ходьбе, уверенно ходит с поддержкой 
за руку, центральный гемипарез справа со снижением 

Рис. 2. Пациентка В., 2 года. Диагноз: синдром Шиммельпеннинга–Фейерштейна–Мимса. Линейный невус сальных желез с вовлечением кожи 
лица, шеи и околоушной области слева (фотографии сделаны А. С. Ольшанской и соавт., 2016)
Fig. 2. Patient V., 2 y. o. Diagnosis: Schimmelpenning–Feuerstein–Mims syndrome. Linear sebaceous nevus involving the skin of the face, neck and left pa-
rotid area (pictures taken by A. S. Olshanskaya et al., 2016)

Рис. 3. Пациентка В., 2 года. Диагноз: синдром Шиммельпеннинга– 
Фейерштейна–Мимса. Линейный невус сальных желез с вовлечением 
волосистой части головы (фотография сделана А. С. Ольшанской, 2016)
Fig. 3. Patient V., 2 y. o. Diagnosis: Schimmelpenning–Feuerstein–Mims 
syndrome. Linear sebaceous nevus involving the scalp (picture taken  
by A. S. Olshanskaya, 2016)
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мышечной силы в правых конечностях до 4 баллов, анизо-
рефлексия с преобладанием рефлексов справа. Правосто-
ронняя гемигипостезия. Тазовые функции контролирует, 
но гигиенические навыки не привиты (мочеиспускание 
и дефекация в памперс). Менингеальных знаков нет.

Ребенок был осмотрен нейроофтальмологом НЦ УК. 
Визометрия обоих глаз: не отвечает по возрасту. Схо-
дящее косоглазие левого глаза (угол косоглазия 9–10°), 
маятникообразный нистагм. Биомикроскопия правого 
глаза: передний отрезок не изменен, оптические среды 
прозрачные. Биомикроскопия левого глаза: в периорби-
тальной области, на верхнем и нижнем веке визуализи-
руется линейный невус светло-коричневого цвета с яв-
лениями шелушения и локальным «выбуханием» мягких 
тканей над поверхностью кожи в виде мелких плотных 
узелков. Частичное отсутствие ресниц верхнего века 
у внутреннего угла левого глаза (рис. 4), передний от-
резок не изменен, оптические среды прозрачные. Веки 
прилежат к глазному яблоку, смыкание век полное. Оф-
тальмоскопия: оба глаза – рефлекс с глазного дна блед-
но-розовый. Диск зрительного нерва бледно-розовый, 
границы слегка стушеваны, сосудистый пучок в центре. 

Рис. 4. Пациентка В., 2 года. Диагноз: синдром Шиммельпеннинга – 
Фейерштейна  – Мимса. Поражение органа зрения: линейный невус 
сальных желез периорбитальной области и волосяных фолликулов верх-
него века левого глаза, мадароз ресниц левого глаза (фотография сде-
лана А. С. Ольшанской, 2016)
Fig. 4. Patient V., 2 y. o. Diagnosis: Schimmelpenning – Feuerstein – Mims 
syndrome. Eye lesions: linear sebaceous nevus involving the periorbital area 
and follicles of the left upper eyelid, left-sided madarosis (picture taken  
by A. S. Olshanskaya, 2016)

Ход сосудов умеренно извит, вены полнокровны. В макуле 
и по периферии без очагов.

На основании комплексного мультидисциплинарного 
обследования пациентке в возрасте 2 лет выставлен ди-
агноз «наследственный нейрокожный синдром Шиммель-
пеннинга–Фейерштейна–Мимса, спорадический случай 
с поражением кожи в виде крупного левостороннего ли-
нейного невуса (гамартомы) на коже лба, переносицы, 
носа, периокулярной области, щеки и шеи; с поражением 
головного мозга в виде левосторонней гемимегалэнцефа-
лии, перивентрикулярной гетеротопии серого вещества 
в левой лобной и теменных областях, правостороннего 
центрального гемипареза, правосторонней гемигипосте-
зии, задержки психоречевого развития; с поражением 
органа зрения в виде левостороннего сходящегося косо-
глазия, линейного невуса волосяных фолликулов и ма-
дароза верхнего века левого глаза». Поскольку при дан-
ном синдроме в ряде случаев могут выявляться также 
аномалии развития сердечно-сосудистой, мочеполовой 
и скелетной систем, пациентка нуждается в междис-
циплинарном диспансерном наблюдении и расширении 
спектра диагностических процедур в плановом порядке.

Патологические изменения со  стороны кожи 
при СЛНСЖ можно условно разделить на 3 стадии. 
Первая стадия характеризуется недоразвитием волос 
и сальных желез, 2‑я стадия чаще всего происходит 
в момент полового созревания и характеризуется гру-
бым изменением сальных желез, бородавчатой ги-
перплазией эпидермиса и созреванием апокриновых 
желез, в 3‑й стадии изменения кожи могут подвергать-
ся злокачественной трансформации. Таким образом, 
линейные невусы сальных желез должны удаляться хи-
рургическим путем или тщательно контролироваться 
с целью исключения злокачественного перерождения. 
По данным литературы, при СЛНСЖ судороги и умст-
венная отсталость встречаются у 67 и 61 % пациентов 
соответственно [4]. Другие неврологические наруше-
ния в большинстве связаны с аномалиями развития 
ЦНС, как было показано в нашем клиническом слу-
чае. При фармакорезистентной эпилепсии показано 
нейрохирургическое вмешательство. Учитывая частоту 
и дебют офтальмологических аномалий при СЛНСЖ, 
пациентам с раннего детского возраста необходимо 
проводить тщательный офтальмологический осмотр 
в условиях медикаментозной циклоплегии с приме-
нением дополнительных методов диагностики с це-
лью выявления аномалий на ранних стадиях развития 
и своевременной коррекции тактики лечения.
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