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Несмотря на разное происхождение

склеродермических заболеваний, поч<

ти все они в начале своего развития

могут иметь сходную клиническую

картину, что затрудняет их раннюю

диагностику, требует от врача знаний

клинических проявлений, умения

тщательно собирать анамнез, детально

обследовать больных, используя совре<

менные методы диагностики. Понятие

«склеродермия» объединяет группу

различных нозологических форм и

синдромов с характерным развитием

локального или генерализованного

фиброза. К группе склеродермических

заболеваний, кроме самой системной

склеродермии, относятся диффузный

эозинофильный фасциит, склеродерма

Бушке, индуцированные (лекарствен<

ные, химические и другие) склеродер<

мические состояния, паранеопласти<

ческий склеродермический синдром,

склеродермия Морфея, линейная

склеродермия, болезнь белых пятен,

идиопатическая атрофодермия Пази<

ни<Пьерини, мультифокальный фиб<

роз, синдром Вернера (прогерия взрос<

лых), синдром Ротмунда<Томсона

[4, 5].

Учитывая, что при диффузных забо<

леваниях соединительной ткани пора<

жения кожи относятся к числу посто<

янных симптомов и чрезвычайно мно<

гообразны, а специфических нозоло<

гических признаков крайне мало, в

диагностическом плане особый инте<

рес представляет склеродермоподоб<

ное заболевание «склеродерма Бушке»

(отечная склеродермия, прогрессиру<

ющая доброкачественная подкожная

индурация, склеродерма взрослых) –

редкое заболевание кожи неясной эти<

ологии, характеризующееся плотной

диффузной отечностью дермы и под<

кожной клетчатки. В литературе указа<

но два пика заболеваемости: в возрасте

от одного года до двадцати лет и от со<

рока одного года до пятидесяти;

женщины болеют в два раза чаще, чем

мужчины. Описаны семейные случаи.

Упоминания о заболеваниях, подоб<

ных описанному Бушке в 1900 году под

названием склеродермы у взрослых

встречаются и в более ранних трудах.

Начало заболевания почти всегда свя<

зано с какой<либо инфекцией, чаще

полости рта, зева, верхних дыхатель<

ных путей (ангина, тонзиллит, фарин<

гит, скарлатина, корь, коклюш, грипп,

пневмония). У некоторых больных за<

болевание возникает после тяжелой

травмы [1, 2]. В связи с этим ряд авто<

ров считают, что в развитии склеродер<

мы Бушке важную роль играет инфек<

ционно<токсический или инфекцион<

но<аллергический процесс [2, 7].

Предполагают, что при этом имеет

место первичное поражение вегетатив<

ной нервной системы, приводящее к ее

дисфункции. Нарушается перифери<

ческое кровообращение, в результате

чего происходит отложение в межуточ<

ной ткани кожи и подкожной клетчат<

ки мукоидного вещества; дезорганизу<

ется физико<химическое состояние

основного мезенхимального вещества.

До возникновения кожного уплотне<

ния возможны продромальные явле<

ния с последующим изменением про<

ницаемости кожи [4, 8].

Начало заболевания чаще внезап<

ное. На симметричных участках появ<

ляется отечная индурация кожи и под<

кожной клетчатки, обычно на лице,

задней и боковых поверхностях шеи.

Уплотнения очень быстро распростра<

няются на живот, плечи, предплечья,

грудь, верхнюю часть спины, живот.

Иногда поражаются нижние конеч<

ности, но этот процесс бывает выра<

жен гораздо слабее [5, 9]. Кисти и сто<

пы остаются неизмененными, хотя в

редких случаях они также оказываются

вовлечены в процесс, но при этом

пальцы затрагиваются лишь незначи<

тельно или совсем не изменяются.

Плотность и напряженность кожи,

характерные для склеродермы Бушке,

принято сравнивать с плотностью па<

рафина. Кожа при этом не собирается

в складку, гладкая, лишена своего нор<

мального рисунка. Мимика лица ми<

нимальна, кожные складки и морщи<

ны сглажены. Атрофия и уплотнение,

свойственные системной склеродер<

мии, отсутствуют. Пораженная кожа

натянута, напряжена, восковидного

оттенка, бледная или слегка синюш<

ная. Часто может отмечаться выражен<

ная гиперемия. Границы поражения

нечеткие. Больные испытывают ско<

ванность при движении шеи, затруд<

нение движений в плечевом поясе,

чувство стягивания [4, 8, 9].

Общее состояние больных в больши<

нстве случаев не нарушено. Слизистые

оболочки не поражаются. Наблюдается

макроглоссия в отличие от микроглос<

сии при системной склеродермии.

Язык вовлекается в процесс приблизи<

тельно у 10% пациентов. Ощущения зу<

да в коже и боль отсутствуют, чувстви<

тельность ее сохранена. Может опреде<

ляться красный или белый дермогра<

физм. Иногда появляется повышенное

или, наоборот, пониженное потоотде<

ление. Пигментация, депигментация,

телеангиэктазии отсутствуют [8]. 

Для склеродермы Бушке характерно

острое и стремительное развитие.

Процесс прогрессирует в течение 2<3

недель, а затем в большинстве случаев

бесследно разрешается, но возможно

длительное течение заболевания, осо<

бенно при сопутствующем сахарном

диабете. Внутренние органы обычно

не поражаются, описаны лишь еди<

ничные случаи перикардита при скле<

родерме Бушке [3, 5]. Особенностью

диагностики этого заболевания на

предварительном этапе является тща<

тельное исследование кожных прояв<

лений болезни, которые имеют специ<

фичность в виде внезапного их появ<

ления (чаще после перенесенной ин<

фекции), определенной локализации,

характеризуются быстрым темпом

развития патологического процесса

при благоприятном его течении и ис<

ходе. Кроме того, крайне важно для

дифференциальной диагностики и

постановки клинического диагноза

склеродермоподобного заболевания

учитывать информацию, полученную

разными методами исследования (фи<

зикальное обследование, лаборатор<

ные и инструментальные методы ис<

следования) о состоянии органов и

систем пациента. Для склеродермы

Бушке не характерна системность по<

ражения, вторичные изменения в ор<

ганах отсутствуют. Наибольшей

чувствительностью и специфич<

ностью в распознавании данного забо<

левания обладает гистологическое ис<

следование кожного лоскута. 

Представляем случай диагностики

склеродермы Бушке.

Клинический случай
Пациент М., мужчина, 69 лет, пенси<

онер. Поступил в ревматологическое

отделение Луганской городской кли<

нической многопрофильной больни<

цы № 1 в марте 2011 года с уплотнени<

ем кожи и чувством стягивания в об<

ласти верхней части спины, передней

брюшной стенки (рис. 1), скован<

ностью в области шеи. Заболел в ок<

тябре 2010 года, когда впервые

отмечены гиперпигментация и уплот<

нение участка кожи в области правой

лопатки диаметром около 15 см. За ме<

дицинской помощью не обращался,

применял парафиновые аппликации.

Постепенно (в течение нескольких ме<

сяцев) уплотнение распространилось

на верхнюю часть спины, боковые по<

верхности живота. В марте 2011 года

при обращении к дерматологу была за<

подозрена системная склеродермия, в

связи с чем больной был направлен к

ревматологу. Уточнить причины воз<

никновения данного заболевания не

удалось. В анамнезе туберкулез легких

с 2005 года (в 2006 году резекция S1<S2

слева). Кроме того, у больного мочека<

менная болезнь, коралловидный ка<

мень левой почки. Аллергологический

и наследственный анамнез не отяго<

щен. На протяжении 20 лет работал

проходчиком в шахте. 

Данные объективного обследования
Общее состояние удовлетворитель<

ное. Сознание ясное. Температура тела

36,7°С. Кожа в области верхней части

спины и задней поверхности шеи зна<

чительно уплотнена, в складку не бе<

рется, лишена своего нормального ри<

сунка. Поражение симметричное. Ко<

жа натянута, гиперемирована (рис. 2).

Участки уплотнения кожи в области

передней брюшной стенки бледные с

участками гиперемии. Кожа лица не

поражена, мимика сохранена, откры<

тие рта свободное. Участков атрофии

нет, чувствительность кожи не нару<

шена. Волосяной покров на участках с

измененной кожей отсутствует. Под<

кожно<жировая клетчатка развита

удовлетворительно. Лимфатические

узлы не увеличены. Периферических

отеков нет. Телосложение нормостени<

ческое. Сила в мышцах верхних и ниж<

них конечностей сохранена, пальпация

Диагностика склеродермы Бушке

Рис. 1. Рис. 2. 
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их безболезненна. Деформация и де<

фигурация суставов не выявлены. Сус<

тавы безболезненны, объем движений

в них полный. 

Грудная клетка нормостеническая,

умеренно ригидная. Дыхание брюш<

ного типа. Частота дыхания 18/мин.

Перкуторно над легкими легочной

звук с коробочным оттенком. Экскур<

сия легких в норме. Над всей поверх<

ностью легких выслушивается жесткое

дыхание. 

Область сердца при осмотре без па<

тологических изменений, границы от<

носительной сердечной тупости в пре<

делах нормы. Артериальное давление

150/90 мм рт. ст. Пульс 74/мин, удов<

летворительного наполнения и напря<

жения. Сердечная деятельность рит<

мична, I тон приглушен, акцент II тона

над аортой.

Язык обложен белым налетом. Су<

хости во рту нет. Глотание свободное,

слюноотделение не нарушено. Живот

принимает участие в акте дыхания,

при пальпации мягкий, безболезнен<

ный. Край печени определяется на

уровне реберной дуги. Зона проекции

желчного пузыря безболезненна, селе<

зенка не пальпируется. Кишечник при

пальпации без особенностей. Симптом

Пастернацкого отрицательный, моче<

испускание свободное. Область щито<

видной железы не изменена. Нервно<

психический статус без патологичес<

ких изменений.

На этапе предварительного диагноза

предположение дерматолога о наличии

у больного системной склеродермии

не нашло своего подтверждения, так

как изменения участков кожи у боль<

ного не являются характерными для

системной склеродермии.

Поражение кожи при системной

склеродермии в своем развитии прохо<

дит последовательно стадии отека, ин<

дурации и атрофии. В первой стадии

отмечается отек кожи, покраснение

или бледность. Эта стадия вскоре пере<

ходит во вторую, наиболее длительную

стадию индурации (фиброза). В этой

стадии появляется плотный отек, кожа

сухая, гладкая, связанная с подлежа<

щими тканями, отмечается ее пигмен<

тация или гиперкератоз. Третья – атро<

фическая стадия – характеризуется ис<

тончением кожи, атрофией подлежа<

щих тканей, отсутствием мимики и де<

формацией пальцев кистей. У больно<

го отсутствовали суставной синдром и

феномен Рейно, характерные для сис<

темной склеродермии, не были пора<

жены слизистые оболочки, не

отмечалось расстройств ЖКТ [6]. Из<

менения в легких имелись, но не скле<

родермического характера, а обуслов<

ленные перенесенным туберкулезом

легких и оперативным вмешатель<

ством. Не были вовлечены в патологи<

ческий процесс сердце и почки, не вы<

явлены неврологические нарушения.

Таким образом, отсутствие большого и

малых критериев системной склеро<

дермии позволило отвергнуть этот диа<

гноз с вероятностью 97%. Для поста<

новки клинического диагноза прове<

дены дополнительные исследования.

Результаты лабораторных
и инструментальных методов
исследования 
Общий анализ крови

Гемоглобин – 166 г/л, цветной пока<

затель – 1,0, эритроциты – 4,98×1012/л,

тромбоциты – 236×109/л, лейкоциты –

7,3×109/л (палочкоядерные нейтрофи<

лы 4%, сегментоядерные нейтрофилы

66%, эозинофилы 4%, базофилы 3%,

лимфоциты 14%, моноциты 9%), СОЭ

29 мм/ч. 

Биохимический анализ крови
СРБ (++), серомукоид 5 ед., гапто<

глобин – 17,9 мкмоль/л, общий белок

77 г/л, альбумины 40 г/л. Глюкоза

крови 3,7 ммоль/л, общий билирубин

20 мкмоль/л, АЛТ 0,58 ед., тимоловая

проба – 3,5 ед, мочевина –

5,7 ммоль/л, мочевая кислота

360 мкмоль/л, КФК 100 ед/л, кальций

2,3 ммоль/л.

Иммунологические исследования 
Ревматоидный фактор – отрица<

тельный, антицентромерные АТ – от<

рицательные, АNА<профиль – отрица<

тельный.

Общий анализ мочи и анализ мочи

по Нечипоренко в норме.

Рентгенограмме грудной клетки 
В прямой передней проекции от

2.03.2011 г. на фоне умеренной диф<

фузной эмфиземы отмечается нерез<

кое усиление бронхососудистого ри<

сунка линейного характера больше

слева в среднем и нижнем поле. Корни

легких уплотнены. Слева в подклю<

чичной области – цепочка танталовых

швов. Справа на уровне IV ребра мел<

кий петрификат. Сердце в размерах не

изменено. Аорта уплотнена. Диафраг<

ма обычно расположена. Заключение:

умеренный пневмофиброз (линей<

ный). Эмфизема (рис. 3).

Гистологическое исследование 
Кожного лоскута: в коже утолщение

дермы, умеренный гиалиноз коллаге<

новых волокон, волосяные фоллику<

лы, потовые и сальные железы атрофи<

рованы, в подкожной клетчатке раз<

растание гиалинизированных коллаге<

новых волокон. Незначительные вос<

палительные инфильтраты располага<

ются вокруг сосудов, стенки сосудов

дермы склерозированы.

Ультразвуковое исследование 
Патологии сердца, органов брюш<

ной полости, щитовидной железы не

выявлено.

Таким образом, анализ результатов

дополнительных методов исследова<

ния подтвердил отсутствие системнос<

ти поражения и позволил провести

дифференциальную диагностику нас<

тоящего заболевания с эозинофиль<

ным фасциитом и синдромом Вернера.

Для эозинофильного фасциита ха<

рактерно острое начало патологическо<

го процесса, проявление болезни после

чрезмерной физической нагрузки или

травмы. Индурация кожи начинается с

предплечий и/или голеней с возмож<

ным распространением на проксималь<

ные отделы конечностей и туловище.

Пальцы кистей и лицо остаются инта<

ктными. Заболевание сопровождается

поражением кожи по типу апельсино<

вой корки, сгибательными контракту<

рами, эозинофилией, гипергаммагло<

булинемией и повышением СОЭ [4]. 

Синдром Вернера проявляется скле<

родермоподобными изменениями ко<

жи, особенно конечностей, и скелет<

ных мышц, развитием катаракты, гипо<

генитализма, преждевременного арте<

росклероза и инсулярной недостаточ<

ности. Эта патология чаще наблюдается

у мужчин в возрасте 20<30 лет [4, 5].

Учитывая характерные симметрич<

ные изменения кожи в виде значитель<

ного ее уплотнения, натянутости и ги<

перемии в области верхней части спи<

ны, задней поверхности шеи и перед<

ней брюшной стенки, отсутствие нор<

мального рисунка кожи и возможнос<

ти образования ее складки при

нормальной коже лица, сохраненной

мимике, а также отсутствие признаков

системности процесса, принимая во

внимание данные гистологического

исследования кожного лоскута

(утолщение дермы, умеренный гиали<

ноз коллагеновых волокон, волосяные

фолликулы, потовые и сальные железы

атрофированы, в подкожной клетчат<

ке – разрастание гиалинизированных

коллагеновых волокон, незначитель<

ные воспалительные инфильтраты –

вокруг сосудов, стенки сосудов дермы

склерозированы) и опираясь на ре<

зультаты дифференциального диагноза

с другими склеродермоподобными за<

болеваниями, больному был выстав<

лен диагноз склеродермы Бушке об<

ласти шеи, спины, боковых поверх<

ностей живота.

Основой терапии склеродермы Буш<

ке являются глюкокортикоиды, анти<

фиброзные препараты, при необходи<

мости используют симптоматическое

лечение [5, 8].

После постановки диагноза боль<

ному был назначен метилпреднизо<

лон в суточной дозе 16 мг в течение

месяца, с последующим снижением

дозы по 2 мг каждые 10 дней. Через

месяц отмечена положительная дина<

мика, которая проявлялась в умень<

шении плотности кожи в области

шеи, спины, боковой поверхности

живота, улучшилась подвижность в

шее и спине. Пациент находится под

динамическим наблюдением и про<

должает лечение метилпреднизоло<

ном в дозе 8 мг в сутки.

Прогноз для жизни при склеродер<

ме Бушке благоприятный. Исследо<

ватели этой проблемы отмечают воз<

можное самопроизвольное разреше<

ние болезни в течение нескольких

лет [8, 9]. Пациенты со склеродермой

Бушке подлежат наблюдению у рев<

матолога с динамическим контролем

клинических, лабораторных и

инструментальных данных.

Представляя этот клинический слу<

чай, мы надеемся обратить внимание

врачей различных специальностей на

разнообразие склеродермоподобных

заболеваний и особенности кожных

проявлений при отсутствии систем<

ных поражений. Настороженность

специалистов в отношении этой груп<

пы заболеваний будет способствовать

своевременному направлению данных

пациентов к ревматологу, ранней пос<

тановке диагноза и качественному ле<

чению их базисными препаратами. 
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