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Остеопойкилия (врожденная пятни-

стая множественная остеопатия, рассеянная

склерозирующая остеопатия) – это систем-

ное поражение костей с очагами уплотнения

костной массы в виде овальных островков

величиной 2–10 мм [1, 2]. Впервые описана

в 1905 г. А. Штида, более подробно эту пато-

логию описал Х. Альберс-Шенберг в 1915 г.

[2]. Наиболее часто поражаются короткие

губчатые кости запястья, предплюсны, мета-

физарные части длинных трубчатых костей.

Поясничный и крестцовый отделы позво-

ночника вовлекаются в патологический про-

цесс вместе с костями таза, в то время как ос-

тальные отделы позвоночника, как правило,

не страдают. Очень редко в процесс вовлека-

ются кости черепа, ребра. Ключицы всегда

остаются интактными. Гистологическая кар-

тина описана в исследованиях Шморля; по-

казано, что островки костного вещества по-

строены из губчатой костной ткани, а не из

компактного вещества, и окружены нор-

мальной губчатой костью [3, 4]. Заболевание

встречается в любом возрасте, описаны слу-

чаи остеопойкилии у эмбрионов [5, 6]. Муж-

чины заболевают несколько чаще, чем жен-

щины. Как правило, остеопойкилия являет-

ся случайной находкой при рентгенологиче-

ском исследовании по какому-либо поводу

[1, 5, 7]. При этом нет клинических и лабора-

торных признаков заболевания. Рентгеноло-

гическая картина остеопойкилии весьма ти-

пична, и поэтому распознавание ее не вызы-

вает затруднений [2].

Интерес представляют случаи сочетания

остеопойкилии с ревматическими заболева-

ниями. В отечественной и зарубежной лите-

ратуре описано сочетание остеопойкилии

с суставным синдромом в виде артралгий или

артрита [6, 8–10]. Например, сочетание с дис-

семинированным лентикулярным дермато-

фиброзом многие авторы выделяют как син-

дром Buschke–Olendorff [10–12]. Имеются

указания на сочетание остеопойкилии с рев-

матоидным артритом [13], дискоидной крас-

ной волчанкой [14], псориатическим артри-

том [15], анкилозирующим спондилоартри-

том [16].

Приводим собственное клиническое на-

блюдение сочетания остеопойкилии и сис-

темной склеродермии. 

Больная Е., 55 лет. 15.12.08 впервые по-

ступила в ревматологическое отделение Ки-

ровской ГКБ №6 с жалобами на онемение, по-

холодание пальцев кистей, боли в мышцах

верхних конечностей, бедер, уплотнение кожи

лица, кистей, предплечий, бедер, затруднение

глотания, боли в шейном отделе позвоночника. 

Из анамнеза. В возрасте 19 лет

(в 1975 г.) при случайном обследовании на об-

зорной рентгенограмме мочевыводящих путей

в области крестца и поясничных позвонков

выявлены мелкие округлые и овальные очаги

склероза диаметром от 2–3 мм до 1 см.

Для уточнения диагноза остеопойкилии про-

ведена рентгенография кистей: в области

эпифизов фаланг пальцев, в пястных костях

и костях запястья обнаружены мелкие округ-

лые склеротические очаги с гладкими конту-

рами. На основании вышеуказанных рентге-

нологических данных поставлен диагноз ос-

теопойкилия. С 1989 г. отмечает появление

болей в суставах кистей и синдрома Рейно.

Не обследовалась. В 2005 г. по поводу присту-

па острой почечной колики была вновь сделана

обзорная рентгенограмма мочевыводящих пу-

тей, при которой в костных структурах об-

наружены округлые плотные очаги, расценен-

ные сначала как метастатические очаги,

и больная была обследована для исключения

онкопатологии. Затем на снимках кистей

и плечевых суставов также выявлены призна-

ки остеопойкилии (рис. 1, 2). С 2005 г. нарас-

тают симптомы синдрома Рейно, скован-

ность и боли в мелких суставах кистей, уп-

лотнение кожи лица, кистей, предплечий, бе-

дер, затруднение глотания твердой пищи,

одышка при ходьбе. 

В 2008 г. впервые госпитализирована

в ревматологическое отделение с диагнозом

системная склеродермия. Учитывая клиниче-

скую активность заболевания и прогрессиру-

ющий характер течения, назначен купренил

в дозе 500 мг/сут, амлодипин 10 мг/сут, кур-

сами лидаза, курантил. В течение года нарас-

тало уплотнение кожи, усилились онемение

и похолодание пальцев кистей, дисфагия. По-

вышение дозы купренила привело к увеличению

уровней печеночных ферментов. При обследо-

вании: антитела к Scl70, антинуклеарный

фактор, антитела к ДНК не обнаружены.

При рентгенографии грудной клетки отмеча-

лись признаки пневмосклероза. Рентгеногра-

фия пищевода с барием: гипотония стенок пи-

щевода, затруднение эвакуации пищевого

комка. С 2011 г. стойкий артрит лучезапяст-

ных, пястно-фаланговых, проксимальных

межфаланговых суставов обеих кистей, по-

ражение желудочно-кишечного тракта в виде

синдрома мальабсорбции. Последняя госпита-
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лизация в ноябре 2011 г. Объективно: дефигурация мелких

суставов кистей за счет артрита, кожа кистей холодная,

плотная на ощупь. Значительное уплотнение кожи лица,

плеч, предплечий, бедер. К лечению добавлен преднизолон

в дозе 15 мг/сут.

Таким образом, мы наблюдаем у больной случай со-

четания остеопойкилии и системной склеродермии. Не-

смотря на то что ряд авторов отмечают наследственный

характер заболевания [17, 18], у близких родственников

нашей пациентки случаев остеопойкилии не наблюда-

лось. Как и в других описаниях данного заболевания, ос-

теопойкилия у нашей пациентки была выявлена случай-

но при рентгенологическом исследовании скелета. Учи-

тывая тот факт, что все чаще в последние годы описыва-

ются случаи сочетания остеопойкилии с различными

ревматическими заболеваниями, возможно, это связано

с общими патогенетическими механизмами развития

этих болезней.
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Л И Т Е Р А Т У Р А

Рис. 1. Рентгенограмма кистей больной Е. в прямой проекции от
15.09.05

Рис. 2. Рентгенограмма правого плечевого сустава больной Е.
от 21.09.05


