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Введение
Термин «пахидермодактилия» (ПДД;

от греч. pachus – толстый, плотный, твердый)

был предложен A. Bazex и соавт. в 1973 г. [1],

в 1975 г. его использовал английский врач об-

щей практики J. Verbov [2] при описании бес-

симптомного диффузного утолщения (отека)

кожи над проксимальными межфаланговыми

суставами (ПМФС) кистей у 19-летнего юно-

ши. Утолщение околосуставных тканей отме-

чалось как с тыльной стороны, так и по бокам

суставов, придавая пальцам веретенообраз-

ную форму. Детальное обследование этого па-

циента каких-либо других отклонений от

нормы не установило, при рентгенографии

кистей признаков поражения суставов отме-

чено не было. В 1995 г. о подобных случаях со-

общили педиатры из Швейцарии (M. Sauvain

и соавт. [3]), наблюдавшие безболезненное

утолщение мягких тканей в области ПМФС

кистей у 5 детей в возрасте 11–16 лет. Лабора-

торных признаков воспаления, ревматоидно-

го фактора (РФ) в сыворотке крови и рентге-

нологических изменений суставов (кроме

утолщения околосуставных тканей) найдено

не было [3]. К настоящему моменту в мире

описано около 100 случаев ПДД.

ПДД – редкая форма фиброматоза, ко-

торая характеризуется бессимптомным оте-

ком мягких тканей, поражающим ПМФС ки-

стей. По классификации Bardazzi можно вы-

делить 5 типов заболевания: 1-й тип – клас-
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сический, связан с механической травмой, встречается

у лиц мужского пола с типичными проявлениями, опи-

санными выше; 2-й тип – моно- или локализованная

ПДД; 3-й тип – на фоне поражения кожи в области

ПМФС отмечается распространение процесса на область

пястно-фаланговых суставов (ПФС); 4-й тип – семейная

ПДД; 5-й тип – ПДД, ассоциированная с туберозным

склерозом [4].

Этиология заболевания неизвестна. Возможными

триггерами являются повторная минимальная травматиза-

ция вследствие профессиональной деятельности [5], при-

вычки или навязчивой необходимости переплетать или

растирать пальцы кистей [6]. Часто ПДД возникает у под-

ростков, проводящих много времени за компьютером или

играющих в игровые приставки; преимущественно страда-

ют лица мужского пола. В литературе описано всего не-

сколько случаев ПДД у женщин, что свидетельствует о по-

ловой предрасположенности [7–10]. Семейных случаев

ПДД практически не описано, за исключением единствен-

ного описания ПДД у матери и дочери [11]. 

Дебют заболевания чаще в 11–13 лет, однако воз-

можны случаи раннего начала ПДД (с 4 лет) [6]. Типично

симметричное поражение указательного, среднего и бе-

зымянного пальцев, хотя описаны случаи односторонне-

го поражения [12], которое имеет медленно прогрессиру-

ющее течение. Не характерно наличие утренней скован-

ности, гиперемии, гипертермии, контрактур и болевого

синдрома [13]. Иногда пациентов беспокоит контактная

мацерация кожи в области наибольшего утолщения паль-

цев [7, 12]. Утолщенная кожа подвижна, при пальпации

болезненных ощущений не возникает, движения в суста-

вах в полном объеме, другие суставы и ногтевые пластин-

ки в патологический процесс не вовлекаются. При лабо-

раторном обследовании признаки воспаления не выявля-

ются, наличие РФ и HLA-B27 не характерно. При стан-

дартном инструментальном обследовании суставов,

включающем в себя рентгенографию, ультразвуковое ис-

следование (УЗИ), магнитно-резонансную (МРТ) и ком-

пьютерную томографию (КТ), специфических симптомов

выявить не удается, за исключением утолщения периар-

тикулярных тканей вокруг ПМФС. Описанная клиниче-

ская картина требует проведения широкого круга диффе-

ренциальной диагностики. Среди заболеваний, с которы-

ми необходимо проводить дифференциальную диагно-

стику, можно выделить врожденную узловатость пальцев

кисти (knuckle pads), гранулему инородного тела, пальмо-

плантарную кератодермию, пахидермопериостоз, акро-

мегалию, болезни щитовидной железы, псориаз, паране-

опластические процессы с поражением пальцев, сарко-

мы, тельца Гаррода у виолончелистов, ювенильный идио-

патический артрит (ЮИА), туберозный склероз, инфан-

тильный фиброматоз. Учитывая широкий круг заболева-

ний, протекающих со схожими симптомами, наряду с ру-

тинным обследованием необходимо проводить морфоло-

гическое исследование для верификации диагноза и ис-

ключения других заболеваний. В биоптате кожи с подле-

жащими периартикулярными тканями отмечаются ги-

перкератоз, акантоцитоз, утолщение дермы с нерегуляр-

ными пучками утолщенного коллагена и небольшими де-

позитами муцина. Некоторые авторы описывают ущем-

ление эккринных желез и, в редких случаях, пролифера-

цию сосудов и фибробластов [14]. Коллаген, выделенный

из патологически измененных участков, принадлежит

к 3-му и 5-му типам, в то время как в неизмененной коже

он преимущественно представлен 1-м типом. Электрон-

ная микроскопия показывает, что волокна коллагена в из-

мененных участках неоднородны и имеют меньший диа-

метр. Специфическая терапия заболевания не разработа-

на, но, учитывая возможные провоцирующие факторы,

рекомендовано избегать излишней травматизации пора-

женных фаланг пальцев и суставов. В целом локальная те-

рапия глюкокортикоидами не эффективна, хотя ряд авто-

ров описывают хорошие результаты при введении их в па-

тологический очаг [6]. В некоторых случаях, при наличии

выраженного косметического дефекта, выполняется ре-

зекция гипертрофированных тканей [15] или использует-

ся криотерапия. При прекращении постоянного механи-

ческого воздействия на пальцы рук возможна естествен-

ная регрессия [16]. 

Материал и методы
В ретроспективное исследование было включено 5 па-

циентов с диагнозом ПДД. Всем пациентам проводили

объективный осмотр с оценкой суставного статуса, лабора-

торное и стандартное инструментальное обследование

(рентгенографию кистей, УЗИ мелких суставов пальцев

рук, МРТ кистей). Учитывая атипичный суставной син-

дром, всем пациентам была выполнена биопсия периарти-

кулярных мягких тканей и поверхностных участков капсу-

лы одного из ПМФС под местной анестезией. Окончатель-

ный диагноз устанавливался после выполнения морфоло-

гического исследования.

Результаты
Пациенты (все лица мужского пола), включенные

в исследование, были направлены в ревматологическую

клинику с диагнозом ЮИА. Дебют клинических проявле-

ний отмечен в возрасте 10–13 лет, тогда как диагноз был

установлен в возрасте 13–17 лет. При осмотре отмечалась

выраженная веретенообразная деформация ПФС

и ПМФС пальцев кистей за счет утолщенной подвижной

кожи, объем движений в суставах не страдал, поражение

симметричное (рис. 1). Другие суставы и ногтевые пла-

стинки в патологический процесс не вовлекались.

При рентгенологическом исследовании отмечалось уве-

личение объема периартикулярных мягких тканей в обла-

сти ПМФС при отсутствии костно-деструктивных изме-

нений. На ультрасонограммах отмечались утолщение ко-

жи, отсутствие признаков синовита ПМФС, отсутствие

гиперваскуляризации, в отличие от ультрасонограмм па-

циентов с ЮИА (рис. 2, 3). При проведении МРТ и КТ ки-

стей наблюдались изменения периартикулярных мягких

тканей, других патологических признаков не выявлено.

До госпитализации в клинику один из пациентов получал

П е д и а т р и ч е с к а я  р е в м а т о л о г и я

Рис. 1. Веретенообразная дефигурация ПМФС при ПДД
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нестероидные противовоспалительные препараты и мето-

трексат в течение 3 мес без эффекта. Интраоперационно

проводилась визуальная оценка капсулы суставов и сухо-

жилий на предмет отсутствия паннуса и других воспали-

тельных изменений. При гистологическом исследовании

у всех пациентов были выявлены однотипные изменения:

выраженный гиперкератоз и акантоз в эпидермисе, выра-

женное разрастание соединительной ткани с набуханием

и фрагментацией волокон, эктазия крупных сосудов с раз-

растанием соединительной ткани вокруг них и потовых

желез. В биоптатах отсутствовали признаки воспаления

(рис. 4, 5).

Выводы
ПДД имеет много «масок» различных заболеваний,

но достаточно часто такие пациенты наблюдаются у ревмато-

лога с диагнозом «ювенильный артрит» и могут получать про-

тиворевматическую терапию. Отличительными признаками

могут служить отсутствие утренней скованности, контрактур,

болевого синдрома, воспалительных и иммунологических из-

менений в анализах крови, однако точная диагностика ПДД,

по мнению ряда авторов, возможна только при проведении

морфологического исследования. Своевременное распозна-

вание заболевания позволяет избежать назначения агрессив-

ной противоревматической терапии, необходимой для ЮИА.

П е д и а т р и ч е с к а я  р е в м а т о л о г и я

Рис. 2. УЗИ ПМФС пациента с ПДД. А, Б – режим серой шкалы. Утолщение кожи над ПМФС (а). Отсутствие признаков синовита ПМФС
(б); В, Г – энергетический допплер. Отсутствие васкуляризации в коже (в) и в полости сустава (г)
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Рис. 4. Морфологическое исследование биоптата кожи больного ПДД. Окраска гематоксилином и эозином. А, Б – широкий слой гипер-
кератоза (а), акантоз (б); В – сосуды капиллярного типа с периваскулярной слабо выраженной лимфогистиоцитарной инфильтрацией;
Г – эктазия крупных сосудов (в), разрастание соединительной ткани (г); Д – эктазия крупных сосудов (в)
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Рис. 5. Морфологическое исследование биоптата кожи больного ПДД. А – разрастание соединительной ткани в дерме (а), окраска гема-
токсилином и эозином; Б – разрастание соединительной ткани в дерме (а), окраска пикрофуксином по Ван-Гизону; В – фрагментация
соединительнотканных волокон в дерме (б), окраска пикрофуксином по Ван-Гизону, × 100; Г – потовые железы (в), разрастание соеди-
нительной ткани вокруг потовых желез (г), окраска гематоксилином и эозином
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Рис. 3. УЗИ ПМФС пациента с ЮИА. А, Б – режим серой шкалы. Отсутствие утолщения кожи (а). Выпот в ПМФС (б); В, Г – энергетический допплер.
Васкуляризация синовиальной оболочки (в)
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