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Представлены сведения о редком наследственном заболевании – первичной гипертрофической остеоартро-

патии с аутосомно-доминантным и аутосомно-рецессивным наследованием. Генетическая гетерогенность 

обусловливает клинический полиморфизм симптомов, появляющихся в детском и подростковом возрасте. 

Дифференциальную диагностику необходимо проводить со вторичной гипертрофической остеоартропатией, 

встречающейся в 90% случаев и ассоциированной со злокачественными новообразованиями, ревматически-

ми болезнями и другими заболеваниями. Важное значение отводится рентгенологическим признакам, 

позволяющим уточнить локализацию, протяженность и характер поражения костей. Специфическое лече-

ние заболевания отсутствует.
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The article presents information about a rare hereditary disease – primary hypertrophic osteoarthropathy with 

autosomal dominant and autosomal recessive inheritance. Genetic heterogeneity is responsible for the clinical 

polymorphism of symptoms that appear in childhood and adolescence. Differential diagnosis should be carried out 

with secondary hypertrophic osteoarthropathy, which occurs in 90% of cases and is associated with malignant 

neoplasms, rheumatic diseases and other diseases. X-ray signs are of great importance to clarify the localization, 

extent and nature of bone lesions. There is no specific treatment for the disease.
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Первичная гипертрофическая остеоартропатия 

(ПГО) – заболевание, характеризующееся патологическим 

разрастанием кожи и периостальных тканей, изменением 

дистальных фаланг пальцев рук и/или ног, синовитом [1]. 

ПГО относится к редким наследственным заболеваниям, 

обусловленным генетическими дефектами в метаболиче-

ском пути простагландина Е2 (ПГЕ2), с предполагаемым 

нарушением катаболизма ПГЕ2 и повышением его уровня 

в крови, моче и тканях организма [1]. Генетическая гете-

рогенность заболевания вызывает широкий спектр клини-

ческих проявлений, среди которых основными являются 

изменения кожи и скелета, а критериями диагностики – 

пахидермия, утолщение дистальных отделов ногтевых фа-

ланг пальцев (digital clubbing), невоспалительный выпот 

в крупных суставах и периостоз трубчатых костей. Частым 

основанием обращения к врачу являются боли в суставах 

или костях, напоминающие ревматические болезни, эндо-

кринопатии. Дифференциальную диагностику ПГО про-

водят с хроническими воспалительными ревматическими 

заболеваниями, прогрессирующей диафизиарной диспла-

зией, гипервитаминозом А, акромегалией, тиреоидной 

акропахией, побочным действием вориконазола, вторич-

ной гипертрофической остеоартропатией (ВГО), возника-

ющей при многих заболеваниях внутренних органов.

Гипертрофическая остеоартропатия – описана впер-

вые в XIX веке французским невропатологом P. Marie 

(1890 г.) и австрийским терапевтом E. Bamberger (1891 г.) 

у пациентов с тяжелыми болезнями легких и сердца, вме-

сте с тем изменения конце вых фаланг пальцев в виде «бара-

банных палочек» известны со времен Гиппократа [2].

Клиническая картина ПГО (синонимы: пахидермо-

периостоз, идиопатическая или гипертрофическая осте-

оартропатия, синдром Турена – Соланта – Голе и т. п.) 

описана немецким врачом N. Friedreich в 1868 г., допол-

нена французскими дерматологами A. Touraine G. Solente, 

L. Gole в 1935 г. Термин «синдром Мари – Бамбергера» 

(Bamberger – Marie), или «Пьера Мари – Бамбергера» 

(Pierre Marie – Bamberger) используют для обозначения 

ПГО и ВГО (табл. 1).

Распространенность

ПГО встречается в 3–5% всех случаев гипертрофиче-

ской остеоартропатии, ВГО диагностируют в 95–97% слу-

чаев. Изредка гипертрофическая остеоартропатия задолго 

(за 6–20 лет) предшествует заболеванию, при котором она 

является вторичной [2]. Распространенность ПГО неиз-

вестна, по мнению Z. Jajic и соавт., она составляет 0,16% 

с соотношением мужчин и женщин 7–9:1 [4, 5].

Этиология и  патогенез

Существует несколько теорий развития заболевания 

[2]. Считается, что его возникновение может быть связано с:

- изменением функции легких при легочной гипер-

тензии;

- повышением уровня фактора роста фибробластов 

(за счет увеличения синтеза или нарушения элиминации);

- высоким уровнем антигена фактора Виллебранда 

в плазме крови;
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- мутациями в гене HGPD, (15-hydroxyprostaglandin 
dehydrogenase), из-за которых нарушается метаболизм 

ПГЕ2;

- избыточным уровнем сосудистого эндотелиального 

фактора роста (СЭФР), обусловленным гипоксией.

В настоящее время ПГО рассматривается как наслед-

ственное заболевание, в большинстве случаев с аутосом-

но-доминантным наследованием с разной степенью экс-

прессивности и пенетрантности и семейной агрегацией 

у 25–38% пациентов [6]. Выявлена гетерогенность ПГО-

мутации в двух генах (HPGD и SLCO2A1), ответственных 

за развитие заболевания. Мутации в гене HPGD (HPGD; 
ОMIM 601688), кодирующем NAD+зависимую 15-гидрок-

сипростагландин дегидрогеназу – фермент, участвующий 

в катаболизме ПГЕ2, приводят к повышению его уровня 

и экспрессии СЭФР. В результате стимулируется костное 

ремоделирование и синтез соединительной ткани (изменя-

ется экспрессия структурных генов внеклеточного матрик-

са: аггрекана, версикана, коллагенов типа I и II), обуслов-

ливающих основные клинические проявления [6]. Мутации 

в гене SLCO2A1 (SLCO2A1; ОMIM 601460), выявленные 

в корейской, китайской и японской популяции, изменяют 

синтез трансмембранного транспортера ПГЕ2 [7, 8].

Катаболизм ПГЕ2 включает две стадии: избиратель-

ное поглощение через плазматическую мембрану с уча-

стием гена SLCO2A1 и внутри клетки – с участием гена 

HPGD. Молекулярно-генетические исследования показа-

ли два типа наследования ПГО: аутосомно-доминантный 

(PHOAD; ОMIM 167100) встречается в 54,4% случаев [8]; 

аутосомно-рецессивный, тип 1 (PHOAR1; ОMIM 259100) 

из-за мутации в гене HPGD; аутосомно-рецессивный, тип 

2 (PHOAR2; ОMIM 614441) вследствие мутации в гене 

SLCO2A1 (табл. 2) [8].

Предложены две гипотезы патогенеза ПГО: нейро-

генная и гуморальная. Нейрогенная объясняет изменения 

в костях скелета и коже повышенной активностью пара-

симпатического отдела вегетативной нервной системы. 

Она основана на предположении, что вследствие избы-

точного влияния блуждающего нерва расширяются сосу-

ды и увеличивается кровоток в конечностях [9]. Согласно 

гуморальной теории, клинические симптомы заболевания 

формируются под влиянием на молекулярном уровне ци-

токинов и факторов роста, включая тромбоцитарный фак-

тор роста, ПГЕ2 и СЭФР [10].

Основная роль ПГЕ2 в развитии клинических сим-

птомов реализуется за счет аутокринных и паракринных 

механизмов с инициацией ряда сигнальных путей при свя-

зывании с различными рецепторами. При обеих формах 

ПГО наблюдается повышение уровня циркулирующего 

ПГЕ2 на фоне его усиленного катаболизма [9, 11].

Манифестация и тяжесть клинических симптомов 

ПГО зависят от характера и комбинации мутаций , которые 

обусловливают различную концентрацию ПГЕ2 в сыво-

ротке крови, моче и тканях. При этом у пациентов с мута-

циями в генах HPGD и SLCO2A1 уровни ПГЕ2 и его мета-

болита ПГЕ-M в моче существенно выше, чем у больных 

с мутацией  в гене SLCO2A1 [7].

W. Seifert и соавт. [11] наблюдали позднее появление 

симптомов ПГО у пациентов с гомозиготными мутациями 

в гене SLCO2A1. Изменения дистальных фаланг пальцев 

возникали в период полового созревания, пахидермия – 

после пубертатного периода. Вместе с тем авторы отмети-

ли, что поражение суставов и пахидермия у людей с гомо-

зиготными мутациями SLCO2A1 были более выраженными 

по сравнению с людьми с гомозиготными или сложными 

гетерозиготными мутациями HPDG. Полагают C. P. Diggle 

и соавт. утверждали, что периостоз наблюдается в обеих 

группах, однако акроостеолиз более выражен при мутации 

в гене HPGD, а миелофиброз возникает при двуаллельных 

мутациях в гене SLCO2A1, но не с HPGD [9, 12].

Классификация

Описаны три клинические формы ПГО: полная форма 

с периостозом и пахидермией, неполная форма без пахидер-

мии и фрустирующая форма с пахидермией и минимальны-

ми скелетными изменениями. Неполная форма заболева-

ния является наиболее распространенной. Диагностика при 

полной форме с характерным поражением трубчатых костей 

и кожи, открытым артериальным протоком не вызывает за-

труднений, при неполной и особенно фрустирующей форме 

необходимо молекулярно-генетическое подтверждение ди-

агноза и наличие одного или нескольких гистологических 

признаков пахидермии (отек кожи, отложение муцина, де-

генерация эластических волокон, гиперплазия сальных же-

лез и фиброз кожи).

Клиническая картина

Заболевание начинается в возрасте до 1 года или 

в пубертатный период, далее в течение 5–10 лет кожные 

и костные изменения прогрессируют и на протяжении всей 

Таблица 1. Номенклатура утолщения дистальных фаланг пальцев и гипертрофической остеоартропатии [3, адаптировано]
Состояние Синонимы и эпонимы

Утолщение концевых фаланг пальцев (Clubbing) Пальцы Гиппократа, пальцы в виде «барабанных палочек», акропахия

Гипертрофическая остеоартропатия Синдром Bamberger – Marie, синдром Pierre Marie – Bamberger, акропахия

Первичная гипертрофическая остеоартропатия Идиопатическая гипертрофическая остеоартропатия, пахидермопериостоз, синдром Touraine – 
Solente – Gole, синдром Friedrich – Erb – Arnold 

Вторичная гипертрофическая остеоартропатия Гипертрофическая легочная остеоартропатия (в случае легочной причины), синдром 
Bamberger – Marie, синдром Pierre Marie – Bamberger 

Таблица 2. Фенотип, наследование и локализация мутаций в генах при первичной гипертрофической остеоартропатии
Локализация на хромосоме Фенотип Наследование Фенотип в ОMIM Ген

Не определена Гипертрофическая остеоартропатия, первичная Аутосомно-доминантное 167100 PHOAD

4q34.1 Гипертрофическая остеоартропатия, первичная 1 Аутосомно-рецессивное 259100 HPGD

4q34.1 Краниоостеоартропатия Аутосомно-рецессивное 259100 HPGD

3q22.1-q22.2 Гипертрофическая остеоартропатия, первичная 2 Аутосомно-рецессивное 614441 SLCO2A1
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жизни человека не исчезают, или, в редких случаях, нара-

стают [13, 14].

Маленьким детям с измененными болезненны-

ми суставами, открытым артериальным протоком, позд-

ним закрытием родничков, широкими швами на черепе 

со вставочными костями необходимо выполнить молеку-

лярно-генетическое исследование для исключения или 

подтверждения диагноза ПГО. Периостоз, пахидермия, 

деформация дистальных отделов пальцев не успевают раз-

виться в раннем детском возрасте [15].

ПГО может протекать малосимптомно – отсутствуют 

конкретные жалобы пациента, изменения пальцев в виде 

«барабанных палочек» врачи диагностируют при обраще-

нии по поводу других заболеваний. Первыми симптомами 

могут быть жжение или боли в дистальных отделах трубча-

тых костей конечностей, кончиках пальцев, выпот в круп-

ных суставах [2].

В случае развития ПГО в раннем детстве выявляют 

открытый артериальный проток (в 25% случаев при нали-

чии мутации в гене HPGD и в 0,5% в общей популяции), 

связанный у новорожденного с отсутствием быстрого сни-

жения уровня ПГЕ2 после появления легочного дыхания, 

а также дефекты швов черепа (широкие швы из-за поздне-

го закрытия родничков, вставочные кости) [5, 8].

Костные изменения дистальных отделов фаланг 

пальцев встречаются в виде гипертрофических и реже – 

остеолитических нарушений. Гипертрофические наруше-

ния обусловлены асептическим воспалением с развитием 

интерстициального отека капиллярного ложа, пролифе-

рацией капилляров, повышенным разрастанием соедини-

тельной ткани с избыточным накоплением коллагеновых 

волокон [5, 14]. При микроскопическом исследовании 

определяют лимфоцитарные инфильтраты, являющиеся 

признаком воспалительных изменений, большое количе-

ство артерио-венозных анастомозов, увеличение толщины 

сосудистой стенки, в клетках сосудистого эндотелия вы-

являются везикулы (тельца Weibel – Palade), содержащие 

фактор фон Виллебранда, Р-селектин, эндотелин-1 и дру-

гие белки, указывающие на повышение активности эн-

дотелия в результате повреждения тканей. Акроостеолиз 

отмечают при формировании «барабанных палочек» в дет-

ском возрасте в 78% случаев, часто при ВГО (при врожден-

ных «синих» пороках сердца) [2, 13, 15].

Формирование пальцев в виде «барабанных палочек» 

проходит 4 этапа: флюктуация и размягчение ногтя с при-

знаками «покачивания», увеличение угла между ногтевой 

пластиной и дорсальной поверхностью дистальной фалан-

ги более 160°, увеличение выпуклости ногтей, повышение 

местной температуры и потливости, появление глянцевого 

блеска ногтей и прилегающей кожи с продольной исчер-

ченностью ногтевой пластины [15].

Клинические проявления суставного синдрома вари-

абельны: от легких артралгий до интенсивных болей в су-

ставах запястья, лучезапястных, локтевых, голеностопных 

и коленных суставах. Объем движений в пораженных часто 

симметричных суставах ограничен, возможно появление 

выпота в крупных суставах (коленных, голеностопных, лу-

чезапястных), контрактур. При пункции сустава извлека-

ют жидкость не воспалительного характера с содержанием 

клеток <500 в 1 мкл [16].

Кожные проявления – пахидермия – отличаются раз-

нообразием и встречаются при полной форме ПГО: утол-

щение кожи лица – огрубение и глубокие борозды на лице 

(«львиное» лицо), утолщение кожи тыльной поверхности 

кистей, акне, себорея, экзема, фолликулит, ладонно-подо-

швенный гипергидроз. Из-за толстых складок в надбров-

ной области появляется двусторонний блефароптоз, склад-

чатость кожи головы (cutis verticis gyrata), придающие вид 

«головы бульдога». Утолщение кожи рук и ног происходит 

без складок, цилиндрическую деформацию ног сравнива-

ют с ногами слона [2, 17].

Нередко при инструментальном исследовании диаг-

ностируют язву желудка, протекающую малосимптомно [2].

Инструментальная диагностика
Рентгенологическое исследование относится к ин-

формативным методам, позволяющим диагностировать 

малосимптомное течение заболевания. Ремоделирование 

костей пальцев конечностей при длительном течении за-

болевания изредка приводит к костной резорбции – акро-

остеолизу, определяемому при рентгенологическом иссле-

довании [3].

К основным рентгенологическим признакам ПГО 

относится периостоз, который проявляется формирова-

нием новой костной ткани симметрично вдоль трубчатых 

костей с участием эпифизов и обязательным вовлечением 

большеберцовых костей [18]. Выделяют поэтапное про-

грессирование рентгенологических изменений: увеличе-

ние количества пораженных костей, протяженности пора-

жения каждой кости и формы периостальной реакции.

В легких случаях отмечают поражение голеней, 

в основном малоберцовых костей. Периостоз ограничен 

диафизом и выглядит дополнительной линейной мно-

гослойной тенью, увеличивая окружность кости без из-

менения формы. При умеренном поражении периостоз 

распространяется на эпифизы костей и представлен мно-

гослойной ламинированной тенью. В тяжелых случаях па-

тологические изменения определяют во всех трубчатых 

костях, вовлекаются диафизы и метафизы, периостоз вы-

глядит как тень неправильной конфигурации [19]. Тяжесть 

периостоза зависит от длительности заболевания и не раз-

личается при первичном или вторичном процессе.

Прогрессирование изменений происходит в прокси-

мальном направлении c поражением метафизов, в патоло-

гический процесс вовлекаются малоберцовые, бедренные, 

лучевые, локтевые, плечевые кости, возможно вовлечение 

ключиц, костей запястья и плюсны. Периостальная реак-

ция определяется как сплошная, линейная, плотная или 

слоистая [3].

Периостоз обусловлен неоангиогенезом, отеком 

и пролиферацией остеобластов в дистальных отделах труб-

чатых костей с избыточным образованием соединитель-

ной ткани и субпериостальным отеком, приподнимающим 

надкостницу. Далее происходит депонирование новой 

остеоидной матрицы под надкостницу и формируется но-

вая кость. Дистальные отделы трубчатых костей оказыва-

ются в «муфтах» из новой костной ткани [2].

Формирование новой костной ткани сопровождается 

жжением, нарушением чувствительности в дистальных от-

делах конечностей, скованностью кистей или стоп, потли-

востью ладоней и стоп [9].

В редких случаях исследователи отмечают также из-

менения коротких и плоских костей и окостенение связок 

и межкостных мембран [3, 12].

Наряду с периостальными изменениями появля-

ются признаки вовлечения в патологический процесс 
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синовиальных оболочек – утолщение и «слоистость». При 

гистологическом исследовании синовиальной оболочки 

определяют отек, гиперплазию медии субсиновиальных 

сосудов, лимфоплазмоцитарную инфильтрацию, редко – 

полиморфноядерные лейкоциты [10].

При рентгенологическом исследовании суставов вы-

являют выпот в полости сустава, редко сужение суставной 

щели, возможно появление околосуставных эрозий, в более 

поздний период – признаки остеоартрита. Исследователи 

отмечают поражение осевого скелета – спондилолистез, 

сужение межпозвоночных пространств [3].

При магнитно-резонансной томографии (МРТ) вы-

являют периостальную реакцию с интенсивностью сигнала 

от низкой до промежуточной на Т1-взвешенных изображе-

ниях и низкую интенсивность сигнала на Т2-взвешенных 

изображениях. В мягких тканях определяют реактивные 

изменения, отек мышц или фасций. МРТ позволяет выя-

вить выпот в полости суставов [20].

При сцинтиграфическом исследовании с технецием 

99m определяют повышенное поглощение радиоизотопа 

в надкостнице дистальных отделов трубчатых костей, из-

вестное как симптом «колеи», вдоль кортикальных краев 

диафиза и метафиза. Сканирование костей – чувствитель-

ный метод для определения степени выраженности изме-

нений при ПГО. Одностороннее поражение костей конеч-

ности характерно для локализованной формы ВГО [21].

При позитронно-эмиссионной томографии (ПЭТ) 

с изотопом 18F-фтордезоксиглюкозы выявляются симме-

тричные гиперметаболические нарушения вдоль длинных 

трубчатых костей нижних конечностей [22].

Лабораторная диагностика
В настоящее время не предложено ни одного специ-

фического лабораторного исследования для диагностики 

ПГО [2]. В результатах лабораторных исследований как 

неспецифический и необязательный признак отмечают 

повышенный уровень маркеров костной ткани – щелоч-

ной фосфатазы, остеокальцина или аминоконцевого про-

пептида проколлагена типа 1.

Морфологическое исследование кожи и сосудов

Пахидермия характеризуется значительным увели-

чением фибриллярных структур дермы и подкожной клет-

чатки с врастанием волокнистой соединительной ткани 

в нижележащие ткани и их уплотнением. Эпидермис не из-

менен, увеличение толщины дермы происходит за счет ро-

ста коллагеновых и эластиновых волокон, обусловленного 

пролиферацией фибробластов, и появления небольших оча-

гов периваскулярных и перифолликулярных лимфогистио-

цитарных инфильтратов. К признакам фолликулита относят 

расширение остии волосяных фолликулов за счет повышен-

ного скопления роговых масс. Количество потовых и саль-

ных желез значительно увеличивается, развивается гипер-

трофия или гиперплазия железистых клеток [15, 17].

Патологические изменения в виде фиброза стенки 

определяют при исследовании сосудов всех типов, в неко-

торых случаях патологические изменения находят в сосу-

дистой стенке внутренних органов [17].

Дифференциальный диагноз
Клинические проявления ПГО нередко имитируют 

признаки ревматических заболеваний.

К ревматическим заболеваниям, мимикриру-

ющим или ассоциированным с гипертрофической 

остеоартропатией, относят ревматоидный артрит, систем-

ную красную волчанку, ювенильный артрит, анкилози-

рующий спондилит, остеоартрит, стероидную миопатию 

[23–28]. Клинический диагноз основывается на комплексе 

симптомов, характерных для ревматического заболевания, 

иммунологических и лабораторных тестах, рентгенологи-

ческих и сцинтиграфических признаках, эффективности 

начального лечения глюкокортикоидами или другой эти-

опатогенетической терапии.

Учитывая начало ГПО в детском или пубертатном пе-

риоде, необходимо проводить дифференциальную диагно-

стику с другими заболеваниями: наследственными – про-

грессирующей диафизиарной дисплазией, акромегалией, 

мультифокальным остеомиелитом, травмами, получен-

ными в результате жестокого обращения с ребенком, но-

вообразованиями с поражением костей (саркома Ewing, 

лейкоз и т. п.) [3]. В диагностике заболеваний учитывают 

социально-бытовые факторы, наследственность, результа-

ты лабораторных тестов (общий анализ крови, определе-

ние уровня СРБ, функции печени, почек и т. п.). Важным 

этапом диагностики является исследование внутренних 

органов и рентгенологическое исследование костей.

Прогрессирующая диафизарная дисплазия (болезнь 

Camurati – Engelmann) – редкое аутосомно-доминантное 

заболевание, проявляющееся в детском возрасте болями 

в костях конечностей, прогрессирующей мышечной уста-

лостью и атрофией мышц, нарушением походки и симме-

тричным утолщением кортикального слоя длинных труб-

чатых костей. Заболевание появляется в возрасте 3–4 лет, 

кортикальные нарушения вначале не симметричные, 

участки поражения чередуются с не измененными. С воз-

растом гиперостоз становится симметричным генерали-

зованным, диафизы длинных трубчатых костей расшире-

ны за счет эндостального и периостального образования 

новой кости, дефигурация определяется визуально и при 

пальпации, появляются контрактуры в коленных и тазобе-

дренных суставах. В патологический процесс не вовлека-

ются метафизы и эпифизы костей. При прогрессировании 

заболевания развивается склероз основания черепа, вслед-

ствие которого происходит сдавление черепных нервов, 

приводящее к потере зрения или слуха. При сцинтиграфии 

костей повышенное накопление изотопа отмечают в утол-

щенном кортикальном слое [29].

Акромегалия относится к заболеваниям, вызван-

ным нарушением функции передней доли гипофиза. 

Проявляется клинически увеличением размеров и утол-

щением костей лица, черепа, конечностей, появлением 

прогнатизма. Пациенты отмечают головные боли, утом-

ляемость, снижение интеллектуальных способностей, ар-

тралгии в крупных суставах, повышение артериального 

давления, потливость, гиперпигментацию кожи в склад-

ках, изменение голоса. Диагностируют заболевание 

по внешним признакам, наличию синдрома карпально-

го канала, появлению обструктивного апноэ сна, при ла-

бораторном исследовании определяют повышение уровня 

соматотропного гормона, положительный оральный тест 

на толерантность к глюкозе, гиперкальциурию. Нередко 

рентгенологически диагностируют опухоль гипофиза [2].

Тиреоидная акропахия – редкое аутоиммунное забо-

левание, развивающееся у пациентов с токсическим зобом 

и гипер-, эу- или гипотиреозом. Клиническими признаками 

являются офтальмопатия, отек и изменения мягких тканей 

пальцев в виде «барабанных палочек». Рентгенологически 
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выявляют периостальную реакцию трубчатых костей конеч-

ностей. Диагностика заболевания проводится на основании 

клинических признаков нарушения функции щитовидной 

железы, ультразвукового исследования и определения уров-

ня гормонов щитовидной железы [1].

ПГО необходимо дифференцировать с ВГО, возни-

кающей при многих заболеваниях внутренних органов 

(легких, плевры, средостения, сердца и сосудов, печени, 

пищевода, желудка, поджелудочной железы, кишечника).

Клинические признаки ВГО нередко появляются 

в возрасте 55–75 лет, в 90% случаев манифестация забо-

левания ассоциирована с наличием злокачественной опу-

холи. Системное инструментальное исследование (рен-

тгенография органов грудной клетки, ультразвуковое 

исследование органов брюшной полости и сердца, эндо-

скопические методы исследования и т. п.) помогает выя-

вить заболевания, сопровождающиеся признаками гипер-

трофической остеоартропатии.

Известны другие факторы, обусловливающие разви-

тие периостоза трубчатых костей конечностей, среди кото-

рых применение вориконазола (противогрибковое средст-

во), венозный стаз на нижних конечностях или венозная 

недостаточность, гипервитаминоз А, цинга [2, 14, 15].

Вориконазол используют у пациентов с иммунодефи-

цитом при аспергиллезе или кандидозе. На фоне лечения 

появляются рефрактерные к действию противовоспали-

тельных препаратов боли в суставах, костях, рентгенологи-

чески выявляют асимметричное поражение костей – плот-

ный, очаговый периостит на ключицах, ребрах, лопатках, 

в области вертлужной впадины, суставов рук. При сцин-

тиграфии скелета определяют повышенное накопление 

радиоизотопа в участках периостальных изменений, на-

поминающее множественное метастатическое поражение 

кости. После прекращения приема препарата симптомы 

периостита исчезают [30].

Длительный венозный стаз при варикозной болезни 

вен нижних конечностей у пациентов среднего и пожило-

го возраста вызывает периостальную реакцию в области 

большеберцовой и малоберцовой кости из-за повышенно-

го давления на надкостницу. При венозной недостаточно-

сти периостальная реакция симметричная, рентгенологи-

чески определяют тень с неровными краями – «мохнатую» 

и толстую. Характерными признаками являются подкож-

ный отек, флеболиты и дистрофическая кальцификация 

мягких тканей. При сцинтиграфии костей наблюдают по-

глощение радиоизотопа в мягких тканях конечностей [31].

Гипервитаминоз А возникает при избыточном потре-

блении ретиноидов детьми или подростками с акне, псо-

риазом. При рентгенологическом исследовании периостоз 

выглядит плотным, с волнистой поверхностью, начинается 

в области диафиза и уменьшается к концам кости, возмож-

но утолщение коркового слоя кости. Изменения локализу-

ются в области локтевой кости, плюсневых костей, пора-

жается ключица, большеберцовая и малоберцовая кости. 

К частым рентгенологическим признакам относят пре-

ждевременное закрытие и изменение формы (конические) 

эпифизов, кальцификацию сухожилий и связок, гиперо-

стоз шейного отдела позвоночника [29, 32].

Прогноз и лечение
ПГО, как правило, не влияет на продолжительность 

жизни, поскольку прогрессирование симптомов прекра-

щается через 10 лет от начала заболевания. Вместе с тем 

наблюдение за пациентами необходимо продолжать дли-

тельно в связи с вероятностью дебюта не ПГО, а ВГО, 

прогрессирующей на фоне злокачественного новообразо-

вания [2].

Поскольку специфического лечения не существу-

ет, применяют симптоматические средства, часто аналь-

гетики. Результаты использования нестероидных проти-

вовоспалительных препаратов противоречивы, вместе 

с тем известно, что они уменьшают признаки воспале-

ния [33]. Положительных результатов в лечении артрал-

гий и синовиальных выпотов достигают при использова-

нии эторикоксиба [15]. Для контроля симптомов изредка 

используют бисфосфонаты, снижающие уровень СЭФР 

и оказывающие антирезорбтивный эффект, уменьшаю-

щие распространенность периостоза. Глюкокортикоиды 

и колхицин применяют с целью уменьшения болейвоз-

никающих при субпериостальном формировании «муфт», 

за счет уменьшения отека окружащих кости тканей [33]. 

При рефрактерном артрите отмечают уменьшение боли 

при применении моноклональных антител к фактору 

некроза опухоли (ФНО)α (инфликсимаб) ингибиторов 

СЭФР (гефетиниб, ингибитор тирозинкиназы EDFR), 

тамоксифена [34, 35].

В лечении пахидермии используют ретиноиды, сни-

жающие способность фибробластов синтезировать кол-

лаген [25]. Пахидермию, вызывающую косметические 

недостатки на голове и лице, исправляют косметологи 

хирургическими методами и введением ботулинического 

токсина типа А.

Заключение

ПГО относится к наследственным заболеваниям, 

манифестация которых нередко отмечается в детском 

или подростковом возрасте. Генетическая гетероген-

ность ПГО обусловливает разнообразные клинические 

проявления, включающие изменения скелета, утолще-

ние кожи лица и головы, артралгии и выпот в суставах 

конечностей. Утолщение дистальных фаланг пальцев яв-

ляется частым симптомом гипертрофической остеоарт-

ропатии, указывающим на необходимость клинических 

исследований, результаты которых позволят диагности-

ровать первичный или вторичный характер заболевания, 

дифференцировать с ревматическими и неревматиче-

скими болезнями.
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