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Резюме.
Представлены краткая литературная справка и клиническое описание 16-летней пациентки с рентгено­
логически подтвержденным диагнозом остеопойкилии. Имевшийся у больной участок кожного фиброза 
в ягодичной области, входящий в картину остеопойкилии, длительно рассматривался как очаговая 
склеродермия.
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Остеопойкилия (или остеопойкилоз, врожденная пят­
нистая множественная остеопатия, костная узорчатость, 
пятнистая кость)- врожденное генерализованное пораже-
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ние костной системы, сопровождающееся образованием в 
костях гомогенных очагов склероза [1, 2, 3, 4, 7, 8, 9, 16].

Впервые данная патология была описана в 1905 г 
Штидом, а впоследствии более детально исследована Аль- 
берсом-Шенбергом (1915 г).

Остеопойкилия относится к группе редко встречае­
мых заболеваний. В мировой литературе до 1964 г было
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описано около 100 случаев остеопойкилии (С.А. Рейнберг), 
а за период с 1964 по 1970 гг опубликовано 16 подобных 
наблюдений [3,4,6,7]. Б.Н. Мухитдиновым в отечественной 
литературе за период с 1970 по 1983 гг найдено описание 20 
случаев остеопойкилии. В зарубежных источниках с 1989 
по 1999 гг мы встретили сообщения о 49 таких больных, а

в отечественных статьях (1972-1996 гг) -34 случая дан­
ной патологии.

Остеопойкилия выявляется в любом возрасте. Чаще 
встречается у лиц мужского пола, преимущественно 20-40 
лет. Рентгенологически эта патология диагностируется у 
них чаще [3, 4, 6, 9]. Ряд авторов связывает это с большей 

частотой травм у мужчин молодого возраста [3,9]. 
Имеются единичные сообщения [24,25] о выявлении 
остеопойкилии у детей 5-15 лет.

Этиология остеопойкилии окончательно не 
установлена. В основе некоторых форм могут ле­
жать хромосомные абберации. Описаны семейные 
случаи (по данным анализируемой нами литерату­
ры -9 наблюдений), подтверждающие наследствен­
ный характер заболевания [4, 6, 13, 14, 27, 28, 29, 31]. 
Этиопатогенез остеопойкилии возможно связан с из­
вращенным интерстициальным и периостальным ко­
стеобразованием [4]. Ряд исследователей связывает 
развитие данной патологии с извращенной продук­
цией эластических волокон и нарушением регуля­
ции метаболизма экстрацеллюлярного матрикса [19, 
20, 23, 28, 30].

Морфологически заболевание представляет 
собой островки костного вещества груботрабеку­
лярного строения, встречающиеся в основном в губ­
чатых костях и эпиметафизарных частях трубчатых 
костей [4, 26].

Диагноз остеопойкилии ставится на основа­
нии рентгенографии. Рентгенологическая картина ос­
теопойкилии весьма характерна и часто не требует 
проведения дифференциальной диагностики. В боль­
шинстве случаев в губчатой части эпифизов и ме- 
тафизов большинства костей определяются плотные 
костные островки округлой или овальной формы, ди­
аметром 2-8 мм, четко отграниченные от окружаю­
щей ткани (пятнистая форма заболевания). Более 
редко обнаруживаются костные уплотнения шири­
ной несколько мм и длиной 2-10 см (полосчатая или 
линейная форма). Крайне редко встречается смешан­
ная форма остеопойкилии.

Анализ плотности и структуры очагов осте­
осклероза, частоты, локализации и количества кос­
тей, пораженных остеопойкилией, а также динами­
ческие рентгенологические наблюдения позволяют 
выделить в течении остеопойкилии две стадии. Пер­
вая стадия характеризуется появлением в эпифизах 
костей конечностей отдельных точечных и линейных 
очагов остеосклероза, вторая - распространением' 
увеличением числа и размеров очагов, возникнове­
нием их в новых костях. Исчезновения раз возник­
ших очагов остеосклероза при остеопойкилии не на­
блюдается [7].

Типичная локализация склеротических остро­
вков: кости кистей и стоп, проксимальные и дисталь­
ные метаэпифизы плечевой и бедренной костей, го­
лени и предплечья, тазовые кости, крестец и пояс­
ничные позвонки, суставные отростки лопатки. По­
ражения костей черепа, ребер, грудных позвонков, 
ключиц встречается как исключение, хотя морфо­
логические изменения в них могут присутствовать. 
Диафизы остаются неизмененными [1, 4, 7, 8, 12, 15, 
17, 29].

Как правило, остеопойкилия протекает без 
каких-либо клинических симптомов и выявляется 
случайно при рентгенологическом исследовании ко­

Рис.1. На рентгенограмме: в лучевых костях (эпифизе), в костях 
запястья, в пястных костях (в головках и основаниях пястных ко­
стей), в фалангах пальцев -  в губчатом веществе прослеживаются 
округлые, овальной формы, плотные, хорошо очерченные тени, 
диаметром 2-3-4 мм; множественные в костях запястья, одиночные 
в пястных костях и фалангах пальцев.

Рис. 2. На рентгенограмме: в костях предплюсны, плюсневых ко­
стях (в головках и основаниях плюсневых костей), в фалангах паль­
цев -  в губчатом веществе прослеживаются округлые, овальной 
формы, плотные, хорошо очерченные тени диаметром 2-3-4 мм; 
множественные в костях предплюсны, единичные и одиночные в 
плюсневых костях, фалангах пальцев, в виде лентовидной тени в 
диафизе У плюсневой кости правой стопы.
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Рис. 3. На рентгенограмме, в крыльях и телах подвздошных костей, в 
лонных и седалищных костях, в крестце и бедренных костях (в голов­
ках, шейках) -  в губчатом веществе прослеживаются округлые, оваль­
ной формы, плотные, хорошо очерченные тени диаметром 3-4-5 мм.

стей - по поводу травм, полиартрита неясной этиологии, 
при гистеросальпингографии и др. [2, 3, 10]. Однако в лите­
ратуре есть сообщения, что иногда при остеопойкилии 
наблюдаются длительные, многолетние боли ноющего ха­
рактера и припухлость суставов, чаще нижних конечнос­
тей, и ощущение тяжести в них [3, 4, 18, 21]. Генез болевого 
синдрома остается неясным. Также встречаются указания 
[3, 7, 8] на сочетание остеопойкилии с изменениями в мяг­
ких тканях в виде мелких уплотнений -  “рассеянный чече­
вицеобразный фиброз кожи” (дерматофиброз лентикуляр- 
ный диссеминированный). Ряд авторов относит кожный 
синдром к проявлению остеопойкилии [3, 7, 8, 18], другие 
данное сочетание выделяют как синдром Buschke- 
Ollendorff [5, 11, 20, 22, 26, 28, 30], который встречается 
преимущественно у женщин [20,26,30]. Некоторые авторы 
при синдроме Buschke-Ollendorff определяют аутосомно- 
доминантный тип наследования [20, 26, 30].

К.Б. Кочневым и А.В. Фунштейн отмечено сочета­
ние остеопойкилии с сахарным диабетом, врожденным си­
филисом, шизофренией, туберкулезом [6]. В литературе 
нами обнаружено описание случая сочетания остеопой­
килии с ревматоидным артритом [32].

Мы наблюдали больную, у которой кожный синд­
ром длительное время трактовался как очаговая склеро­
дермия. Только после появления суставного синдрома была 
проведена рентгенография суставов, позволившая диаг­
ностировать остеопойкилию.

Приводим клиническое наблюдение. 
Больная М. ,16 лет, поступила в клини­

ку 2 июля 1998 г с жалобами на боли в правом 
голеностопном суставе, суставах стоп при 
ходьбе, слабость, утомляемость. Утренней ско­
ванности не отмечает. Болевой синдром не за­
висит от метеорологических колебаний. Боли 
появились в течение последних месяцев и пер­
воначально мало ее беспокоили, впоследствии 
боли в суставах усилились, и больная обрати­
лась к врачу.

В 1993 г у нее был выявлен участок кож­
ного фиброза на правой ягодице и поставлен 
диагноз очаговой склеродермии, по поводу ко­
торой неоднократно получала соответствую­
щее лечение. Другие заболевания и травмы от­
рицает. Наследственность не отягощена.

Больная среднего роста, правильного 
телосложения, пониженного питания. Кожные 
покровы и видимые слизистые оболочки нор­
мальной окраски. На коже правой ягодичной 
области имеются очаги уплотнения диаметром 
до 10 см, безболезненные. Периферические лим­
фатические узлы не увеличены. Пульс 62 в 1 
мин., удовлетворительного наполнения и на­
пряжения. АД= 110/70 мм рт. ст. Тоны сердца 
ясные, ритм правильный. Границы сердца в 
пределах нормы. Органы грудной и брюшной 

полостей без изменений.
Конфигурация суставов не изменена, движения в 

них в полном объеме. При пальпации отмечается умерен­
ная болезненность в области правого голеностопного су­
става. Анализы крови и мочи без патологических сдвигов. 
Общий белок 78,5 г/л, СРБ отрицательный, сиаловые кис­
лоты-0,153 ед. оп. пл. Данные иммунограммы в пределах 
нормы.

В связи с появлением артралгического синдрома 
больной была проведена рентгенография суставов. На рен­
тгенограммах кистей, стоп, костей таза выявлены множе­
ственные островки уплотнения костной ткани, округлой 
и овальной формы, хорошо очерченные, размером от 3 до 
5 мм и лентовидная тень в диафизе V плюсневой кости пра­
вой стопы (рис. 1, 2, 3).

Таким образом, согласно данным рентгенографии 
был поставлен диагноз: остеопойкилия, смешанная форма 
(преимущественно пятнистая, с единичной лентовидной 
тенью), суставной и кожный синдромы.

Лечение проводилось только симптоматическое, на­
правленное на купирование болевого синдрома.

В настоящее время больная находится в клинике 
под динамическим наблюдением.

По литературным данным, остеопойкилия не тре­
бует лечения. Патологические переломы и озлокачествле- 
ние не встречаются [6].
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Abstract.
Abridged literature reference and clinical description of a case of 16 y/o patient with radiologically reliable 
diagnosis of osteopoikilia are presented. Patient had a section of skin fibrosis in gluteal area included into 
the picture of osteopoikilia which for a long time was regarded as focal scleroderma.
K ey words: osteopoikilia. focal scleroderma.
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