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Случай локализованной буллезной 
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Буллезная склеродермия – редкая разновидность локализованной склеродермии с преимущественным поражением 
кожи, проявляющаяся очагами индурации и склероза, а также субэпидермальными пузырями с прозрачным 
содержимым. В статье описан клинический случай буллезной склеродермии у взрослой женщины с локализацией 
эффлоресценций на коже левой молочной железы, которые полностью регрессировали после получения 
стандартной схемы препаратов, влияющих на синтез коллагена.
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A case of localized bullous scleroderma
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Bullous scleroderma is a rare type of the focal form of the disease mainly affecting the skin and characterized by induration 
and sclerosis foci as well as subepidermal blisters containing a transparent matter. the article describes a case study of 
bullous scleroderma in an adult woman with localized skin eruptions in the area of the left breast, which were completely 
regressed after a standard therapy with the use of drugs having an effect on collagen synthesis.
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 �Термин «склеродермия» в буквальном смысле пе-
реводится как отвердение кожи и часто используется 
в качестве обобщающего термина для группы патоло-
гических состояний, отличительным признаком кото-
рых является избыточный фиброз кожи. 

В целом склеродермию принято разделять на 2 ос-
новные группы: очаговая склеродермия и системный 
склероз. Локализованную (ограниченную) склеродер-
мию традиционно рассматривают в качестве заболе-
вания, поражающего только кожный покров и  лишь 
изредка имеющего системные проявления. Системная 
склеродермия, наоборот, обычно затрагивает многие 
системы организма и приводит к тяжелейшим ослож-
нениям и  к  смерти. Каждая форма локализованной 
склеродермии (ЛС) имеет различную клиническую 
картину, однако результаты биопсии часто показыва-
ют идентичную гистопатологическую картину. 

Этиология заболевания в настоящее время изуче-
на недостаточно. Считается, что склеродермия воз-
никает из-за сложного взаимодействия генетических 
и средовых факторов. 

Как правило, дерматоз дебютирует у лиц в возрас-
те от 20 до 40 лет. Исключение составляет линейная 
форма, которая преимущественно возникает в  дет-
ском возрасте [1]. Ежегодная заболеваемость состав-
ляет от 1,3 до 1,9 на 100 000 населения в США и 0,4 
на 100 000 населения в Европе [2]. Среди заболевших 
преобладают женщины; соотношение женщин и муж-
чин колеблется от 3:1 до 8:1 [3].

Хотя ЛС не наследуется по классическому менде-
левскому закону, восприимчивость к дерматозу гене-
тически детерминирована. Тем не менее относитель-
ный фактор риска для каждого члена семьи остается 
низким (менее 5%) [4]. Несмотря на то, что есть не-
сколько сообщений о выявленных семьях, в которых 
прослеживается наследственная передача, по общему 
мнению, в этом нет четко установленной закономер-
ности. В настоящее время нет исследований, которые 
определили бы единичные нуклеотидные изменения, 
связанные с заболеванием.

Ряд инфекционных агентов и  факторов внешней 
среды благоприятствуют развитию ЛС. В некоторых 
сообщениях обсуждается роль парвовируса В19 и ци-
томегаловирусной инфекции в генезе дерматоза [5]. 
Однако эти исследования носят только предваритель-
ный характер. 

Некоторые исследования в Европе предполагают 
связь возбудителя Вorrelia burgdorferi с  ЛС. Данные 
утверждения основаны на  ассоциации между имму-
ноглобулинами G и антителами к Вorrelia burgdorferi 
в начале заболевания. Однако последующие иссле-
дования не  выявили значимости такой ассоциации. 
Также в  проведенных в  США эпидемиологических 
исследованиях не  подтвердилась связь между ин-
фекцией Borrelia и ЛС. Сообщается о роли ряда про-
воцирующих факторов в развитии данного дерматоза 

(различные органические растворители, масла и ра-
диация) [6]. Однако индуцированная этими агентами 
склеродермия больше напоминала очаговую форму, 
чем типичный системный склероз.

При формировании фиброза ткани, который на-
блюдается у  больных склеродермией, важную роль 
играют дисфункция эндотелиальных клеток, травмы, 
воспаление и аутоиммунные заболевания, активация 
фибробластов [7]. 

Эндотелиальная дисфункция клеток и их повреж-
дение — наиболее ранние патологические изменения 
кожи у пациентов с ЛС, проявляются в виде синдро-
ма Рейно еще до наступления фиброза ткани. Данные 
изменения в итоге приводят к облитерации клеточны-
ми элементами мелких сосудов, которые могут быть 
триггерами начала воспалительных и аутоиммунных 
процессов в коже. Об этом свидетельствуют данные 
биопсий у  пациентов с  ЛС, выполненных на  ранних 
этапах дерматоза [8].

В  коже происходит активация лейкоцитов (осо-
бенно Т-лимфоцитов), что играет важную роль в ин-
дукции фиброзного ответа. Новые исследования 
показывают, что в развитии фиброза ткани опреде-
ленное значение имеет дисбаланс клеточного фе-
нотипа Т-хелперов, повышение коэффициента Th2 
по  отношению к  Th1 [9]. Основными аутоантитела-
ми, обнаруженными у пациентов с системной скле-
родермией, являются антицентромеры, анти-РНК-
полимеразы, анти-SCL-антитела. Антицетромерные 
антитела (АСА) более часто встречаются у пациентов 
с признаками системности процесса, а анти-SCL-70 
в большей степени коррелируют с диффузной кож-
ной склеродермией [10]. При этом ни один из указан-
ных типов антител в  сыворотке крови больных ЛС 
не был обнаружен.

Недавно в  сыворотке крови у  лиц с  системной 
склеродермией были также выявлены антитела 
к  тромбоцитарному фактору роста [11]. было также 
определено, что они индуцируют экспрессию гена 
коллагена в фибробластах. Несколько видов аутоан-
тител, которые отличались от обнаруженных у пациен-
тов с признаками системности, были верифицированы 
у лиц с ЛС, включая антитела к одноцепочечной ДНК 
(50% пациентов), топоизомеразе 2α (70%) и гистонам 
(47%) [12]. Таким образом, несмотря на то, что акти-
вация иммунитета играет важную роль в патогенезе 
системной и ЛС, типы аутоантител при двух заболева-
ниях существенно различаются. Механизмы этих раз-
личий пока не изучены. Также неизвестно, влияют ли 
эти различия на различие клинических фенотипов. 

В основе дисрегуляции фиброзных процессов ле-
жит активация фибробластов. Ключевую роль в дан-
ном процессе играет трансформирующий фактор ро-
ста β (TGF-β). блокада этого фактора может предот-
вратить образование избыточного фиброзного ответа 
фибробластами у пациентов с системной склеродер-
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мией [13]. Возможно, что аналогичные изменения 
TGF-β происходят также при ЛС [14].

Изучение экспрессии профильных генов — мощ-
ный современный инструмент для выявления молеку-
лярных или геномных особенностей различных забо-
леваний и их разновидностей, которые позволяют их 
классифицировать более точно. Поскольку возможно 
значительное совпадение между различными клини-
ческими видами склеродермии, изучение экспрессии 
генов может стать ценным инструментом в определе-
нии взаимоотношений между ЛС и системным пораже-
нием. В проведенных исследованиях было выявлено 
глобальное различие экспрессии генов в нормальных 
тканях и у пациентов с системной склеродермией [15]. 
Различия в экспрессии генов у пациентов с системной 
и ЛС не были определены до сих пор.

ЛС принято разделять на 4 основные формы, ос-
нованные на морфологических и клинических прояв-
лениях: бляшечную, буллезную, линейную и глубокую 
[16]. При этом буллезная разновидность дерматоза 
встречается весьма редко и представлена субэпидер-
мальными напряженными пузырями в очагах бляшеч-
ной склеродермии с последующим изъязвлением. По-
лостные элементы могут возникать на месте типичных 
поражений как при индуративно-атрофической фор-
ме, так и при поверхностных ограниченных бляшках. 
Развитие буллезных высыпаний связывают с лимфо-
стазом, возникающим вследствие блокады сосудов 
плотными коллагеновыми волокнами, а также с тро-
фическими расстройствами.

Представляем описание клинического случая.
Пациентка Н., 61 год, поступила в клинику кожных 

и  венерических болезней ГбОу ВПО Саратовский 
ГМу им. В. И. Разумовского Минздрава России в ян-
варе 2015 г. с жалобами на наличие очагов розового 
цвета на коже живота, левой молочной железы, чув-
ство стягивания кожи в очагах.

больна 5 лет, когда после стресса отметила появ-
ление умеренно отечного очага покраснения на коже 
живота. Лечилась натриевой солью бензилпеницил-
лина; средствами, улучшающими микроциркуляцию 
(никотиновая кислота); наружно  — топическими 
глюкокортикостероидами — с улучшением процесса 
на коже. 

В  декабре 2014  г. после психоэмоционального 
перенапряжения отметила появление нового очага 
на коже в области левой молочной железы. 

Сопутствующая патология: артериальная гипер-
тензия II стадии, III степени риска; ожирение II степени, 
абдоминальный тип; бронхиальная астма, гормоннеза-
висимая, легкое персистирующее течение; холецист-
эктомия в 1997 г., аппендэктомия в 1963 г.; перелом 
правой малоберцовой кости в 2005 г.

Объективно: общее состояние удовлетворитель-
ное. Характер поражения кожи распространенный, 
представлен очагами эритемы сиреневато-розового 

цвета на коже живота, более яркими на коже левой 
молочной железы без четких границ, плотноватой кон-
систенции, размером от 5 до 10 см в диаметре. В цен-
тральной части высыпаний визуализируется атрофия 
цвета слоновой кости. Кожа в очагах гладкая, блестя-
щая, в складку не собирается, пушковые волосы от-
сутствуют. 

На  поверхности очага, расположенного на  коже 
молочной железы, имеется буллезный элемент раз-
мером до 7,5 см в диаметре с  тонкой напряженной 
покрышкой и прозрачным содержимым. По перифе-
рии виден венчик роста сиреневого цвета шириной 
до 1 см. 

Также на коже живота видны участки атрофии раз-
мером от 3 до 5 см в диаметре. 

Результаты проведенного обследования. Исследо-
вание крови на сифилис: РМП — отр., ИфА — отр.

Общий анализ крови: Hb 125 г/л, эр. 3,28 ∙ 1012/л, 
тр. 189  ∙ 109/л, л. 5,38  ∙ 109/л, с. 63%, эр. 0%, лимф. 
28%, мон. 8%; СОЭ 20 мм/ч. 

биохимическое исследование крови: общий бе-
лок  — 62  г/л, альбумины  — 34  г/л, креатинин  — 
99,3  мкмоль/л, мочевина  — 6,7  мкмоль/л, холесте-
рин  — 3,7  мкмоль/л, глюкоза крови  — 4,8  ммоль/л, 
гаммаглутамилтранспептидаза  — 61,8 ЕД/л, били-
рубин общий — 13,7 мкмоль/л, билирубин прямой — 
4,5  мкмоль/л, С-реактивный протеин — отр., ревмо-
фактор — отр., аланинаминотрансфераза — 13,0 ЕД/л, 
аспартатаминотрансфераза  — 19,0 ЕД/л, щелочная 
фосфатаза — 332 ЕД/л, кислая фосфатаза — 7,2 ЕД/л.

Исследование мазков-отпечатков: акантолитиче-
ские клетки найдены.

Антитела к  нативной ДНК: положительный ре-
зультат.

LE-клетки: найдены. 
Общий анализ мочи: прозрачная, соломенно-жел-

того цвета, относительная плотность — 1,018 г/л, бе-
лок, сахар — нет, лейкоциты 1—2 в поле зрения, эпи-
телий — единичный в поле зрения.

При дерматоскопии очага поражения отмечается 
изменение рельефа полей, наличие участков линеар-
ной депигментации, при надавливании — исчезнове-
ние рисунка ромбических полей (рис. 1).

На основании жалоб, анамнеза заболевания, кли-
нической картины, результатов обследования постав-
лен диагноз: склеродермия локализованная, много-
очаговая, фаза эритемы, индурации, атрофии, буллез-
ная форма, стадия прогрессирования.

Проведен стандартный курс раствора бензилпе-
нициллина натриевой соли 250 000 ЕД 4 раза в сутки, 
курс 20 дней. 

После курса лечения констатировали отчетливую 
положительную динамику (рис. 2—4): очаги эрите-
мы приобрели буроватый оттенок, менее плотные 
на ощупь, в их центральной части — отчетливая атро-
фия цвета слоновой кости. По периферии очагов вен-
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Рис. 1. Дерматоскопическая картина очага пораже-
ния до лечения. Пациентка Н., 61 год

Рис. 2. Очаг поражения на коже левой молочной 
железы спустя 2 дня от начала лечения

Рис. 3. Очаг поражения на коже левой молочной 
железы (10-й день терапии)

Рис. 4. Очаг поражения на коже левой молочной 
железы на момент выписки из стационара

Рис. 5.
Очаг атрофии на коже левой молочной же-
лезы через 6 мес. после курса терапии Рис. 6.

Дерматоскопическая картина очага пораже-
ния спустя полгода после курса стационар-
ного лечения
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чик роста не выражен. На коже живота видны участки 
атрофии размером от 3 до 5 см в диаметре. На по-
верхности очага поражения кожи левой молочной 
железы содержимое пузыря ссохлось, эрозия эпите-
лизируется, на поверхности серозно-геморрагические 
корки большей частью отторглись.

При контрольном осмотре через 6 мес. — пациент-
ка жалоб не предъявляет, свежих высыпаний не отме-
чается. На месте старых очагов — участок атрофии 
цвета слоновой кости (рис. 5). При дерматоскопиче-

ском исследовании выявлены бледные линейные со-
суды, свидетельствующие о  наличии атрофии кожи 
(рис. 6).

Данный случай представляет большой интерес 
для врачей-дерматологов, поскольку является редкой 
формой проявления склеродермии. Несмотря на свое-
образие клинических проявлений, специалистам сле-
дует помнить о возможности возникновения буллез-
ных эффлоресценций при локализованной склеродер-
мии. 
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