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Представлено описание двух клинических случаев редкого наследственного заболевания соединительной 
ткани — синдрома Бушке — Оллендорф у пациентов детского возраста. В обоих случаях заболевание не 
сопровождалось дисплазией костной ткани, но в то же время характеризовалось четкой гистологической картиной, 
характерной для этого синдрома. Приводятся данные литературы, обсуждаются вопросы патогенеза, особенностей 
клиники и диагностики данного заболевания. 
Ключевые слова: синдром Бушке — Оллендорф, остеопойкилия, ген LEMD3, MAN1.

The authors present a clinical and histological description of two clinical cases of a rare inherited disease, Buschke — 
Ollendorff syndrome. In both cases, the disease was not accompanied by the bone tissue dysplasia but at the same time it 
was characterized by a clear histological pattern specific of this syndrome. The authors provide literature data and discuss 
issues related to the pathogenesis and particular features of the clinical picture and diagnostics of the disease. 
key words: Buschke — Ollendorff syndrome, osteopoikilosis, LEMD3 gene, MAN1.

об авторах:

 �Наследственные заболевания кожи и различные 
пороки ее развития остаются одной из актуальных 
проблем детской дерматологии. большой интерес для 
специалистов представляют спорадически или на-
следственно обусловленные дефекты соединительной 
ткани, нередко сочетающиеся с патологией других ор-
ганов и систем организма, формируя тем самым раз-
личные клинические синдромы. Наследственная пато-
логия соединительной ткани (соединительнотканные 
невусы) может быть крайне разнообразна, в ее основе 
лежат нарушения синтеза коллагена, эластических 
волокон и/или других структурных компонентов кожи.

В зависимости от этого G.E. pierard [1] была пред-
ложена следующая классификация cоединитель-
нотканных невусов:

 � с увеличением коллагена: коллагенома в виде ша-
греневых бляшек при синдроме прингла — бурне-
виля;

 � с увеличением эластических волокон: ювенильная 
эластома, эластический невус, лентикулярный дис-
семинированный дерматофиброз (синдром буш-
ке — Оллендорф);
 � с увеличением коллагена и эластической ткани: 
эластофиброма дорсальная, эластоколлагенома;
 � с уменьшением коллагена и эластической ткани: 
фокальная дермальная гипоплазия;
 � с увеличением коллагена и жировых клеток: по-
верхностный липоматозный невус;
 � с увеличением протеогликанов в сетчатом слое 
дермы: фокальный муциноз.

Несмотря на выраженное многообразие клинических 
форм соединительнотканных невусов, общими призна-
ками для них являются врожденный наследственный ха-
рактер, асимптомное доброкачественное течение. Могут 
наблюдаться и изолированные спорадические случаи 
заболевания без отягощенного семейного анамнеза [2].
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ценность проведения раннего дифференциально-
го диагноза соединительнотканных пороков развития 
кожи заключается в своевременной диагностике раз-
личных клинических синдромов, при которых измене-
ния на коже сочетаются с нарушениями со стороны 
других органов и систем. Одним из таких состояний 
является синдром бушке — Оллендорф (Buschke — 
Ollendorff Syndrome; BOS). 

Синдром бушке — Оллендорф (dermatofibrosis 
lenticularis desseminata) с остеопойкилией (osteopathia 
condensans disseminata — наследственное аутосомно-
доминантное заболевание с неполной пенетрантно-
стью и вариабельной экспрессивностью, характеризу-
ющееся сочетанием соединительнотканного невуса с 
остеопойкилией [1, 2, 3, 4, 6—14].

В 1928 году немецкие дерматологи Abraham 
Buschke и helene Ollendorff описали 41-летнюю паци-
ентку, у которой они наблюдали соединительноткан-
ный невус с преобладанием эластических волокон 
в сочетании с изменением костей по типу остеопой-
килии. Они назвали изменения на коже «диссемини-
рованной лентикулярной дерматофибромой» [5]. Тер-
мин «синдром бушке — Оллендорф» ввел A. Schimpf 
в 1979 году [6]. 

этиопатогенез заболевания. Современными моле-
кулярными исследованиями у больных с синдромом 
бушке — Оллендорф обнаружены различные гетеро-
зиготные мутации гена LEMD3 (MAN1), кодирующего 
белки внутренней ядерной мембраны [24, 27-30]. В ре-
зультате генетических ошибок происходит повышение 
уровня эластин-м-РНК в фибробластах. Одновремен-
но обнаружен повышенный синтез м-РНК трансфор-
мирующего фактора роста бета (TGf-β), стимулиру-
ющего продукцию тропоэластина (предшественника 
эластина), что способствует увеличению количества 
эластических волокон в дерме [10, 12, 15, 24, 29, 33, 
34, 38].

Клиническая картина. Синдром бушке — Олллен-
дорф является редким наследственным заболеванием 
и рассматривается как мезенхимальная дисплазия, 
может сочетаться с сахарным диабетом, отосклеро-
зом, аномалиями глаз, пептической язвой, криптор-
хизмом, мышечными контрактурами, психической и 
умственной отсталостью, глухотой, эпилепсией [3, 7, 
8, 13, 20, 42—45].

Кожные изменения при синдроме бушке — Оллен-
дорф чаще обнаруживаются с рождения или в раннем 
детском возрасте и представлены множественны-
ми симметричными однородными гладкими ленти-
кулярными, плоскими или слегка возвышающимися 
над поверхностью кожи папулами цвета нормальной 
кожи или желтовато-коричневой окраски. при паль-
пации элементы твердой или плотно-эластической 
консистенции. чаще всего локализуются на боковых 
поверхностях туловища, в области плечевого пояса, 
верхней части спины, пояснице, ягодицах и бедрах. 

Высыпания могут располагаться линейно, сетевидно, 
герпетиформно. Может наблюдаться слияние отдель-
ных очагов с формированием бляшек желтоватого 
цвета неправильных очертаний. Одностороннее рас-
положение более характерно для детского возрас-
та. В большинстве случаев очаги не сопровождаются 
субъективными ощущениями [3, 7, 8, 13, 46—52].

Гистологические изменения при синдроме буш-
ке — Оллендорф характеризуются уплотнением и уве-
личением толщины коллагеновых волокон, однако 
основными признаками являются увеличение количе-
ства эластических волокон и отложение муцина в сет-
чатом слое дермы, которые выявляются при проведе-
нии дополнительных гистохимических окрасок фуксе-
лином по Вейгерту и толуидиновым синим.

Остеопойкилия (от греч. osteon — кость, 
poikilia — пестрота, пятнистость; син.: врожденная 
пятнистая множественная остеопатия, остеопатия 
врожденная рассеянная склерозирующая, костная 
узорчатость, «пятнистые» кости) — редкое генерали-
зованное поражение костной системы, обусловленное 
наличием мелких, от 2 до 10 мм в диаметре, гомоген-
ных очагов склероза в виде округлых или овальных 
островков уплотнений в губчатом веществе кости. 
Впервые остеопойкилия была описана в 1905 году не-
мецким хирургом A. Stieda при рентгенологическом 
исследовании длинных трубчатых костей. Впослед-
ствии более подробно это состояние исследовал не-
мецкий хирург и рентгенолог h.E. Albers-Schoenberg. 
Обычно поражаются короткие трубчатые кости конеч-
ностей (запястья и предплюсны), фаланги пальцев ки-
стей и стоп, проксимальные и дистальные части длин-
ных трубчатых костей (плечевых, бедренных, предпле-
чий и голеней). Структурные изменения скелета при 
остеопойкилии не сопровождаются объективными или 
субъективными клиническими проявлениями и неред-
ко являются случайной находкой. Размеры и форма 
костей не изменяются, ядра окостенения появляют-
ся в соответствии с возрастом, эпифизарный рост и 
формирование скелета не нарушены. Таким образом, 
деформаций, укорочения конечностей и нарушения их 
функции не регистрируется, поэтому лечебных меро-
приятий не требуется [3, 7, 8, 16—20]. 

Дифференциальная диагностика. В круг диффе-
ренциального диагноза при синдроме бушке — Ол-
лендорф входят разнообразные соединительноткан-
ные невусы, нередко сочетающиеся с разнообразной 
соматической патологией, к числу которых относятся 
эластическая псевдоксантома (Синдром Гренблада — 
Страндберга), семейная коллагенома кожи и др.

эффективного лечения заболевания не разрабо-
тано. по данным Мордовцева В.Н. с соавт. [7], отмеча-
ется положительный эффект от применения лидазы. 
заболевание имеет благоприятный прогноз. Возмо-
жен спонтанный регресс отдельных высыпаний с воз-
растом. 
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В 2011 г. в отделении детской дерматологии фГбу 
«Государственный научный центр дерматовенероло-
гии и косметологии» Минздравсоцразвития России 
наблюдались две пациентки с поражением кожи, ха-
рактерным для синдрома бушке — Оллендорф. при-
водим эти клинические наблюдения.

Клинический случай 1. Девочка 9 лет, родители 
которой обратились с жалобами на наличие у ребен-
ка высыпаний на коже живота и спины. Из анамнеза 
стало известно, что практически с рождения у ребен-
ка существуют высыпания на коже живота, в связи 
с чем в раннем детском возрасте была проведена 
консультация в НИИ детской онкологии и гематоло-
гии Российского онкологического научного центра 
им. Н.Н. блохина (г. Москва), где был установлен диа-
гноз «липоматоз». Гистологическое исследование не 
проводилось. при исследовании липидного профиля 
крови патологических изменений выявлено не было. 
Лечения ребенок не получал. В связи с увеличением 
размеров и количества высыпаний, появления новых 
очагов на коже спины родители пациентки обрати-
лись в фГбу «ГНДцК» Минздравсоцразвития Рф для 
уточнения диагноза и определения тактики лечения. 
перенесенные заболевания: ОРВИ, ветряная оспа. 
Аллергологический анамнез — пищевая аллергия на 
цитрусовые. Наследственный анамнез — оба родите-
ля ребенка кожными заболеваниями и какой-либо на-
следственной патологией не страдают.

при осмотре ребенка кожный патологический 
процесс носит ограниченный асимметричный харак-
тер с локализацией в нижней трети передней брюш-
ной стенки и в поясничной области слева. Высыпа-
ния представлены мономорфными лентикулярными 
папулами, сливающимися в бляшки неправильных 
очертаний, величиной от 2 до 4 см в диаметре, цве-
та нормальной кожи с желтоватым оттенком. поверх-
ность элементов гладкая, внешне не изменена. папу-
лы незначительно возвышаются над уровнем кожи, 
при пальпации — плотно-эластической консистенции 
(рис. 1). Субъективные ощущения отсутствуют. при-
датки кожи и видимые слизистые интактны. Общее 
состояние ребенка не нарушено, психомоторное раз-
витие соответствует возрасту.

при лабораторном обследовании общие клиниче-
ские анализы крови и мочи, биохимический анализ 
крови — без патологии. Со стороны внутренних орга-
нов патологических изменений нет. 

была произведена диагностическая биопсия очага 
поражения на коже нижней трети живота. Результаты 
гистологического исследования: эпидермис обычной 
толщины, слои дифференцированы, слабый ортоке-
ратоз. Вокруг сосудов дермы скудные гистиолимфо-
цитарные инфильтраты. В средних отделах дермы 
обнаруживаются участки неравномерного уплотнения 
коллагена (рис. 2, а), в которых при дополнитель-
ной окраске фукселином по Вейгерту выявляются 

грубые, утолщенные пучки эластических волокон 
(рис. 2, б), увеличение количества последних. при до-
полнительной окраске толуидиновым синим выявля-
ется слабо выраженное метахроматическое окраши-
вание (рис. 2, в). заключение: выявленные изменения 
характерны для синдрома бушке — Оллендорф. 

С учетом данных гистологического исследования 
ребенку было проведено рентгенологическое иссле-
дование длинных трубчатых костей (конечностей и 
плечевого пояса), однако признаков остеопойкилии не 
было выявлено (рис. 3, а, б, в).

Несмотря на отсутствие в настоящее время изме-
нения костной ткани, на основании характерной кли-
нической картины высыпаний и заключения гистоло-
гического исследования пациентке был установлен 
диагноз: синдром бушке — Оллендорф. 

Клинический случай 2. Девочка 7 лет, родите-
ли которой обратились с жалобами на наличие у ре-
бенка высыпаний на коже туловища и конечностей. 
Из анамнеза стало известно, что первые высыпания 
появились в 3-летнем возрасте на коже левого бе-
дра. К специалисту родители не обращались. В тече-
ние года количество элементов значительно увели-
чилось. В последующем при обращении к детскому 
дерматологу по месту жительства диагноз установ-
лен не был, в связи с чем ребенок неоднократно был 
консультирован специалистами государственных 
и частных клиник г. Москвы и г. Санкт-петербурга. 
С предварительными диагнозами «ксантоматоз» 
и «ювенильная склеродермия» обратились в кон-
сультативно-диагностический центр фГбу «ГНДцК» 
Минздравсоцразвития Рф. перенесенные заболева-
ния: ОРВИ, перинатальное поражение цНС. Аллерго-
логический анамнез — не отягощен. 

Наследственный анамнез — оба родителя ребенка 
кожными заболеваниями и какой-либо наследствен-
ной патологией кожи не страдают. Отмечается семей-
ная низкорослость. 

Рис. 1. Гипогастральная область: лентикулярные 
и нуммулярные папулы желтого цвета и цвета нор-
мальной кожи, сливающиеся в бляшки с гладкой 
поверхностью плотно-эластической консистенции
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Рис. 2. а — уплотнение коллагеновых волокон в средних отделах дермы, окраска гематоксилин-эозином, 
увеличение × 100; б — утолщенные пучки эластических волокон в зоне уплотнения коллагена, окраска фук-
селином по Вейгерту, увеличение х 200; в — участок метахромазии, окраска тулоидиновым синим, увеличе-
ние × 200

а б в

а вб

Рис. 3. а — рентгенограмма правой бедренной кости в прямой проекции; б — рентгенограмма левого ко-
ленного сустава, большеберцовой и малоберцовой костей в прямой проекции; в — рентгенограмма правой 
плечевой кости, правой лопатки, правой ключицы и ребер в прямой проекции

при осмотре ребенка кожный патологический про-
цесс носит распространенный асимметричный харак-
тер с поражением внутренней поверхности левого 
бедра. Высыпания представлены множественными 
узелковыми лентикулярными элементами желтовато-
го цвета размерами до 5—7 мм в диаметре. при паль-
пации — плотно-эластической консистенции, слегка 
возвышаются над уровнем кожи и имеют тенденцию 
к слиянию. В подмышечных впадинах и на передней 
брюшной стенке справа имеются единичные желто-
ватые плотно-эластические папулы, расположенные 
частично подкожно, частично возвышающиеся над 
уровнем кожи. Субъективные ощущения отсутствуют. 
придатки кожи и видимые слизистые интактны. Об-
щее состояние ребенка не нарушено, психомоторное 
развитие соответствует возрасту.

при лабораторном обследовании общие клиниче-
ские анализы крови и мочи, биохимический анализ 
крови — без патологии. Со стороны внутренних орга-
нов патологических изменений нет. 

была произведена диагностическая биопсия оча-
га поражения на коже нижней трети живота. Резуль-
таты гистологического исследования: эпидермис 

обычной толщины, слои дифференцированы, слабый 
ортокератоз. Вокруг сосудов дермы скудные гисти-
олимфоцитарные инфильтраты. В нижней полови-
не дермы обнаруживаются участки неравномерного 
уплотнения коллагена, в которых при дополнитель-
ной окраске фукселином по Вейгерту выявляются 
утолщенные пучки эластических волокон, при допол-
нительной окраске толуидиновым синим выявляется 
метахроматическое окрашивание. заключение: вы-
явленные изменения характерны для синдрома буш-
ке — Оллендорф. 

С учетом данных гистологического исследования 
ребенку было рекомендовано проведение рентгено-
логического исследования длинных трубчатых костей 
(конечностей и плечевого пояса).

Обсуждение
Описанные наблюдения представляют клиниче-

ский интерес, поскольку касаются редкой наслед-
ственной патологии. Несмотря на то что в момент на-
блюдения у пациентов не было обнаружено пораже-
ние костной ткани, авторы оставили за собой право 
классифицировать кожные изменения именно как ха-
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рактерные для синдрома бушке — Оллендорф. Наше 
мнение подтверждается данными литературы о раз-
витии поражения костей после периода пубертата или 
у взрослых [19, 21]. по наблюдениям ряда авторов за-

болевание также может проявляться изолированным 
поражением как кожи, так и костей [7, 29]. Возможно, 
это связано с многообразием мутаций генов, ответ-
ственных за развитие заболевания. 
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