
 73 73НАБЛЮДЕНИЕ ИЗ ПРАКТИКИ / CLINICAL CASE REPORTS

 CC    BY 4.0©

Vestnik Dermatologii i Venerologii. 2022;98(2):00–00
Вестник дерматологии и венерологии. 2022;98(2):00–00

Vol. 98, Iss. 2, 2022

https://doi.org/10.25208/vdv1302

Склеродермоподобная форма липоидного некробиоза  
у пациентки с идиопатической тромбоцитопенической 
пурпурой
© Перламутров Ю.Н.1, Свищенко С.И.2, Пугнер А.С.2*

1 Московский государственный медико-стоматологический университет имени А.И. Евдокимова 
127473, Россия, г. Москва, ул. Делегатская, д. 20, стр. 1
2 Государственный научный центр дерматовенерологии и косметологии
107076, Россия, г. Москва, ул. Короленко, д. 3, стр. 6

Пациентка 33 лет с идиопатической тромбоцитопенической пурпурой обратилась с жалобами 
на высыпания на коже нижних конечностей, сопровождающиеся умеренным зудом и чувством 
стянутости кожи, а также гистологически верифицированным диагнозом липоидного некробиоза. 
Было проведено комбинированное лечение глюкокортикостероидным препаратом Метилпредни-
золон в дозе 32 мг в сутки в сочетании с ПУВА-терапией с 0,3% раствором амми большой плодов 
фурокумарины, с положительным эффектом в виде уменьшения интенсивности окраски и инду-
рации высыпаний, под контролем уровня тромбоцитов. При использовании метода ПУВА-терапии 
с 0,3% раствором амми большой плодов фурокумарины отмечалось улучшение на 8-й процедуре 
фототерапии, однако в связи со снижением уровня тромбоцитов в крови курс фототерапии был 
приостановлен.
Применение метода ПУВА-терапии с 0,3% раствором амми большой плодов фурокумарины оказа-
лось клинически эффективным при лечении липоидного некробиоза, однако наличие сопутствую-
щей патологии у пациентки требует междисциплинарного подхода к выбору тактики лечения.

Ключевые слова: клинический случай липоидного некробиоза, ПУВА-терапия, идиопатическая тромбоцитопени-
ческая пурпура.
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A 33-year-old female patient with idiopathic thrombocytopenic purpura complained of rashes on the skin 
of the lower extremities, accompanied by moderate itching and a feeling of skin tightness, as well as 
a histologically verified diagnosis of lipoid necrobiosis. A combined treatment was carried out with the 
glucocorticosteroid Methylprednisolone at a dose of 32 mg per day in combination with PUVA therapy with 
0.3% solution of ammi majus fructuum furocumarines, with a positive effect in the form of a decrease in 
the color intensity and induction of rashes, under the control of platelet levels. When using the method of 
PUVA-therapy with 0.3% solution of ammi majus fructuum furocumarines, there was an improvement in the 
8th phototherapy procedure, however, due to a decrease in the level of platelets in the blood, the course of 
phototherapy was suspended. 
The method of PUVA therapy with 0.3% solution of ammi majus fructuum furocumarines turned out to be 
clinically effective in the treatment of lipoid necrobiosis, however, the presence of concomitant pathology in 
the patient requires an interdisciplinary approach to the choice of treatment tactics.
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  Актуальность
В 1929 г. на дерматологическом конгрессе в Вене 

австрийский дерматолог М. Oppenheim впервые сооб-
щил о клиническом случае «диабетического атрофиче-
ского дерматита», описав его как «своеобразное пере-
рождение соединительной ткани у больного с сахарным 
диабетом» [1]. В 1932 г. E. Urbach представил анало-
гичный случай у пациента с гипергликемией, назвав за-
болевание «липоидный диабетический некробиоз»  [2]. 
Липоидный некробиоз (ЛН) или болезнь Оппенгейма — 
Урбаха является редким, хроническим, идиопатическим 
гранулематозным заболеванием, характеризующимся 
дегенерацией коллагена с риском изъязвления [3]. Про-
цесс локализуется преимущественно на коже нижних 
конечностей, но могут поражаться кожа лица, волоси-
стой части головы, туловища, паховой области, верхних 
конечностей. ЛН поражает преимущественно женщин 
в возрасте 30–40 лет и встречается у 0,3–1,2% пациен-
тов с сахарным диабетом [4], однако в настоящее вре-
мя нет убедительных данных о связи неконтролируемой 
гликемии с проявлениями ЛН [5–7]. 

В 1991 г. В.А. Самсоновым и В.А. Авраменко пред-
ложено выделить две клинические формы ЛН — часто 
встречающуюся (классический вариант; склеродермо-
подобный вариант; типа кольцевидной гранулемы; 
пятнисто-папулезно-бляшечный вариант) и редко 
встречающуюся (ксантоматозный вариант; типа воз-
вышающейся стойкой эритемы; типа системной крас-
ной волчанки; типа злокачественного атрофического 
папулеза (болезнь Дегоса); саркоидоподобный вари-
ант; папуло-некротический вариант) [8].

Для склеродермоподобной формы ЛН характерна 
стадийность процесса. Начальная стадия представле-
на розовато-красными полусферическими, гладкими 
узелками с перламутровым блеском. Во второй ста-
дии формируются буровато-красные бляшки с четкими 
границами. Заболевание переходит в третью стадию 
через несколько месяцев или спустя 2–3 года, и для нее 
типично образование округлых, блестящих бляшек не-
правильных очертаний с западающим, уплотненным, 
желтовато-бурым центром, а также отсутствием воло-
сяных фолликулов в очаге поражения [9].

 По данным литературы, основным патогенетиче-
ским фактором поражения кожи при болезни Оппенгей-
ма — Урбаха является диабетическая микроангиопатия, 
возникающая вследствие отложения гликозилирован-
ного белка, что приводит к склерозированию и облите-
рации кровеносных сосудов, а также гипоксии с после-
дующим отложением липидов и развитием некробиоза 
в дерме [10–14]. В некоторых литературных источниках 
отмечена высокая встречаемость HLA-DR4, -B8 и -CW3 
и низкая встречаемость HLA-DR5 и -DR7 [11].

Диагноз ЛП устанавливается на основании клини-
ко-анамнестических данных и заключения гистологиче-
ского исследования биоптата кожи.

Морфологически принято выделять некробиотиче-
ский и гранулематозный типы изменений. Для некро-
биотического типа характерен некробиоз коллагеновых 
волокон в глубоких отделах дермы, окруженный воспа-
лительным инфильтратом, состоящим из лимфоцитов, 
гистиоцитов, фибробластов, эпителиоидных, гигантских 
многоядерных клеток, а также скопления плазматиче-
ских клеток. В результате микроангиопатии в кровенос-
ных сосудах развивается фиброз и гиалиноз с последу-
ющей частичной или полной облитерацией их просвета. 

При гранулематозном типе некробиоз выражен слабо, 
однако видны гранулемы, состоящие из эпителиоид-
ных и гигантских клеток, эпидермис обычно интактен. 
Для атипичного течения ЛН характерны признаки дис-
трофии коллагеновых волокон с различной степенью 
выраженности переваскулярной лимфогистоцитарной 
инфильтрации [8, 12]. Дегенерация эпидермального 
коллагена приводит к развитию телеангиэктазий. 

По данным некоторых зарубежных авторов, в 75% 
случаев ЛН не сопровождается субъективными ощуще-
ниями, но в 25% случаев может отмечаться болезнен-
ность, особенно при изъязвлении [13]. SA Muller и соавт., 
наблюдая 171 пациента с липоидным некробиозом, со-
общили о том, что вероятность образования язвенных 
дефектов у больных сахарным диабетом незначительно 
выше по сравнению с пациентами с нормальным уров-
нем гликемии [14].

Несмотря на то что ЛН — доброкачественный дер-
матоз, рядом авторов сообщается о единичных случаях 
трансформации очагов поражения в плоскоклеточный 
рак, однако остается неясным, является ли это резуль-
татом изменений давно существующих высыпаний, 
или же само изъязвление способствует малигнизации 
[15–17].

Липоидный некробиоз торпиден к терапии и в на-
стоящее время нет единых установленных схем лече-
ния данной патологии. По данным литературы, при-
меняются окклюзионные аппликации с топическими 
глюкокортикостероидами, 0,1% мази такролимуса 
[18], проводится внутриочаговое введение топических 
глюкокортикостероидных препаратов, фонофорез 
с топическими глюкокортикостероидами и гепарином, 
назначают системные глюкортикостероидные препа-
раты [19], гидроксихлорохин [20], циклоспорин [21–22]. 
Описаны единичные клинические случаи лечения бло-
катором ФНО-α [23–24], ингибитором янус-киназ [25], 
применяют различные физиотерапевтические про-
цедуры: лазерная терапия [26], системная кислород-
но-озоновая терапия [27], ПУВА-терапия [28] и другие. 
В 2020 г. E. Bernia и соавт. описали 4 клинических слу-
чая успешного лечения липоидного некробиоза фото-
динамической терапией (среднее количество сеансов 
составило 11,3 процедуры) с положительным эффек-
том в виде полного регресса высыпаний, сохранялись 
только участки атрофии на месте ранее существую-
щих очагов [29].

Описание случая
Пациентка 33 лет поступила в отделение клиниче-

ской дерматологии ФГБУ «ГНЦДК» Минздрава России 
с жалобами на высыпания на коже нижних конечностей, 
сопровождающиеся умеренным зудом и чувством стя-
нутости кожи.

Считает себя больной с 2005 г., когда впервые от-
метила появление «плотных, зудящих пятен фиолето-
вого цвета», около 2 см в диаметре, на коже передней 
поверхности правой голени, в связи с чем обратилась 
в КВД по месту жительства, диагноз поставлен не был, 
лечение не проводилось. С 2005 по 2013 г. неоднократ-
но обращалась к врачам-дерматовенерологам, онко-
логам, сосудистым хирургам, выставлялись диагнозы 
«Дерматоз», «Кольцевидная гранулема», назначалась 
наружная терапия, без эффекта. В 2013 г. пациентка от-
метила ухудшение со стороны кожного патологического 
процесса в виде появления изъязвлений в центре высы-
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паний, в связи с чем обратилась к врачу-онкологу, была 
проведена диагностическая биопсия кожи с последую-
щим гистологическим исследованием, по заключению 
которого, со слов пациентки, поставлен диагноз «Дер-
матит неуточненный». В связи с сохраняющимися вы-
сыпаниями в октябре 2013 г. готовый гистологический 
материал был пересмотрен в ФГБУ  «ГНЦДК» Минз-
драва России. Описание препарата: «В присланном 
материале полнослойные биоптаты кожи с участком 
подкожно-жировой клетчатки. Эпидермис несколько 
утолщен, слои дифференцированы. Слабый рыхлый 
кератоз. В сетчатом слое дермы обнаруживаются очаги 
неполной деструкции коллагена с палисадообразным 
инфильтратом по периферии из гистиоцитов, лимфо-
цитов, нейтрофильных лейкоцитов, гигантских много-
ядерных клеток. Гранулемы сливаются между собой, 
местами по ходу утолщенных фиброзированных пуч-
ков коллагена выявляется диффузный гистиоцитарный 
инфильтрат. Вокруг сосудов дермы и вокруг потовых 
желез обнаруживаются густые полиморфноклеточные 
инфильтраты со значительной примесью плазматиче-
ских клеток». Заключение: «Выявленные изменения 
наиболее характерны для гранулематозного вариан-
та липоидного некробиоза» (рис. 1 а, б), на основании 
чего был поставлен диагноз «Липоидный некробиоз», 
назначены топические глюкокортикостероидные препа-
раты без положительного эффекта. С 2013 по 2020 г. 
неоднократно получала лечение в виде лазеротерапии, 
наружной терапии, фонофореза с топическими глю-
кокортикостероидными препаратами, без эффекта со 
слов пациентки. В связи с неэффективностью амбула-
торно проводимой терапии было рекомендовано лече-
ние в условиях отделения клинической дерматологии 
ФГБУ «ГНЦДК» Минздрава России.

Из сопутствующих заболеваний: идиопатическая 
тромбоцитопеническая пурпура, эндометриальные ки-
сты яичников, хронический гастрит вне обострения, 
субклинический гипотиреоз.

Результаты физикального, лабораторного  
и инструментального исследования
Объективно: высыпания локализовались на коже 

нижних конечностей. На коже средней трети боковой 
поверхности правого бедра отмечался линейный рубец 
длиной 10 см, в проекции которого определялся гипер-
пигментированный очаг поражения с розовато-лило-
вым оттенком, до 4 см в диаметре, с незначительной 
индурацией. На коже верхней трети правой голени с пе-
реходом на латеральную поверхность отмечались два 
плотных очага, сливающиеся между собой, округлой 
формы 9 и 7 см в диаметре, с венчиком до 4 см в диаме-
тре, розовато-лилового цвета с коричневатым оттенком 
по периферии, центральная часть была представлена 
очагами атрофии до 3,5 см в диаметре, с западением, 
в центре которых наблюдались множественные теле-
ангиэктазии и геморрагические корки. На коже сред-
ней трети задней поверхности левой голени отмечался 
индурированный очаг неправильной формы, до 7  см 
в диаметре, розово-лилового цвета с коричневатым 
оттенком, в центре которого отмечалось формирова-
ние атрофии и западения, местами с геморрагически-
ми корками. При пальпации кожа в очагах поражения 
не собиралась в складку (рис. 2 а, б, в, г, д).

В клиническом анализе крови: тромбоциты 27 тыс./
мкл (норма 150–400 тыс./мкл), остальные показатели  

Рис. 1. Склеродермоподобная форма липоидного некробиоза. Гистологиче-
ское исследование биоптата кожи.
Эпидермис несколько утолщен, слои дифференцированы. Слабый рыхлый 
кератоз. В сетчатом слое дермы обнаруживаются очаги неполной деструкции 
коллагена с палисадообразным инфильтратом по периферии из гистиоцитов, 
лимфоцитов, нейтрофильных лейкоцитов, гигантских многоядерных кле-
ток (б). Гранулемы (а) сливаются между собой, местами по ходу утолщенных 
фиброзированных пучков коллагена выявляется диффузный гистиоцитарный 
инфильтрат. Вокруг сосудов дермы и вокруг потовых желез обнаруживаются 
густые полиморфноклеточные инфильтраты со значительной примесью 
плазматических клеток. Заключение: выявленные изменения наиболее 
характерны для гранулематозного варианта липоидного некробиоза  
(а — окраска гематоксилином и эозином × 100, б — окраска гематоксили-
ном и эозином × 200)
Fig. 1. Scleroderm-like form of necrobiosis lipoid. Histological examination of skin 
biopsy. 
The epidermis is somewhat thickened, the layers are differentiated. Weak loose 
keratosis. In the reticular layer of the dermis, foci of incomplete destruction 
of collagen with a palisade-like infiltrate along the periphery of histiocytes, 
lymphocytes, neutrophilic leukocytes, and giant multinucleated cells are found (b). 
Granulomas (a) merge with each other, in places along the course of thickened 
fibrosed collagen bundles, a diffuse histiocytic infiltrate is revealed. Around the 
vessels of the dermis and around the sweat glands, dense polymorphic cell 
infiltrates with a significant admixture of plasma cells are found. Conclusion: 
the revealed changes are most typical for the granulomatous variant of lipoid 
necrobiosis (a — staining with hematoxylin and eosin × 100, b — staining with 
hematoxylin and eosin × 200)

а

б
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Рис. 2. Очаги поражения неправильной округлой формы с индурацией, диаметром от 4 до 9 см, периферия которых представлена венчиком розовато-лилового цвета  
с коричневым оттенком, центральная часть — атрофией, телеангиэктазиями, местами геморрагическими корками (а, б, в, г, д — до лечения)
Fig. 2. Lesions of irregular rounded shape with induration, with a diameter of 4 to 9 cm, the periphery of which is represented by a corolla of mauve color with a brown tint, the 
central part — atrophy, telangiectasias, in places with hemorrhagic crusts (а, б, в, г, д — before treatment)

а б в

г д

в пределах референсных значений; в общем анализе 
мочи: кристаллы оксалата кальция в большом коли-
честве в поле зрения (в норме отсутствуют), осталь-
ные показатели в пределах нормы; в биохимическом 
анализе крови: все показатели в пределах нормы; ко-
агулограмма: все показатели в пределах нормы; элек-
тролитный состав крови (Ca2+, K+, Na+): все показатели 
в пределах нормы.

Пациентка была консультирована терапевтом, эн-
докринологом, гинекологом, по результатам обследо-
ваний противопоказаний к проведению фототерапии 
не было выявлено. По заключению врача-гематолога 
«возможно проведение планируемого курса ПУВА- 
терапии на область поражения. Учитывая тромбо-

цитопению, лечение проводить под еженедельным 
контролем количества тромбоцитов на фоне глюко-
кортикостероидной терапии». 

Учитывая низкие показатели уровня тромбоцитов 
(27 тыс./мкл), было принято решение о начале систем-
ной глюкокортикостероидной терапии с дальнейшим 
присоединением фототерапии, с учетом уровня тром-
боцитов крови.

Пациентка получала Метилпреднизолон в дозе 
32  мг в сутки, ангиопротективные и гастропротек-
тивные препараты, препараты кальция, калия, маг-
ния и топические глюкокортикостероидные средства. 
На 5-й день терапии при контроле общего анализа кро-
ви наблюдалось повышение уровня тромбоцитов до 54 
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Рис. 3. Уменьшение интенсивности окраски очагов поражения и индурации (а, б, в, г — в процессе лечения)
Fig. 3. Reducing the color intensity of lesions and induration (а, б, в, г — during treatment)

тыс./мкл, а на 15-й день уровень тромбоцитов составил 
84 тыс./мкл, что позволило присоединить процедуры 
ПУВ-терапии с наружным нанесением 0,3% раствора 
фурокумаринов плодов амми большой на кожу нижних 
конечностей с последующим облучением на установке 
UV 7001K с режимом 4 раза в неделю, с экранировани-
ем глаз, проекции щитовидной железы, туловища и по-
ловых органов. На фоне проводимой комбинированной 
терапии наблюдалось выраженное улучшение кожного 
патологического процесса в виде уменьшения интен-
сивности окраски и индурации высыпаний, сохранялась 
атрофия в центральной части очагов, кожа в местах по-

ражений стала собираться в складку (рис. 3 а, б, в, г). 
На 25-й  день госпитализации в контрольном анали-
зе крови отмечалось снижение уровня тромбоцитов 
до 34,1 тыс./мкл и с учетом достигнутого положительно-
го эффекта терапии, а также нестабильных показате-
лей уровня тромбоцитов крови курс ПУВА-терапии был 
завершен на 8-й процедуре. 

Исход и результаты последующего наблюдения
Пациентка была выписана с рекомендациями про-

должить прием Метилпреднизолона в дозе 32 мг в сутки, 
перорально, в течение недели, с постепенным снижени-

а б

в г
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ем дозы (по 2 мг (0,5 таблетки) каждые 7 дней) и полной 
отменой под наблюдением врача-гематолога и дерма-
товенеролога. Спустя 3 месяца от начала терапии паци-
ентка была осмотрена в ГНЦДК — со стороны кожного 
процесса сохранялась ранее отмеченная положительная 
динамика. В настоящее время продолжается наблюде-
ние пациентки в амбулаторных условиях.

Обсуждение и заключение
Липоидный некробиоз является редким дерматозом 

с длительным, хроническим, рецидивирующим течени-
ем и может приводить к развитию выраженной атро-
фии кожи, в том числе рубцовой. На сегодняшний день 
остаются актуальными вопросы патогенеза липоидного 
некробиоза, его связи с сахарным диабетом и заболе-
ванием щитовидной железы, а лечение в ряде случаев 

требует мультидисциплинарного подхода, что дает воз-
можность оптимизировать процессы диагностики и те-
рапии [3, 4].

Описанный случай склеродермоподобной формы 
липоидного некробиоза представляет интерес не толь-
ко с клинической точки зрения в связи с редкостью 
заболевания, но и ввиду торпидности патологического 
процесса к проводимой терапии. Наличие у пациентки 
сопутствующего диагноза тромбоцитопенической пур-
пуры ограничивает выбор методов системной терапии 
у данной пациентки, а лечение в свою очередь требу-
ет постоянного контроля уровня тромбоцитов в крови. 
Несмотря на достигнутое улучшение на фоне прове-
денной терапии пациентка нуждается в совместном 
наблюдении дерматолога и гематолога для выработки 
дальнейшей тактики ведения. 
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