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Представлен клинический случай вторичной гипертрофи-
ческой остеоартропатии (синдром Пьера Мари–Бамбергера)
у онкологического больного. Проведено комплексное обследо-
вание, включающее планарную остеосцинтиграфию скелета,
рентгенографию, компьютерную томографию и магнитно-ре-
зонансную томографию, по результатам которых установлен
основной диагноз: метастазы беспигментной меланомы во
внутригрудных лимфоузлах без выявленного первичного очага
и подтвержден синдром Пьера Мари–Бамбергера.

Ключевые слова: вторичная гипертрофическая остео-
артропатия; синдром Пьера Мари–Бамбергера; остеосцин-
тиграфия.
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This article describes a clinical case of a cancer patient with
secondary hypertrophic osteoarthropathy (Pierre Marie–Bam-
berger syndrome). The patient underwent complex examination
including bone scan, X-ray, computed tomography and magnetic
resonance imaging. According to the results of the examinations
the patient was diagnosed with metastatic amelanotic melanoma
in intrathoracic lymph nodes with unknown primary site and the
Pierre Marie–Bamberger syndrome was confirmed.
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Введение
Синдром Пьера Мари–Бам-

бергера, или вторичная гипер-
трофическая остеоартропатия
(ГОАП), – это вторичное пора-
жение костно-суставного аппара-
та, развивающееся на фоне хрони-
ческих воспалительных или нео-
пластических процессов. ГОАП
характеризуется наличием пери-
остозов длинных трубчатых кос-
тей, деформацией ногтевых фаланг
по типу «барабанных палочек»,
болями в костях, артралгиями,
припухлостью и тугоподвижнос-
тью суставов, специфическими
изменениями кожи, а также веге-
тативными нарушениями (потли-
востью ладоней и стоп, бледно-
стью кожи, приливами и др.) [1].
Достоверные сведения о частоте
синдрома отсутствуют, однако
известно, что злокачественные
опухоли легких являются причи-
ной до 80% случаев вторичной
ГОАП. В случаях успешного ле-
чения основного заболевания от-
мечается полный регресс симп-
томов вторичной ГОАП [2].

Клиническое наблюдение

Пациентка К. , 34 лет, обра-
тилась в поликлинику с жалоба-
ми на потерю веса (15 кг за 6 мес),
субфебрилитет, жгучую интен-
сивную боль в конечностях, их
отечность, умеренную боль в круп-
ных суставах, купируемую с по-
мощью нестероидных противо-
воспалительных средств, онеме-
ние в кистях, слабость.

Анамнез. Считает себя больной
в течение полугода, когда появи-
лись боли в коленных суставах.
Обратилась к ревматологу по ме-
сту жительства, предположен па-
ранеопластический синдром.

При компьютерной томогра-
фии органов грудной клетки ус-
тановлено увеличение внутри-
грудных лимфоузлов (рис. 1).

Направлена на консультацию в
НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохи-
на с диагнозом: лимфопролифера-
тивное заболевание (?) с пораже-
нием внутригрудных лимфоузлов.

Обследование в НМИЦ. Паци-
ентке проведены сканирование

скелета, рентгенография верхних
и нижних конечностей, компью-
терная томография (КТ) грудной
клетки и голеней, магнитно-резо-
нансная томография (МРТ) го-
леней. Выполнена пункционная
аспирационная биопсия увели-
ченных лимфатических узлов.

При проведении остеосцинти-
графии (рис. 2) отмечается нерав-
номерное интенсивное включе-
ние радиофармпрепарата в длин-
ных трубчатых костях верхних
и нижних конечностей. Также
повышенное накопление индика-
тора наблюдается в области ло-

паток, левой ключицы, костей
таза и крупных суставов. Остео-
сцинтиграфическая картина тре-
бует дифференциальной диагно-
стики между системными остео-
метаболическими нарушениями
и опухолевым поражением ске-
лета.

При рентгенографии левого
коленного сустава (рис. 3, а)
в дистальном метадиафизе бед-
ренной кости выявляется линей-
ная периостальная реакция по
типу непрерывного частично
ассимилированного периостоза.
Сходная картина наблюдается

Рис. 1. Компьютерная томография
органов грудной клетки, аксиальная
проекция. Выявляется конгломерат
увеличенных лимфатических узлов
средостения и корня правого легко-
го (стрелка), который тесно приле-
жит к передней стенке правого глав-
ного бронха

Рис. 2. Остеосцинтиграфия с 99mTc-фосфотехом. Сцинтиграммы в передней (а)
и задней (б) проекциях. Пояснение в тексте

а б
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на рентгенограмме правого лок-
тевого сустава и лучезапястных
суставов (рис. 3, б, в). Деструк-
тивных изменений в костях зон
исследования не выявлено.

При КТ голеней симметрично
на всем протяжении диафизов
большеберцовых и малоберцо-
вых костей также выявляется не-
прерывный частично ассимили-
рованный отслоенный периостоз
(рис. 4).

Аналогичная картина визуа-
лизируется при МРТ голеней
(рис. 5).

Пациентке выполнена пункци-
онная аспирационная биопсия
увеличенных внутригрудных лим-
фатических узлов.

По данным гистологического
и иммуногистохимического ис-
следований установлено, что
опухоль соответствует беспиг-
ментной меланоме.

Комплексное заключение: Кар-
тина в указанных отделах ске-
лета соответствует изменениям
при вторичной гипертрофической

Рис. 3. Рентгенограммы левого коленного сустава (а), правого локтевого сустава (б) в прямой и боковой проекциях,
лучезапястных суставов в прямой проекции (в). Стрелками отмечена непрерывная частично ассимилированная отсло-
енная периостальная реакция в дистальном метадиафизе левой бедренной и правой плечевой кости, проксимальном
метадиафизе правой локтевой кости и дистальных метадиафизах лучевых костей

а

б

в

вб

а
Рис. 4. Компьютер-
ная томография го-
леней. На попереч-
ных срезах (а) на
уровне дистальных
метадиафизов кос-
тей голени симмет-
рично выявляется
периостальная реак-
ция по типу частич-
но ассимилирован-
ного отслоенного пе-
риостоза (стрелки).
На 2D-реконструк-
циях в прямой (б)
и боковой (в) проек-
циях данные изме-
нения определяются
на всем протяжении
диафизов длинных
трубчатых костей
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остеоартропатии (синдроме Пье-
ра Мари–Бамбергера), развив-
шейся на фоне метастатического
поражения беспигментной мела-
номы лимфатических узлов сре-
достения.

Обсуждение

Вторичная ГОАП (или синд-
ром Пьера Мари–Бамбергера)
была впервые описана австрий-
ским врачом Е. Bamberger и фран-
цузским врачом P. Marie в 1889 г.
Вторичная ГОАП преимущест-
венно развивается на фоне раз-
личных заболеваний легких,
а также на фоне поражения дру-
гих органов и систем (средосте-
ния, пищеварительного тракта,
печени) онкологического и неон-
кологического генеза [3]. При
этом развитие вторичной ГОАП
на фоне онкологической патоло-

гии рассматривается как пара-
неопластический синдром. В 80%
случаев причиной вторичной
ГОАП является наличие злокаче-
ственных опухолей легких, среди
которых преобладает немелко-
клеточный рак. При этом нужно
отметить, что вторичная ГОАП
выявляется не менее чем у 5% па-
циентов с бронхогенным раком
[2, 4]. Кроме того, данный про-
цесс развивается при метастати-
ческом поражении легких, лим-
фоме Ходжкина, мезотелиоме
плевры, опухолях тимуса и желу-
дочно-кишечного тракта. Наибо-
лее частыми неонкологическими
причинами, приводящими к вто-
ричной ГОАП, являются: хрони-
ческие респираторные заболева-
ния (хронические пневмонии
с бронхоэктазами, абсцессами
и гангреной, фиброз легких, сар-

коидоз, легочные формы тубер-
кулеза и др.), хронические забо-
левания сердца и органов средо-
стения (наиболее часто пороки
сердца, сопровождающиеся пра-
восторонней недостаточностью),
а также заболевания органов
пищеварительного тракта и пече-
ни (неспецифический язвенный
колит, болезнь Крона, цирроз
печени) [1].

Вторичная ГОАП встречает-
ся преимущественно у людей
средней и старшей возрастных
групп, причем наиболее часто –
у лиц мужского пола в возрасте
30–75 лет [5].

Нужно отметить, что прояв-
ления вторичной ГОАП зачастую
могут предшествовать симптомам
основного заболевания, на фоне
которого она развивается, при
этом в случае онкологического

Рис. 5. Магнитно-резонансная томография голеней в корональной (вверху) и аксиальной (внизу) проекциях. Парал-
лельно корковому слою выявляется тонкая полоска ткани с однородным низким МР-сигналом во всех режимах ис-
следования (1), которая отделена от коркового слоя полоской ткани с МР-сигналом по типу жидкости (2). Определя-
ется выраженный отек прилежащих к утолщенному корковому слою мягких тканей (3). Костномозговой канал костей
не сужен (4). Признаков деструктивных изменений в костях не наблюдается

T2 cor T2 TIRM cor T1 cor

T2 TIRM traT2 tra T1 tra
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процесса ГОАП отличается быст-
рым прогрессивным течением
(4–7 нед) [1].

Формирование периосталь-
ной реакции при ГОАП происхо-
дит преимущественно в дисталь-
ных отделах длинных трубчатых
костей, не сопровождается кли-
нической симптоматикой либо
может проявляться наличием бо-
левого синдрома. Процесс всегда
носит множественный, систем-
ный характер, его отличительной
чертой является симметричность
поражения [6].

Макроскопически вокруг диа-
физов длинных трубчатых кос-
тей с переходом на метафизы вы-
являются надкостничные насло-
ения в виде футляра толщиной
0,1–1 см. Наружная поверхность
наслоений обызвествлена, отделе-
на от плотного основного вещест-
ва коркового слоя тонкой полос-
кой новообразованной костной
ткани, богатой сосудами. При
развитии процесса происходит
полное обызвествление наслое-
ний, сливающихся с наружной
поверхностью коркового слоя.
Поверхность наслоений гладкая,
реже слегка шероховатая [2].

К ассоциированным состоя-
ниям при ГОАП относятся де-
формации пальцев кистей и стоп
по типу «барабанных палочек»,
ногтей – в виде «часовых сте-
кол», синовит крупных суставов,
сопровождающийся выражен-
ным болевым синдромом, а так-
же характерные изменения кожи.
К изменениям кожи относят па-
хидермию (утолщение кожи на
лице и/или волосистой части го-
ловы), cutis verticis gyrata (резкое
утолщение кожи и подкожной
жировой клетчатки на голове
с образованием грубых складок)
и птоз век, приводящие к харак-
терному изменению внешности,
напоминающему бульдога [6–9].

Синдром Пьера Мари–Бам-
бергера следует дифференциро-
вать прежде всего от первичной
формы ГОАП, при которой более
выражены кожные проявления
заболевания.

Первичная ГОАП, также из-
вестная как пахидермопериостоз,
встречается в 3–5% случаев от
всех ГОАП [10]. Первичная фор-
ма ГОАП является заболеванием
с аутосомно-рецессивным типом
наследования и встречается у
людей в пубертатном возрасте
(около 15 лет), при этом прогрес-
сирование процесса прекращает-
ся по достижении половой зрело-
сти. Важно отметить, что у неко-
торых пациентов с первичной
ГОАП впоследствии в течение
6–20 лет после установления ди-
агноза развиваются заболевания,
являющиеся причиной вторич-
ной ГОАП [11].

Заключение

В повседневной практике вра-
ча-радиолога часто встречаются
случаи, подобные описанному вы-
ше. Степень изменений в длинных
трубчатых костях, визуализируе-
мых при остеосцинтиграфии, мо-
жет варьировать от незначитель-
ной до выраженной. У части па-
циентов на момент проведения
остеосцинтиграфии диагноз еще
не установлен. При интерпрета-
ции таких сцинтиграмм прихо-
дится проводить дифференци-
альную диагностику с опухоле-
вым поражением костей (при
выраженных изменениях) и сис-
темными остеометаболическими
нарушениями [7, 12]. В случае
выявления таких изменений па-
циенту дополнительно прово-
дится рентгенологическое иссле-
дование зон интереса, а при необ-
ходимости КТ или МРТ.
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