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Выводы

Анализ клинического случая позволяет отметить характер-
ные трудности диагностики пневмокониозов у работников орто-
педической стоматологии:

1. Отсутствие настороженности и недостаточная осведом-
ленность медицинских работников о возможности развития 
пневмокониозов у работников ортопедической стоматологии;

2. Недооценка данных профессионального анамнеза (ха-
рактера производства, профессии, стажа работы);

3. Необходимость проведения своевременной и полноценной 
аттестации рабочего места зубных техников, литейщиков в сто-
матологических медицинских учреждениях;

4. Более глубокий анализ санитарно-гигиенических условий 
труда специалистов в ортопедических стоматологических по- 
ликлиниках (состав аэрозолей фиброгенного, раздражающего 
действия, их концентрацию, класс условий труда, % рабочего 
времени за смену под действием профессиональных вредных 
факторов);

5) приоритет в диагностике КТ-исследованию бронхолегоч-
ной системы в динамике с квалифицированной его оценкой;

6) необходимо как можно раньше направлять пациентов 
с 10-летним стажем работы во вредных условиях труда в проф- 
центры для своевременного выявления изменений в состоя-
нии здоровья, а при подозрении на пневмокониоз – для ранней 
верификации диагноза и решения вопроса о полноценном тру-
доустройстве.

Литература

1. Артамонова, В. Г., Мухин Н. А. Профессиональные болезни: 
учебник / В. Г. Артамонова, Н. А. Мухин. – 4-е изд., перераб. 
и доп. – М.: Медицина, 2006. – 435 с.: ил.

2. Профессиональные болезни: учебник / В. А. Капустник, 
И. Ф. Костюк, Г. А. Бондаренко [и др.]; под ред. В. А. Капустника, 
И. Ф. Костюка. – К.: ВСИ «Медицина», 2012. – 452 с.

3. Centers for Disease Control and Prevention. Silicosis in dental 
laboratory technicians – Five states, 1994–2000 // Morb. Mortal. 
Wkly Rep. – 2004. – № 53(9). – P. 195–7.

4. Pelucchi, C., Pira E., Piolatto G., Coggiola M., Carta P., 
la Vecchia C. Occupational silica exposure and lung cancer risk: 
A review of epidemiological studies 1996–2005 // Ann. Oncol. – 
2006. – № 17(7). – P. 1039–50. – Access mode: http://dx.d0i.0rg/ 
l 0.1093/annonc/mdj.

5. Radi, S., Dalphin J. C., Manzoni P., Pernet D., Leboube M. P., 
Viel J. F. Respiratory morbidity in a population of French dental techni-
cians. Occup Environ Med. – 2002. – № 59. – P. 398–404. – Access 
mode: http://dx.d0i.0rg/l 0.1136/oem.59.6.398.

6. Dogan, D. O., Ozdemir A. K., Polat N. T., Dal U., Gumus C., Akkurt I. 
Prevalence of respiratory abnormalities and pneumoconiosis in dental 
laboratory technicians. Tuberk Toraks. – 2010. – № 58. – P. 135–41.

7. Cimrin, A., Komus N., Karaman C., Tertemiz K. C. Pneumoco-
niosis and work-related health complaints in Turkish dental labora-
tory workers // Tuberk Toraks. – 2009. – № 57. – P. 282–8.

Поступила 23.05.2017 г.

А. В. Сукало, Л. Б. Жидко, В. С. Жогальская

сиНдРОМ блОхА-сульцбЕРгЕРА. Часть i
УО «Белорусский государственный медицинский университет»

Диагностика заболеваний кожи у новорожденных нередко является сложной междисцип- 
линарной проблемой. В статье изложены сведения о распространенности, генетических 
аспектах и наиболее типичных клинических проявлениях синдрома Блоха-Сульцбергера. 
Заболевание обнаруживается уже при рождении ребенка или в первые дни и недели жизни. 
Авторами описаны характерные проявления синдрома. Подробно представлены все стадии 
заболевания. Особенное внимание уделено дифференциальному диагнозу данного синдрома 
с другими сходными заболеваниями. Позволяют предположить наличие синдрома Блоха-
Сульцбергера такие клинические проявления, как женский пол, линейное расположение сыпи, 
стадийность кожных проявлений, обширность поражения, стойкая эозинофилия, отсутствие 
эффекта от антибактериальной терапии. Обсужден прогноз и аспекты медико-генетического 
консультирования семьи, в которой рожден ребенок с подобным заболеванием.

Ключевые слова: синдром Блоха-Сульцбергера, множественные пороки развития, дети, 
синдром недержания пигмента, наследственные заболевания кожи.
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BloCh-SulZBerger SyNdromе. part i
Resume: diagnosis of skin diseases in infants is often difficult interdisciplinary problem. This article 

provides information about the prevalence of genetical aspects and the most common clinical mani-
festations of the syndrome Bloch-Sulzberger. The disease is detected already at the birth of the child 
or in the first days and weeks of life. The author describes manifestations characteristics of the Bloch-
Sulzberger syndrome. All stages of the disease are presented in detale. Particular attention is paid 
to the differential diagnosis of this syndrome with similar conditions. They suggest the presence 
of Bloch-Sulzberger syndrome such clinical manifestations as female sex, linear rash location, the stages 
of skin manifestations, the vastness of the lesion, persistent eosinophilia, the absence of the effect 
of antibacterial therapy. The prognosis and aspects of medico-genetic counseling of the family 
in which a child with a similar disease is born is discussed.

Keywords: syndrome Bloch-Sulzberger, multiple malformations, children, pigment incontinence 
syndrome, inherited skin diseases.
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Синдром Блоха-Сульцбергера является редко встреча- 
ющимся генетическим заболеванием и относится к группе 

наследственно детерминированных болезней под общим назва-
нием «генодерматозы». Для этой группы болезней патогномонич-
ным признаком является поражение кожи и её производных: 
волос, ногтей, потовых и сальных желез. Большинство генодер-
матозов, в том числе и синдром Блоха-Сульцбергера, манифе-
стируют в неонатальном периоде с признаков поражения кожи, 
что на клиническом уровне выглядит как инфекционный дер-
матит. Кожные проявления при синдроме Блоха-Сульцбергера 
наиболее схожи с неонатальной инфекцией кожи. В этой связи 
возникает необходимость дифференцировать наследственный 
синдром Блоха-Сульцбергера с инфекционным поражением кожи 
новорожденного генетически не детерминированным. Это про-
диктовано различными мерами лечебного воздействия, такти-
кой обследования, наблюдения, прогнозирования отдалённых 
клинических проявлений и генетических рисков.

Учитывая редкую, но постоянную встречаемость синдрома 
Блоха-Сульцбергера, малочисленную информацию о данной па-
тологии в доступных литературных источниках, в статье собра-
ны ведущие клинические проявления данной патологии с целью 
того, чтобы практикующие врачи могли комплексно оценивать 
имеющуюся симптоматику и своевременно диагностировать 
данное заболевание.

Недержание пигмента – редкий генодерматоз группы на-
следственных дисхромий. Швейцарский дерматолог Bruno Bloch 
(1926 г.) и американский дерматолог Marion Baldur Sulzberger 
(1928 г.) выделили это заболевание в самостоятельную нозо- 
логию (меланобластоз Блоха-Сульцбергера) [20]. В литературе 
синдром встречается под следующими названиями: недержа-
ние пигмента, линейный меланобластоз кожи, синдром Блоха-
Сульцбергера, пигментный дерматоз тип Сименса-Блоха [3]. Бо-
леют обычно только девочки. Отношение больных мальчиков 
и девочек составляет 6:210, частота болезни 1:75000. Предпо-
лагают аутосомно-доминантный тип передачи с манифестацией, 
ограниченной женским полом, и связанной с геном в Х-хромо- 
соме. Этот ген летален для мужских особей, что обусловливает 
спонтанные аборты у матерей [6, 17, 25]. Имеется предполо- 
жение о влиянии на плод вирусной инфекции, внутриутробной 
интоксикации и аллергизации. Аллергическое происхождение 
связывают с выявлением у больных эозинофилии под действием 
интерлейкина-3, интерлейкина-5 и гранулоцит-макрофаг-коло- 
ниестимулируюшего фактора, и их усиленной миграцией к очагу 
воспаления в коже. Отмечено также увеличение агранулоци-
тарных клеток-моноцитов, выделяющих колониестимулирующий 
фактор воспаления (GM-CSF), представляющий собой цитокин, 
что способствует ускоренной дифференцировке и созреванию 
в костном мозге эозинофилов с высвобождением фактора некро-
за опухолей (ФНО-〈). В свою очередь, активированная клетка 
посредством колониестимулирующего фактора влияет на эози-
нофилию в крови через ядерный фактор воспаления (NF), что 
приводит к хемотаксису эозинофилов в очагах воспаления, ауто-
иммунной атаке на клоны клеток эктодермального происхож- 
дения [1, 4, 8, 11, 21].

В основе синдрома лежит мутация генов, картированных 
на Х-хромосоме: в спорадических случаях – локус Хр 11.21 [25], 
в семейных – локус Хq28; редко – транслокации между Х-хро- 
мосомой и аутосомой с вовлечением заинтересованных локусов 
и делеции короткого плеча Х-хромосомы [17]. Тип наследования – 
Х-сцепленный доминантный, летальный для лиц мужского пола. 
Распределение генотипов рассчитывается по законам менделев-
ского наследования: 25 % – больных женского пола, 25 % – здоро-
вых женского пола, 25 % – здоровых мужского пола, 25 % – внутри- 
утробная гибель плодов мужского пола. Таким образом, больными 
рождаются только девочки с вероятностью заболевания 50 %. 
Мальчики рождаются здоровыми [17, 25]. В литературе описаны 
случаи синдрома Блоха-Сульцбергера у лиц мужского пола с хро-
мосомным набором 47, ХХV, когда в кариотипе присутствовала 
дополнительная Х-хромосома, «обеспечивающая» жизнеспособ-
ность индивидуума [17]. Но существует мнение, что процесс раз-
вивается в результате мутации гена NEMO – модулятора нуклеар-
ного фактора, локализованного в Х-хромосоме (XQ28) [9, 17, 20]. 

Наличие популяции дефицитных по NEMO клеток приводит к апоп-
тозу, вызываемому фактором некроза опухолей [18, 22].

В Республике Беларусь выявлено несколько случаев этой 
болезни. Заболевание обнаруживается уже при рождении ре-
бёнка или в первые дни и недели жизни. В мировой литературе 
описано более 700 случаев данной патологии [7, 14, 17].

Для этого заболевания характерно поражение кожи в неона-
тальном периоде. Постепенно, по мере увеличения возраста ре-
бёнка, происходит спонтанный регресс элементов сыпи, а у взрос-
лых лиц остаточные проявления болезни могут исчезнуть.

Клиника характеризуется пёстрой картиной элементов сыпи, 
так как заболевание последовательно проходит 4 стадии раз-
вития [6, 7, 9, 14, 15, 17, 20].

I стадия – эритематозно-везикулёзная. Появляются пятна, 
волдыри, везикулы, пузыри, пустулы, располагающиеся линейно 
в виде полос вдоль нервных стволов (по линиям Блашко). Локали-
зация элементов сыпи, в основном, в области боковых поверх-
ностей туловища, на сгибательных поверхностях конечностей.

II стадия – гипертрофическая. На инфильтрированном осно-
вании появляются лихеноидные, лентикулярные, бородавчатые, 
гиперкератотические папулы и бляшки, расположенные как 
симметрично, линейно, так и беспорядочно [17].

III стадия – пигментная. Характеризуется наличием не ше-
лушащихся пятен коричневато-желтого цвета, сравниваемых 
с брызгами грязи или следами отлива волн [5, 23] (рисунок 1–3).

IV стадия характеризуется участками депигментации и слабо 
выраженной атрофии. Стадийность элементов сыпи не всегда 
сохраняется.

Иногда, во второй половине первого года жизни, на фоне 
появляющейся пигментации вновь возникают высыпания, свой-
ственные I и II стадиям. В периферической крови характерна 
эозинофилия (40–50 % и более), особенно для I и II стадий за-
болевания. Могут поражаться придатки кожи в виде истонче-
ния, обламывания волос, появления зон курчавости, алопеции, 
редких ресницы и бровей, изменений ногтей, которые стано-
вятся тусклыми, коричневато-бурого или сероватого цвета [25].

При гистопатологическом исследовании в I стадии в эпидер-
мисе наблюдается спонгиоз, наличие эозинофильных гранулоци-
тов; в дерме – инфильтрат с эозинофилами и мононуклеарами. 
Во II стадии – акантоз, папилломатоз, гиперкератоз, наличие дис-
кератических клеток; в дерме – воспалительный инфильтрат, 

    
Рисунок 1. Шелушащиеся пят-
на коричнево-грязного цвета 

на голенях

Рисунок 2. Пятна коричнево-
грязного цвета на туловище

Рисунок 3. Шелушащиеся пятна коричнево-грязного цвета 
на туловище
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содержащий меланофаги. В III стадии – уменьшение пигмента 
в клетках базального слоя эпидермиса, которые дистрофически 
изменены, вакуолизированы; в дерме, в верхней её части, про-
исходят массивные отложения меланина в макрофагах. При гис- 
топатологическом исследовании в IV стадии наблюдаются участки 
линейной атрофии, очаговый гипогидроз [1, 7, 24].

I и II стадии заболевания, имеющие место, как правило, 
в первые 2–3 месяца жизни, соответствуют синдрому Асбо-
Хансена, так называемому «буллёзному кератогенному эози-
нофильному дерматиту девочек».

У некоторых детей клиническая картина болезни ограни-
чивается поражением кожи и её придатков с постепенным ре-
грессом, вплоть до исчезновения их в период полового созрева-
ния. Это соответствует легкому течению заболевания и не тре-
бует специального лечения.

Тяжёлое течение заключается в системном поражении, 
прежде всего, нервной системы. Это проявляется судорожным 
синдромом, спастической параплегией, умственной отсталостью, 
которая наблюдается в 16 % случаев [13, 19]. Отмечаются мик- 
роцефалия, гидроцефалия, менингит, эпилепсия, спастические 
параличи, олигофрения, задержка физического развития ребен-
ка. Поражаются глаза: увеит, катаракта, кератит, пигментный 
ретинит, нистагм, птоз, синие склеры, анизокория, страбизм, 
миопия, отслойка сетчатки, недоразвитие слезопродуцирующе-
го аппарата, воспаление зрительного нерва и его атрофия, 
вплоть до слепоты. Встречаются деформации ушных раковин. 
Имеются поражения ногтей: дистрофия, онихотрихоз. Важным 
признаком, позволяющим установить ретроспективный диагноз 
в старшем возрасте и у взрослых после исчезновения кожных 
симптомов, являются аномалии зубов в виде изменения цвета 
эмали, микродентии, диастемы, отсутствия отдельных зубов 
(рисунок 4). Наблюдаются патологические отклонения со сто-
роны скелета (лишние или недостающие позвонки и ребра, уко-
рочение конечностей) [6, 25], изменения костей черепа. Могут 
отмечаться поражения внутренних органов (аномалии почек, 
врождённые пороки сердца).

Одной из характерных особенностей болезни у детей груд-
ного возраста, особенно у новорожденных и в первые месяцы 
жизни, является снижение иммунитета, что сопровождается мно-
жественными инфекциями респираторных, мочевыделительных, 
ЛОР-органов, желудочно-кишечного тракта, центральной нерв-
ной системы. Эти инфекции нередко приводят к сепсису и ле-
тальному исходу.

Дифференциальный диагноз синдрома Блоха-Сульцбергера 
проводится с пиодермией, врождённым буллёзным эпидермо-
лизом, болезнью Дарье, герпетиформным дерматитом, токси-
дермией, крапивницей, мастоцитозом, пигментным и веррукоз-
ным невусами. 

Дифференциальная диагностика зависит от стадии заболе-
вания. При первой (воспалительной) стадии приходится исклю-
чать буллёзные дерматозы, такие как простой пузырьковый ли-
шай новорожденных, для которого характерен полиморфизм 

высыпаний – пятна, папулы, пузырьки, которые при этом забо-
левании располагаются группами, часто процесс генерализует-
ся, состояние ребенка тяжёлое. Выделяют три формы буллёз-
ного дерматоза: с высыпаниями на коже и слизистых, пораже-
нием глаз и центральной нервной системы. Это потенциально 
летальное заболевание. Пол не имеет значения [12].

Синдром Блоха-Сульцбергера также необходимо диффе-
ренцировать с поражением вирусом ветряной оспы. Ветряная 
оспа новорожденных – тяжелая инфекция, характеризующаяся 
множеством мелких пятнистых, папулезных и везикулёзных эле-
ментов, быстро покрывающихся корками.

Из других инфекционных заболеваний у новорожденного 
могут быть стафилококковая (эпидемическая) и сифилитическая 
пузырчатка. При эпидемической пузырчатке пузыри появляются 
на фоне яркой разлитой эритемы, быстро вскрываются, эрозии 
сливаются, окаймлены обрывками эпидермиса. Состояние ре-
бенка тяжёлое, требующее реанимационных мероприятий. Бо-
леют и девочки, и мальчики. Сифилитическая пузырчатка, как 
проявление раннего врожденного сифилиса, характеризуется 
образованием пузырей на инфильтрированном основании, 
не сливающихся, локализующихся преимущественно на ладо-
нях и подошвах. Состояние ребенка, так же как и при синдроме 
Блоха-Сульцбергера, вполне удовлетворительное [4].

Из неинфекционных заболеваний этого периода жизни у ре-
бенка следует исключить буллезный эпидермолиз, а именно – 
тип Кёбнера, Даулинга-Меараи, простой буллезный эпидермо-
лиз с мышечной дистрофией. При этих заболеваниях имеются 
обширные эрозии, покрытые спавшимися покрышками пузырей 
в местах соприкосновения с пеленками, памперсами, и в мес- 
тах трения. При некоторых формах эпидермолиза имеются не-
кротические струпы. Свежие буллезные элементы удается уви-
деть редко [4, 16, 26]. 

Врожденная буллезная ихтиозиформная эритродермия 
отличается появлением крупных дряблых пузырей с последу- 
ющим отслоением эпидермиса и образованием обширных эро-
зий, наличием гиперкератоза и шелушения на ладонях и подо-
швах, тяжелым состоянием ребенка. 

Большую трудность в дифференциальной диагностике пред-
ставляет собой исключение линеарного IgA-зависимого дерма-
тоза у детей, клиническая картина которого наиболее сходна 
с воспалительной стадией синдрома Блоха-Сульцбергера (пузыри 
с плотной покрышкой, линейно расположенные).

Герпетиформный дерматит Дюринга, характеризующийся 
группами полиморфных высыпаний, среди которых есть буллез-
ные и везикулёзные элементы, также может в какой-то степени 
напоминать синдром Блоха-Сульцбергера. Менее похожи вы-
сыпания при буллезном пемфигоиде, буллезные высыпания 
при врожденной красной волчанке, буллезном варианте мас- 
тоцитоза, акантолитической пузырчатке [4, 16].

При постановке диагноза учитываются все составляющие 
компоненты: анамнез (наследственность, течение беременнос- 
ти, наличие выкидышей или мертворожденных детей у матери, 
их пол); объективные данные (клиническая картина, критерии 
диагностики). При веррукозных разрастаниях и гиперпигмента-
ции синдром Блоха-Сульцбергера дифференцируют с невусами, 
дискератозом Дарье, вульгарными бородавками, реже – с добро-
качественной пузырчаткой Хейли. Прогноз при синдроме Блоха-
Сульцбергера зависит от степени вовлеченности других (экстра-
кутанных) органов и систем, а также от стадии заболевания.

Специфических методов терапии данного заболевания нет. 
В стадии воспалительных явлений используется симптоматиче-
ская наружная терапия (водные анилиновые красители, антисеп-
тические растворы и присыпки). При генерализации процесса 
возможно назначение дезинтоксикационных средств, систем-
ных антибиотиков, редко – глюкокортикостероидов. В стадии 
верруккозных разрастаний рекомендованы кератолитические 
препараты, наружные, а иногда и системные ароматические 
ретиноиды. При наличии пиодермии, сопутствующих инфекций 
бронхолегочной системы, ЛОР-органов, желудочно-кишечного 
тракта и других органов, проводят антибактериальную терапию 
препаратами широкого спектра действия, применяют инъек-
ции гамма-глобулина, инфузии альбумина, плазмы, гемодеза. Рисунок 4. Аномалии зубов в виде микродентии, диастемы, тремы
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При тяжелом течении назначают глюкокортикоидные гормоны 
по 0,5–1,0 мг/кг массы тела (в расчете на преднизолон) в тече-
ние 2–3 недель с последующим постепенным снижением дозы 
до полной отмены. Целесообразна витаминотерапия: внутрь 
ретинола ацетат, витамины группы В (В1, B2, B5, B6), аскорби-
новая кислота – курсами в течение 1–1,5 месяца. Для профи-
лактики пиодермии элементы сыпи смазывают 3–4 раза в день 
1–2 % водными или спиртовыми растворами анилиновых кра-
сителей (фуксин, бриллиантовый зеленый, метиленовый синий) 
и, в последующем, глюкокортикоидными мазями (преднизолон, 
триамцинолон, лоринден, флуоцинолона ацетонид) [3].

Прогноз при лёгких формах данного заболевания благо-
приятный, нередко отмечается спонтанное разрешение высы-
паний. При тяжёлых формах прогноз серьезен, так как забо- 
левание может привести к инвалидизации с раннего детства 
и быстрому летальному исходу. Поэтому для своевременной 
диагностики синдрома Блоха-Сульцбергера большое значение 
имеет знание врачами различных специальностей, работающих 
с детьми, всего спектра клинических проявлений заболевания. 
Данные анамнеза, постепенное стадийное изменение клини-
ческой картины заболевания с возрастом, лабораторные дан-
ные позволяют поставить правильный диагноз. Эффективность 
профилактики заболевания и реабилитации пациентов с ге- 
нодерматозами зависит от совместных усилий генетиков, нео-
натологов, неврологов, офтальмологов, дерматологов и пе- 
диатров.
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