
Спондилоартриты (СпА) – группа хронических воспа-

лительных заболеваний позвоночника, суставов, энтезисов,

характеризующаяся общими клиническими, рентгенологи-

ческими/выявленными при магнитно-резонансной томо-

графии (МРТ) и генетическими особенностями. Преиму-

щественное поражение позвоночника и крестцово-под-

вздошных суставов (КПС) – отличительная черта аксиаль-

ных СпА (аксСпА), ярким представителем которых являет-
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Представлено клиническое наблюдение, в котором имелось сочетание аксиального спондилоартрита (аксСпА) и хронического ре-

цидивирующего поражения кожи в виде конглобатных акне, гнойного гидраденита (ГГ) с формированием свищевых ходов. В ходе

диагностического поиска рассматривались следующие заболевания: ГГ, синдром SAPHO (синовит, акне, пустулез, гиперостоз, ос-

теит), PASS-синдром (гангренозная пиодермия, акне, анкилозирующий спондилит, ГГ). Обсуждаются выбор терапии у данного па-

циента и возможности использования генно-инженерных биологических препаратов при аксСпа и сопутствующем аутовоспали-

тельном кожном процессе.
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We present a clinical case of combination of axial spondyloarthritis (axSpA) and chronic recurrent skin lesions in the form of acne congloba-

ta, hidradenitis suppurativa (HS) with fistulous tracts formation. During the diagnostic search, the following diseases were considered: HS,

SAPHO syndrome (synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis, osteitis), PASS syndrome (pyoderma gangrenosum, acne, ankylosing spondylitis,

HS). The choice of therapy in this patient and the possibility of using biologic disease-modifying antirheumatic drugs for axSpa and concomi-

tant autoinflammatory skin process are discussed.
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ся анкилозирующий спондилит (АС) [1]. Псориаз наряду с

увеитом и воспалительными заболеваниями кишечника от-

носится к внескелетным проявлениям СпА. Помимо этого,

заболевания данной группы могут сочетаться с поражения-

ми кожных покровов и слизистых оболочек (узловатая эри-

тема, гангренозная пиодермия, конъюнктивит, стоматит,

кератодермия и баланопостит) [2]. В основе патогенеза СпА

лежат дефекты иммунной системы, обусловливающие ауто-

воспалительную реакцию организма. Гнойный гидраденит

(ГГ) – хронический дерматоз, поражающий эпителий апок-

риновых желез, расположенных в основном в подмышеч-

ных и пахово-промежностных областях [3]. Акне – хрони-

ческое воспалительное заболевание, проявляющееся от-

крытыми или закрытыми комедонами и воспалительным

поражением кожи в виде папул, пустул, узлов. 

Представляем клиническое наблюдение, демонстриру-

ющее сочетание АС с тяжелым поражением кожных покро-

вов в виде ГГ и конглобатных акне, а также положительный

опыт применения адалимумаба (АДА) при данной комор-

бидной патологии.

Клиническое наблюдение 
Пациент Н., 29 лет, поступил в ФГБНУ «Научно-иссле-

довательский институт ревматологии им. В.А. Насоновой» в

июле 2020 г. с жалобами на боль воспалительного ритма в

грудном и поясничном отделах позвоночника, боль в височно-

нижнечелюстном суставе справа (ВНЧС), левом голеностоп-

ном суставе с его припуханием, гнойничковые высыпания на

коже туловища и конечностей, свищевые ходы с гнойным от-

деляемым в области копчика, а также подмышечных и пахо-

вых складок. Из анамнеза известно, что мелкие гнойничковые

высыпания на спине отмечались с 13 лет (2003–2004 гг.), в по-

следующем они распространились на кожу туловища и конеч-

ностей с образованием фурункулов и рубцовых изменений после

заживления. Со временем в области подмышечных и паховых

складок сформировались хронические гидрадениты со свище-

выми ходами. По поводу поражения кожи получал курсовое ле-

чение антибиотиками и глюкокортикоидами с кратковремен-

ным эффектом. С 19 лет (2009 г.) – рецидивирование односто-

роннего артрита ВНЧС. В 28 лет (2018 г.) появилась боль в

спине воспалительного ритма, периодически возникали асим-

метричные артриты ВНЧС, плечевых, коленных, голеностоп-

ных суставов. Проводилась терапия нестероидными противо-

воспалительными препаратами, которые пациент принимал

по требованию, однако эффект был недостаточным. За пери-

од заболевания неоднократно отмечалось повышение уровня

СРБ до 30–50 мг/л. Из анамнеза известно, что у отца и его

родных братьев также имелось поражение кожных покровов

по типу гнойничковых высыпаний на спине и гангренозной пио-

дермии на нижних конечностях.

При объективном осмотре на коже туловища и конечно-

стей выявлялись гнойничковые высыпания, конглобатные ак-

не, множественные келоидные рубцы (рис. 1). В области под-

мышечных и паховых складок – гидрадениты с келоидными

рубцами и свищевыми ходами с гнойным отделяемым (рис. 2).

Поражение костно-суставной системы характеризовалось

артритами левого голеностопного сустава и ВНЧС справа,

болезненностью остистых отростков позвонков при перкус-

сии и нарушением функции грудного и поясничного отделов по-

звоночника, тазобедренных суставов (ТБС): модифицирован-

ный тест Шобера – 3 см, боковые наклоны – 11,5 см, экскур-

сия грудной клетки – 4 см, максимальное расстояние между

медиальными лодыжками – 90 см. Имелось ограничение рота-

ции шейного отдела позвоночника влево – 700. Выраженность

боли в спине по числовой рейтинговой шкале (ЧРШ) – 8. В ана-

лизах крови: Hb – 154 г/л, л. – 11,5 ⋅ 109/л, н. – 7,18 ⋅ 109/л,

СОЭ – 28 мм/ч, СРБ – 13,7 мг/л, прокальцитониновый тест в

пределах референсных значений. HLA-B27 отрицательный.

При рентгенографии таза выявлен двусторонний сакроилиит

(СИ) II стадии по Kellgren, при МРТ КПС (T1, T2, STIR) –

хронический двусторонний СИ (зоны жировой инфильтрации,

участки остеосклероза), при МРТ грудного и поясничного от-
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Рис. 1. Рубцы постакне на коже спины и верхних конечно-
стей (стрелки)

Fig. 1. Post-acne scars on the skin of the back and upper 
extremities (arrows)

Рис. 2. ГГ 
с формировани-

ем свищевого
хода (стрелка)
Fig. 2. HS with

the fistulous tract
formation 
(arrow)

Рис. 3. МРТ грудного отдела позвоноч-
ника в режиме STIR T2. Активный пе-

редний спондилит TVIII, TX (стрелки)
Fig. 3. MRI of the thoracic spine in STIR
T2 mode. Active anterior spondylitis TVIII,

TX (arrows)



делов позвоночника (T1, T2, STIR) – активный спондилит

(рис. 3). По данным мультиспиральной компьютерной томо-

графии (МСКТ) органов грудной клетки верифицирован эро-

зивный артрит манубриостернального сочленения с остеопро-

лиферативными изменениями (рис. 4). УЗИ ТБС подтвердило

наличие коксита слева (жидкость в шеечно-капсулярном про-

странстве – 7,4 мм, при норме до 7 мм). 

При посеве гнойного отделяемого из свищевых ходов пато-

генной микрофлоры не обнаружено. Дерматологом диагности-

рована тетрада фолликулярной окклюзии (конглобатные акне,

абсцедирующий подрывающий перифолликулит, ГГ, пилони-

дальная киста), а также на основании отягощенного семейно-

го анамнеза заподозрено генетическое заболевание из группы

PAPA (pyogenic artritis, pyoderma gangrenosum, acne) – пиоген-

ный артрит, гангренозная пиодермия, акне. 

С учетом данных анамнеза, клинического осмотра и лабо-

раторно-инструментального исследования установлен диаг-

ноз: анкилозирующий спондилит, HLA-B27-отрицательный,

развернутая стадия, с внеаксиальными проявлениями (коксит,

артрит), активность высокая (Bath Ankylosing Spondylitis

Disease Activity Index, BASDAI – 7,9; Ankylosing Spondylitis

Disease Activity Score по уровню СРБ, ASDAS-СРБ – 4,4),

SAPHO-синдром (synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis, osteitis) –

синовит, акне, пустулез, гиперостоз, остеит. PASS-синдром

(pyoderma gangrenosum, acne, ankylosing spondylitis, suppurativa

hidradenitis) – гангренозная пиодермия, акне, АС, ГГ?

Диагноз АС соответствовал модифицированным Нью-

Йоркским критериям, 1984 г., а синдрома SAPHO – крите-

риям Benhamou (1988) и Kahn (2003). Для установления ди-

агноза PASS-синдрома у пациента отсутствовали клиниче-

ские признаки гангренозной пиодермии, однако она наблюда-

лась у его отца. 

Была инициирована терапия АДА 40 мг подкожно 1 раз в 

2 нед в сочетании с пероральным приемом метилпреднизолона

20 мг/сут в течение 2 нед с последующим снижением дозы на 2 мг

в неделю до 8 мг/сут, далее – на 1 мг в неделю до полной отме-

ны. На фоне терапии через 3 мес отмечена положительная ди-

намика: купированы артриты, уменьшилась интенсивность

боли в спине (ЧРШ – 2, BASDAI – 3,8; ASDAS-СРБ – 2,2), улуч-

шилась функция позвоночника и ТБС (нормализовалась рота-

ция в шейном отделе позвоночника, модифицированный тест

Шобера – 7 см, боковые наклоны справа – 17 см, слева – 18 см,

максимальное расстояние между медиальными лодыжками –

105 см). Однако в отношении кожной симптоматики эффект

был недостаточным: за несколько дней до очередного введения

АДА происходило обострение конглобатных акне и ГГ, в связи с

чем доза препарата была увеличена до 80 мг 1 раз в 2 нед. Через

1 мес на фоне терапии отмечена положительная динамика:

снижение активности ГГ и конглобатных акне (рис. 5).

Обсуждение. О связи между ГГ и поражением опорно-

двигательного аппарата сообщалось как при описании еди-

ничных случаев или ограниченных ретроспективных серий

случаев [4], так и в проспективных наблюдательных иссле-

дованиях, результаты которых показали, что распростра-

ненность СпА у больных ГГ значительно выше, чем в попу-

ляции в целом [4–6]. Так, по данным одномоментного од-

ноцентрового исследования VESPA, проведенного в уни-

верситетской клинике Реймса, из 39 пациентов с ГГ у 

11 (28,2%) были диагностированы различные СпА: аксСпА –

у 6, периферический СпА – у 1 и СпА с преимущественным

поражением энтезисов или дактилитами – у 4. Синдрома

SAPHO не было ни в одном случае. Кожные симптомы по-

являлись в среднем за 46,4±67,0 мес до суставных проявле-

ний [5]. По данным другого одномоментного исследования,

у пациентов с ГГ также выявлялся высокий риск развития

АС (отношение шансов 1,542), однако такая закономер-

ность распространялась лишь на лиц мужского пола младше

30 лет [6]. В проспективном исследовании P. Richette и со-

авт. [4] из 640 больных ГГ у 184 (28,8%) имелись жалобы со

стороны опорно-двигательного аппарата, при этом 

43 (23,4%) пациента страдали артритом, воспалительной бо-

лью в спине или энтезитом. В общей сложности 15 (34%)

пациентов соответствовали критериям СпА Международ-

ного общества по оценке спондилоартритов (The Assessment

of SpondyloArthritis international Society, ASAS). Синдром

SAPHO установлен у 4 больных. 

В представленном клиническом случае описано сочета-

ние тяжелого ГГ с АС и синдромом SAPHO и показана эф-

фективность терапии АДА в отношении симптомов этих за-

болеваний. Необходимо отметить, что при проведении ди-

агностического поиска учитывалась возможность ассоциа-

ции ГГ, конглобатных акне и аксСпА, а также развития ред-

кого кожно-суставного синдрома из группы PAPA.

Механизмы, лежащие в основе взаимосвязи ГГ и СпА,

сложны и до конца не изучены. Высказывается предполо-

жение о наличии перекрестных аутовоспалительных факто-

ров, которые обусловливают предрасположенность к воз-

никновению как ГГ, так и СпА, однако накопленных дан-

ных недостаточно для формулирования окончательных вы-

водов. Полученные в ходе исследований знания свидетель-

ствуют о сложном многофакторном патогенезе ГГ, который

включает взаимодействие гиперактивированной иммунной

системы с кожным микробиомом в области апокриновых

потовых желез. Пусковым фактором является фолликуляр-

ная окклюзия, на фоне которой происходит нарушение го-
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Рис. 5. Поло-
жительный эф-
фект терапии
АДА. Снижение
активности ГГ
и конглобатных

акне
Fig. 5. The posi-
tive effect of ADA

therapy. De-
creased activity
of HS and acne

conglobata

Рис. 4. МСКТ органов грудной клетки.
Эрозивный артрит манубриостер-

нального сочленения с остеопролифе-
ративными изменениями

Fig. 4. Multilayer spiral CT of the chest.
Erosive arthritis of the manubriosternal

articulation with osteoproliferative
changes 



меостатической регуляции кератиноцитов и дисбиоз мик-

рофлоры, что приводит к накоплению молекул DAMP

(damage-associated molecular pattern) и PAMP (pathogen-

associated molecular pattern). PAMP и DAMP активируют

сигнальные каскады инфламмасом и Th17-лимфоцитов,

вследствие чего в организме формируется провоспалитель-

ный континуум [7]. Согласно зарубежным рекомендациям,

тяжелое течение ГГ является показанием для назначения

АДА в дозе 40 мг подкожно 1 раз в неделю [8].

Как было указано, при проведении дифференциальной

диагностики были рассмотрены редко встречающиеся ауто-

воспалительные синдромы, включающие поражение позво-

ночника, суставов и кожные проявления в виде ГГ и конгло-

батных акне. Возникновение кожных симптомов в раннем

возрасте, резистентность к терапии, негативность по 

HLA-B27 и отягощенный семейный анамнез по отцовской

линии (поражение нижних конечностей гангренозной пио-

дермией) позволили заподозрить у нашего пациента син-

дром из группы PAPA (гнойный артрит, гангренозная пио-

дермия, акне) – спектра генетически детерминированных

нарушений, большинство из которых ассоциированы с му-

тацией гена PSTPIP-1 (proline/serine/threonine phosphatase-

interacting protein), кодирующего пролин-серин-треонин-

фосфатаза-взаимодействующий белок. Вследствие мутации

в гене PSTPIP-1 повышается аффинность данного белка по

отношению к пирину и усиливается активность каспазы 1,

что вызывает увеличение продукции интерлейкина (ИЛ) 1.

Избыточное количество ИЛ1 способствует активации и ми-

грации нейтрофилов с формированием очагов воспаления и

поражением кожи, апокринных потовых желез, суставов,

позвоночника, кишечника [9–11]. Генетическая основа и ау-

товоспалительный паттерн данных заболеваний обусловли-

вают тяжелое течение кожных и костно-суставных проявле-

ний, резистентность к терапии и частые обострения. При

диагностике заболеваний из группы PAPA следует учитывать

характерное сочетание тяжелых акне и гангренозной пио-

дермии с такими заболеваниями, как ГГ, асептический пио-

генный артрит, СпА, включая псориатический артрит (ПсА),

язвенный колит (ЯК), которые в различных комбинациях

формируют специфические синдромы (табл. 1) [12]. Под

асептическим пиогенным артритом подразумевается пора-

жение сустава, вызванное нейтрофильным воспалением,

имеющее клиническую картину септического артрита, при

котором микробиологическое исследование синовиальной

жидкости не обнаруживает специфичные патогенные бакте-

рии. Для уточнения диагноза в рамках PAPA-нарушений не-

обходимо проведение дорогостоящего генетического иссле-

дования – определения мутации PSTPIP-1, – что значитель-

но затрудняет их верификацию. Пока в мире накоплен не-

большой опыт лечения данных заболеваний: с диагнозом

PAPA-синдрома зарегистрирован 41 пациент, PASH-синдро-

ма (pyoderma gangrenosum, acne, suppurative hidradenitis –

гангренозная пиодермия, акне, ГГ) – 14, PAPASH-синдрома

(pyogenic arthritis, pyoderma gangrenosum, acne, suppurativa

hidradenitis  – пиогенный артрит, гангренозная пиодермия,

акне, ГГ) – 2 и PsAPASH-синдрома (psoriatic arthritis, pyoder-

ma gangrenosum, acne, suppurativa hidradenitis – ПсА, гангре-

нозная пиодермия, акне, ГГ) – 1 [11, 12]. Наиболее эффек-

тивными стратегиями терапии группы PAPA-нарушений

признаны генно-инженерные биологические препараты

(ГИБП), действующие на ключевые звенья патогенетиче-

ского процесса: ингибиторы ИЛ1 (анакинра) и фактора нек-

роза опухоли α (иФНОα, АДА) [12, 13].

Наиболее вероятным заболеванием из группы PAPA у

описанного пациента является PASS-синдром, учитывая

подтвержденные дерматологом кожные заболевания, кли-

нические и инструментальные признаки АС, а также нали-

чие гангренозной пиодермии конечностей у его отца. В на-

стоящее время в мире описано всего 6 случаев PASS-синдро-

ма, связь которых с мутациями гена PSTPIP-1 не установле-

на, что позволяет предполагать участие других специфиче-

ских для этой болезни мутаций, влияющих на регуляцию

продукции ИЛ1, а также установить диагноз только на осно-

вании комбинации определенных симптомов [14]. Отличи-

ем PASS-синдрома от остальных заболеваний PAPA-спектра

является отсутствие не только характерной мутации, но и

асептического пиогенного артрита, псориаза и ЯК [14]. Хотя

у нашего пациента не проводилась генетическая верифика-

ция мутации PSTPIP-1 и не наблюдалось гангренозной пи-

одермии, мы считаем, что представленных клинических,

лабораторных и инструментальных данных достаточно для

диагностики PASS-синдрома. Интересной особенностью

данного случая является асептический характер воспали-

тельного процесса, подтвержденный результатами микро-

биологического исследования гнойного отделяемого из

свищевых ходов.

Синдром SAPHO в качестве дифференциального диаг-

ноза был рассмотрен в связи с выявленным поражением
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Синдром          Гангренозная пиодермия             Акне            ГГ          Пиогенный артрит           СпА             ПсА             ЯК             Мутации генов

Таблица 1. Комплекс проявлений группы PAPA-синдромов (адаптировано из [12])
Table 1. Complex of manifestations of the PAPA-syndromes group (adapted from [12])

PAPA + + - + - - - PSTPIP-1

PASH + + + - - - - PSTPIP-1
промотер

PAPASH + + + + - - - PSTPIP-1

PASS + + + - + - - Неизвестны

PsAPASH + + + - - + - Неизвестны

PAC + + - - - - + PSTPIP-1

Примечание. PAC (pyoderma gangrenosum, acne and ulcerative colitis) – гангренозная пиодермия, акне, ЯК.



манубриостернального сочленения с остеопролифератив-

ными изменениями и отрицательным результатом генети-

ческого типирования антигена HLA-B27. Синдром SAPHO

относится к СпА, его отличительными чертами являются

остеит и гиперостоз с преимущественным вовлечением в

воспалительный процесс хрящей и суставов грудной клет-

ки с фокусом на грудино-ключичные, манубриостерналь-

ное и реберно-грудинные сочленения, а также кожные

симптомы, среди которых акне, ладонно-подошвенный

пустулез, псориаз и ГГ [15]. Часто присутствуют классиче-

ские признаки СпА – спондилит и СИ. Нередко вовлека-

ются кости конечностей, нижняя челюсть с проявлениями

остеита и остеопролиферации, наблюдаются перифериче-

ские артриты [16, 17]. Важную роль в процессе диагности-

ки играют инструментальные методы: рентгенография,

компьютерная томография (КТ) и МРТ, позволяющие ви-

зуализировать остеит и остеопролиферативные изменения,

которые являются ключевыми при установлении диагноза.

Позитронно-эмиссионная томография, совмещенная с КТ

(ПЭТ/КТ), и сцинтиграфия всего тела могут помочь в об-

наружении мультифокальных костно-суставных пораже-

ний. С помощью сцинтиграфии определяют специфичные

поражения грудино-реберно-ключичных сочленений в ви-

де «головы быка», однако этот метод не позволяет отличить

активное воспаление от хронического. При ПЭТ/КТ мож-

но выявить множественные активные очаги воспаления.

Для установления диагноза обычно используются крите-

рии Benhamou (1988) или Kahn (пересмотренные в 2003 г.;

табл. 2) [17]. 

Этиопатогенез заболевания изучен недостаточно. Со-

гласно основной гипотезе, ведущим механизмом развития

синдрома SAPHO является аутовоспалительный ответ им-

мунной системы на триггерные факторы, в качестве кото-

рых могут выступать различные микроорганизмы:

Propionibacterium acnes, Staphylococcus aureus, Haemophilus

parainfluenzae и актиномицеты [18]. Роль аутовоспаления

подтверждается данными о дисбалансе Th17- и Т-регуля-

торных клеток, а также увеличением уровня провоспали-

тельных цитокинов (ФНОα, ИЛ1, ИЛ17) в периферической

крови, что послужило основанием для использования при

синдроме SAPHO антицитокиновых препаратов, направ-

ленных на их блокаду [19]. В описании серий и отдельных

случаев установлено, что эффективность иФНОα в отноше-

нии проявлений остеита и синовита достигает 93,3%, а кож-

ных симптомов – 72,4% [20, 21]. 

Представленный пациент соответствует диагностиче-

ским критериям синдрома SAPHO. В то же время следует

учитывать, что у него длительно преобладают воспалитель-

ные, а не остеопролиферативные костно-суставные сим-

птомы, которые наряду с отягощенной наследственностью

в большей степени обосновывают наличие PASS-синдрома.

При обсуждении стратегии лечения выбор АДА был обусло-

влен его доказанной эффективностью при ГГ и аксСпА, а

также эффективностью иФНОα при синдроме SAPHO. От-

сутствие необходимого объема данных не позволяет сделать

однозначные выводы о рациональной тактике терапии за-

болеваний PAPA-спектра, но с учетом роли гиперпродук-

ции ИЛ1 в каскаде аутовоспалительных реакций может

быть целесообразным назначение его ингибиторов, а также

иФНОα с целью блокады одного из ключевых цитокинов

воспалительной реакции. 

Заключение. СпА нередко сопровождаются поражением

кожных покровов из-за нарушения регуляции иммунной

системы с преобладанием аутовоспалительного компонен-

та. На примере пациента с аксСпА и тяжелым поражением

кожи было показано, что для установления диагноза необ-

ходимо тщательное изучение не только патологии опорно-

двигательного аппарата, но и анамнеза и кожных симпто-

мов. Диагностика основывается на осведомленности кли-

ницистов об ассоциации этих заболеваний и междисципли-

нарном взаимодействии дерматовенерологов и ревматоло-

гов. При выборе терапии важен индивидуальный подход.

Ввиду схожести воспалительных механизмов, лежащих в

основе патогенеза данных заболеваний, представляется ра-

циональным использование ГИБП в лечении не только арт-

рита, спондилита и СИ, но и поражений кожи.
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Критерии Benhamou (1988 г.)                                                                            Критерии Kahn (2003 г., пересмотренные)

Таблица 2. Диагностические критерии синдрома SAPHO
Table 2. Diagnostic criteria for SAPHO syndrome

Наличие 1 из нижеперечисленных признаков

Костно-суставные проявления и конглобатные акне, 

фульминантные акне или ГГ

Костно-суставные проявления и пальмоплантарный пустулез

Гиперостоз передней грудной стенки, конечностей или 

позвоночника +/- дерматоз

Хронический рекуррентный мультифокальный остеомиелит с по-

ражением аксиального или периферического скелета +/- дерматоз

Наличие 1 из нижеперечисленных признаков (исключение: 
инфекционный остеит, опухоли костей)

Пальмоплантарный пустулез и вульгарный псориаз + костно-

суставные проявления

Распространенные акне + костно-суставные проявления

Изолированный стерильный гиперостоз/остеит (у взрослых)

Хронический рекуррентный мультифокальный остеомиелит 

(у детей)
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