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Введение. Моноклональная гаммапатия — это гетерогенная группа заболеваний, связанных с образованием кло-
на плазматических клеток в костном мозге и секрецией парапротеина.
Цель: представить клинические наблюдения, демонстрирующие эффективность терапии у больных склеромикседе-
мой, ассоциированной с моноклональной гаммапатией.
Основные сведения. Склеромикседема является одним из дерматологических проявлений моноклональной гам-
мапатии. Характеризуется уплотнением кожи из-за избыточного образования и отложения муцина в дерме, вовлече-
нием в процесс внутренних органов. Без терапии это состояние может вызывать осложнения со стороны желудочно-
кишечного тракта, дыхательной, сердечно-сосудистой и нервной систем. Эффективным методом лечения является 
клонредуцирующая терапия с использованием и нгибиторов протеасом, противоопухолевых иммуномодуляторов, 
алкилирующих препаратов, глюкокортикоидов, а также последующая химиотерапия мелфаланом, трансплантация 
аутологичных гемопоэтических столовых клеток. В результате лечения были достигнуты регресс дерматологических 
проявлений и полная редукция клона плазматических клеток.
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Вв едение
Моноклональная гаммапатия неопределенного зна-
чения (МГНЗ) — спектр расстройств, характеризу-
ющийся клональной пролиферацией плазматических 
клеток (менее 10 % в костном мозге), наличием мо-
ноклональной секреции парапротеина (менее 30 г/л) 
и отсутствием характерного для множественной мие-
ломы симптомокомплекса CRAB (гиперкальциемия, 
почечная недостаточность, анемия, остеодеструкция) 
[1]. Секретируемый моноклональный протеин пред-
ставляет собой иммуноглобулин (Ig) классов IgG, IgA, 
IgM, реже IgD, IgE и может присутствовать в виде 
легких цепей, не связанных ни с одной тяжелой цепью 
(свободная легкая цепь) [2]. МГНЗ обнаруживают 
у 3 % людей старше 50 лет [1]. Чаще всего МГНЗ про-
текает бессимптомно, и требуется лишь регулярное 

наблюдение. Однако в некоторых случаях, несмотря 
на латентное течение, возникает поражение органов 
вследствие токсичности моноклонального иммуно-
глобулина, изменений в иммунной системе, секреции 
цитокинов, связанных с наличием клональных плаз-
матических клеток. Такие ситуации редки, и они 
не сразу распознаются.
Патологические процессы, обусловленные обычно 
небольшим клоном плазматических клеток, секреци-
ей парапротеина и наличием специфических симпто-
мов, получили название моноклональной гаммапатии 
клинического значения (МГКЗ) [2, 3]. МГКЗ можно 
разделить по вовлеченным в процесс органам: почки, 
периферические нервы, глаза, гемостаз, кожа [4–6]. 
Моноклональная гаммапатия почечного значения 
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проявляется гломерулярными заболеваниями, тубу-
лопатиями и сосудистыми поражениями с различны-
ми клиническими проявлениями. Моноклональная 
гаммапатия, ассоциированная с периферической 
нейропатией, получила название парапротеинемиче-
ской нейропатии, при ней поражаются двигательные, 
чувствительные или вазомоторные нервные волокна, 
что проявляется онемением, покалыванием и слабо-
стью в конечностях [4]. Поражение роговицы при гам-
мапатиях встречается менее чем в 1 % случаев и ха-
рактеризуется постепенным ухудшением зрения [5]. 
Моноклональная гаммапатия тромботического зна-
чения проявляется рецидивирующими тромбозами 
и тромбоцитопенией [6].
При моноклональной гаммапатии кожного значения 

(МГКожЗ) возникают поражения кожи. Поражения 
кожи встречаются при различных плазмоклеточ-
ных заболеваниях. При POEMS-синдроме возника-
ют гиперпигментация, акроцианоз, телеангиэктазия, 
гипертрихоз и утолщение кожи. Для AL-амилоидза 
специфичны периорбитальная и лицевая пурпура, ди-
строфия ногтей, характеризующаяся онихорексисом. 
У больных с криоглобулинемией наблюдаются воспа-
лительные макулы или папулы, геморрагические кор-
ки, рубцы, акроцианоз и сетчатое ливедо. При плаз-
моцитоме кожи встречаются красные, фиолетовые 
безболезненные узелки, диффузная эритематозная 
сыпь. Клинические проявления при МГКожЗ могут 
быть вызваны отложением моноклонального иммуно-
глобулина, активностью аутоантител или опосредова-
ны цитокинами и иными механизмами, которые инду-
цированы плазматическими клетками. При МГКожЗ 
наиболее часто встречаются такие состояния, как син-
дром Шницлера, некробиотическая ксантогранулема, 
плоская ксантома, склеродерма и склеромикседема 
[3]. Следовательно, МГКожЗ может ассоциироваться 
с различными дерматологическими заболеваниями, 
среди которых выделяют склеромикседему.
Склеромикседема Арндта — Готтрона, известная 
также как генерализованный микседематозный лихен 
или папулезный муциноз, представляет собой редкий 
дерматоз из группы микседематозного лихена, в осно-
ве которого лежит патологическое отложение в коже 
гликозаминогликанов, пролиферация фибробластов 
и развитие фиброза дермы. Первичная манифеста-
ция заболевания часто возникает у больных среднего 
возраста. В ретроспективном исследовании (n = 30) 
средний возраст составил 59 лет. Клинические про-
явления включали блестящие полушаровидные па-
пулы и склеродермоподобное уплотнение кожи [7]. 
Склеромикседема течет непредсказуемо и поражает 
такие внутренние органы, как сердце, почки, легкие, 
центральная нервная система, возможен летальный 
исход [8]. У 90 % больных наблюдается плазмоклеточ-
ная дисплазия с секрецией аномального иммуногло-
булина. В более чем 80 % таких случаев имеет место 

моноклональная гаммапатия типа IgG (чаще всего 
лямбда-типа), тогда как реже встречаются монокло-
нальные вариации IgM (каппа), IgA (каппа) или IgA 
(лямбда) [9]. Другие опухолевые заболевания системы 
крови, включая множественную миелому, встречаются 
менее чем в 10 % случаев у больных со склеромикседе-
мой [7, 10].
Этиология склеромикседемы Арндта — Готтрона 
неизвестна, а точный патогенез не изучен. 
Отличительной чертой заболевания является проли-
ферация дермальных фибробластов, синтезирующих 
большое количество гликозаминогликанов, включая 
гиалуроновую кислоту. В дальнейшем происходит 
био логическая деградация молекул гиалуроновой 
кислоты с образованием и отложением муцина в дер-
ме и внутренних органах. Это приводит не только 
к кожной симптоматике, но и к патологии со стороны 
желудочно-кишечного тракта, дыхательной, сердечно-
сосудистой и нервной систем [9, 11, 12].
Имеется взаимосвязь между склеромикседемой 
и моноклональной гаммапатией, наблюдаемой у боль-
шинства больных, однако механизм влияния пара-
протеина на деление фибробластов не установлен. 
Вероятно, изолированной парапротеинемии недоста-
точно для стимуляции образования гликозаминогли-
канов и коллагена. Предполагают, что такие цито-
кины, как интерлейкин-1, фактор некроза опухоли α 
и трансформирующий фактор роста β, играют пато-
генетическую роль [7]. Трансформирующий фактор 
роста β участвует во множестве процессов, включая 
регуляцию ремоделирования внеклеточного матрикса 
и активность матриксных металлопротеиназ [13, 14]. 
В пользу данного патогенетического механизма свиде-
тельствует регресс клинических проявлений, наблю-
даемый при проведении циторедуктивной терапии, 
направленной на эрадикацию клональных плазмати-
ческих клеток [15–17].
Клиничес  кая картина склеромикседемы Арндта — 
Готтрона специфична. Сначала кожный патологиче-
ский процесс носит ограниченный характер и проявля-
ется сгруппированными плотными полушаровидными 
папулами с восковидным блеском, зачастую сопро-
вождается зудом. Папулы имеют размер от 1 до 3 мм 
в диаметре и расположены на отечном эритематозном 
фоне. Преимущественная локализация высыпаний: 
на лице, ушных раковинах, шее, верхней части туло-
вища и разгибательных поверхностях верхних ко-
нечностей, на тыльной поверхности кистей. При этом 
слизистые оболочки свободны от высыпаний. По мере 
прогрессии заболевания количество типичных эфф-
лоресценций увеличивается, они сливаются, образуя 
очаги поражения с выраженным уплотнением подле-
жащей кожи, которая приобретает синюшно-розовый 
оттенок. В результате утолщения и индурации кожи 
она с трудом собирается в складку, что затрудняет 
подвижность суставов. Это состояние может привести 
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к развитию контрактур, ограничивающих функцио-
нальность суставов и вызывающих болевые ощущения 
[8, 18, 19]. При выраженной инфильтрации кожи лица 
в области переносицы и надбровных дуг образуются 
глубокие продольные складки, а на подбородке — сли-
вающиеся папулы. Это придает лицу маскообразный 
вид, в тяжелых случаях оно напоминает «львиное 
лицо». У больных с диффузным отложением муцина 
также наблюдаются множественные складки на коже 
туловища, что называется «признаком шарпея», кисти 
рук становятся отечными и принимают лапообразный 
вид, а кожа кистей за счет обилия папулезных высыпа-
ний становится подобна жабьей. Возможно развитие 
склеродактилии, синдрома Рейно. В некоторых случа-
ях над проксимальными межфаланговыми суставами 
определяется центральная впадина с приподнятым 
краем («признак пончика») [8].
При склеромикседеме могут наблюдаться поражения 
внутренних органов, аналогичные тем, что встречают-
ся при склеродермии. Описаны поражения пищевода, 
проявляющиеся дисфагией, склеродермоподобный 
почечный криз, миопатия и тяжелый деструктивный 
полиартрит [20, 21]. Возможно поражение сердца, про-
являющееся сердечной недостаточностью, сниженной 
фракцией выброса, ишемией миокарда и перикарди-
том [22]. Редким осложнением является дермато-ней-
росиндром, который манифестирует лихорадкой, эн-
цефалопатией, в тяжелых случаях — комой [22–24].
При гистологическом исследовании пораженных 
участков кожи выявляют триаду признаков: отложе-
ния муцина, в основном состоящего из гиалуроновой 
кислоты, в верхней и средней частях ретикулярной 
дермы, фиброз и неравномерно распределенные про-
лиферирующие фибробласты. Кроме того, субэндо-
телиальные и интерстициальные отложения муцина 
обнаруживают в почках, легких, поджелудочной же-
лезе, надпочечниках и периферических нервах [25]. 
Диагноз «склеромикседема» устанавливают на основа-
нии наличия генерализованных папулезных высыпа-
ний, склеродермоподобного уплотнения кожи, отложе-
ния муцина, пролиферации фибробластов и фиброз, 
определяющихся при гистопатологическом исследова-
нии; моноклональной гаммапатии и отсутствия забо-
леваний щитовидной железы [25]. Склеромикседема 
является редким заболеванием, по этой причине 
не разработаны терапевтические рекомендации, осно-
ванные на клинических исследованиях. Точные при-
чины и механизмы развития муциноза в настоящее 
неизвестны, что затрудняет определение основных те-
рапевтических мишеней.
Больные МГКожЗ, протекающей по типу склеро-
микседемы, в первую очередь попадают в поле зрения 
дерматологов и в дальнейшем — ревматологов, кото-
рые используют терапевтический подход, основанный 
на предположении, что причиной данного заболевания 
является иммунная дисфункция. В этом случае в каче-

стве основных средств терапии применяют системные 
глюкокортикоиды, нормальный иммуноглобулин в вы-
соких дозах и моноклональные антитела. Иные методы 
лечения направлены на подавление популяции опухо-
левых плазматических клеток, продуцирующих пара-
протеин. Они включают клонредуцирующую терапию, 
состоящую из ингибиторов протеасом, противоопухо-
левых иммуномодуляторов, алкилирующих препара-
тов, глюкокортикостероидов, моноклональных антител 
к CD38, трансплантацию аутологичных гемопоэтиче-
ских столовых клеток крови (ауто-ТГСК) [3, 17, 26].
Цель настоящего сообщения — представить разно-
образие клинических проявлений, тяжести течения, 
сложности диагностики и эффективность клонреду-
цирующей терапии при склеромикседеме, ассоцииро-
ванной с моноклональной гаммапатией.

Клиническое наблюдение 1
Мужчина, 60 лет, в августе 2020 г. в возрасте 55 лет 
впервые предъявил жалобы на онемение лица, мелко-
узловые образования на тыльной поверхности пальцев 
рук и ног, отечность и ощущение стягивания кожи 
кистей при сжимании в кулак, а также утолщение 
кожи спины. Был обследован ревматологом, уста-
новлен диагноз — дерматомиозит, получал в течение 
полугода преднизолон в дозе 5 мг/сут. без эффекта. 
В августе 2021 г. обследован в ФГБНУ «НИИР имени 
В. А. Насоновой», где впервые была обнаружена моно-
клональная секреция PIgG лямбда 2,8 г/л, в связи с чем 
была выполнена биопсия кожи. При гистологическом 
исследовании выявлены незначительный папиллома-
тоз с выраженным кератозом, слабым акантозом, слои 
эпидермиса были дифференцированы, обнаружена 
подчеркнутость базальной мембраны. Вокруг сосу-
дов сосочкового слоя была слабо выраженная лим-
фогистиоцитарная реакция. Коллагеновые волокна 
были фрагментированы, сокращены, местами отеч-
ны и фиброзированы. При окраске толлуидиновым 
синим — сомнительная метахромазия. При окраске 
альциановым синим определялась слабо выражен-
ная муцинозная реакция. Описанная гистологиче-
ская картина была характерна для склеромикседемы. 
Антинуклеарный фактор не выявлен; клинический, 
биохимический анализы крови в норме; при эхокар-
диографии выявлено незначительное, гемодинамиче-
ски незначимое уплотнение створок аортального, ми-
трального клапанов.
Больному был установлен диагноз «прогрессиру-
ющий системный склероз» и проводилась иммуно-
супрессивная терапия метилпреднизолоном в дозе 
12 мг/сут., тоцилизумабом 600 мг и пульс-терапия 
метилпреднизолоном. В результате лечения отмечен 
незначительный регресс кожных проявлений в виде 
уменьшения отечности и ощущения стянутости кожи. 
Летом 2022 г. больной был повторно госпитализирован 
в ФГБНУ «НИИР имени В. А. Насоновой» с тем же 
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диагнозом. Проводили терапию преднизолоном 
15 мг/сут., гидроксихлорохином 200 мг/сут., однократ-
но вводили нормальный иммуноглобулин в дозе 20 г. 
Несмотря на лечение, кожные изменения нарастали. 
Больному была назначена длительная непрерывная те-
рапия метилпреднизолоном в дозе 12 мг/сут., но кож-
ные изменения продолжали прогрессировать.
В октябре 2024 г. больной был обследован в ФГБУ 

«НМИЦ гематологии» Минздрава России. При по-
ступлении длительность лечения составляла уже бо-
лее 2 лет, но кожные покровы были патологически из-
менены. Отмечалось множество сгруппированных 
плотных лихеноидных папул диаметром до 3–5 мм, 
округлой формы, телесного цвета, с характерным вос-
ковидным блеском, расположенных преимущественно 
на отечной, утолщенной эритематозной коже тыльной 
поверхности кистей. Изменения визуально напомина-
ли «жабью кожу» (рис. 1 А).
Над проксимальными межфаланговыми сустава-
ми обеих кистей был обнаружен симптом «пончи-
ка». Типичные эффлоресценции визуализировались 
на ушных раковинах, в областях заушных складок, 
на задней поверхности шеи, тыльной поверхности стоп 
и пальцев нижних конечностей. За счет выраженной 
инфильтрации и отложения муцина в дерме наблюда-
лась диффузная индурация всего кожного покрова: 
кожа при пальпации была плотной, с трудом собира-
лась в складку. Лицо приобрело маскообразный вид, 
стало амимичным, больной не мог полностью откры-
вать рот (рис. 2 А).
Вовлечение кожи грудной клетки, спины, верх-
них и нижних конечностей клинически прояви-
лось формированием «кожи-панциря» с затрудне-

нием активных движений в суставах и усилением 
складчатости на коже спины («симптом шарпея») 
(рис. 3А). 
При иммунохимическом исследовании крови выяв-
лена моноклональная секреция PIgG лямбда — 4,6 г/л. 
В миелограмме определялось 5,6 % плазматических 
клеток с аберрантным иммунофенотипом (CD38+; 
CD138+; CD19-; CD45-; CD56-; CD27-/+; CD117+; CD200+/-; 
CD20-). Методом молекулярного исследования была 
выявлена В-клеточная клональность по генам тяжелой 
цепи иммуноглобулинов. В трепанобиоптате костного 
мозга была обнаружена минимальная плазмоклеточ-
ная инфильтрация.
Таким образом, у больного были выраженные кож-
ные изменениями, влиявшие на качество жизни. 
Предыдущее лечение, включавшее глюкокортикоиды, 
блокаторы рецептора интерлейкина 6, гидроксихло-
рохин и иммуноглобулины, не привело к улучшению 
состояния больного. Выявленные моноклональная 
секреция и незначительная плазмоклеточная опу-
холевая инфильтрация костного мозга позволили 
предположить наличие у больного редкой формы мо-
ноклональной гаммапатии клинического (в данном 
случае кожного) значения. Больному была проведе-
на клонредуцирующая терапия по схеме «леналидо-
мид + бортезомиб + циклофосфамид + дексаметазон» 
(4 курса) с последующей высокодозной химиотера-
пией мелфаланом и проведением ауто-ТГСК. В ре-
зультате лечения удалось достичь полного регресса 
кожных изменений (рис. 1 Б, 2 Б, 3 Б), уменьшение се-
креции парапротеина G лямбда до следового количе-
ства методом иммунофиксации, уменьшения количе-
ства плазматических клеток до 0,5 % в миелограмме, 

           
     А/А      Б/В
Рисунок 1. Кожа верхних конечностей: А — до лечения: сгруппированные восковидные папулы, расположенные на плотной, эритематозной коже тыльной поверхности 
кисти «жабья кожа»; в проекции проксимальных межфаланговых суставов определяется «симптом пончика»; Б — после лечения
Figure 1. Skin of the upper limbs: A — before treatment: grouped waxy papules located on the dense, erythematous skin of the dorsum of the hand “toad skin in the projection of the 
proximal interphalangeal joints, a donut sign determined; B — after treatment
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отсутствия признаков плазмоклеточной дискразии 
в трепанобиоптате.

Клиническое наблюдение 2
Женщина, 47 лет, дебют заболевания — с июля 2020 г. 
в возрасте 42 лет, когда после перенесенной острой ре-
спираторной вирусной инфекции покраснела кожа 
носа, лечилась от розацеа. С августа 2020 г. присоеди-

нились покраснение и отечность кожи голеней, кистей. 
Кожа стала плотной, на тыльной поверхности пальцев 
рук и ног и на ушных раковинах появились плотные 
узелковые образования. Отмечалось выпадение волос, 
как пушковых на теле, так и длинных волос на голове, 
появилось угнетение мимики. В марте 2021 г. была вы-
полнена биопсия кожи, и при гистологическом иссле-
довании выявлена картина склеродермы. Установлен 

      
   A/A       Б/В
Рисунок 2. Кожа лица: А — до лечения: значительная ригидность кожи лица, лицо амимично; Б — после лечения
Figure 2. Facial skin. A — before treatment: signifi cant facial skin rigidity, the face is amimic; B — after treatment

      
   A/A       Б/В
Рисунок 3. Кожа туловища: А — до лечения: в местах поражения кожа лоснилась, напряжена, отсутствовал рост пушковых волос; Б — после лечения
Figure 3. Skin of the trunk: A — before treatment: in the affected areas, the skin is shiny and tense, with no vellus hair growth; B — after treatment
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диагноз «системная склеродермия». В связи с быст-
рым нарастанием кожных симптомов больная в июне 
2021 г. была госпитализирована в ФГБНУ «НИИР 
имени В. А. Насоновой», где была проведена терапия 
метилпреднизолоном, метотрексатом 15 мг в неделю, 
тоцилизумабом 400 мг, препаратами нормального им-
муноглобулина. Эффекта от лечения не было, больная 
плохо перенесла тоцилизумаб, и в схему лечения был 
включен ритуксимаб в дозе 1000 мг, после введения 
которого больная отметила некоторое уменьшение 
мышечной слабости, кожные изменения не прогрес-
сировали, но и явного улучшения не было. На одном 
из этапов обследования при иммунохимическом ис-
следовании крови была обнаружена моноклональная 
секреция PIgG лямбда 5,3 г/л
В феврале 2023 г. больная обратилась в ФГБУ 

«НМИЦ гематологии» Минздрава России. Учитывая 
прогрессию кожных изменений и наличие PIgG      
лямбда, была заподозрена МГКожЗ. В марте 2023 г. 
изменения достигли максимума, несмотря на то что 
больная в течение 8 месяцев принимала метилпред-
низолон. Кожный патологический процесс носил ге-
нерализованный характер. Лицо при осмотре было 
одутловатым, на фоне разлитой эритемы визуализи-
ровались мелкие бледно-розовые лихеноидные па-
пулы диаметром до 2 мм, преимущественно в обла-
сти щек с переходом на гладкую кожу шеи, а также 
множественные телеангиэктазии. В межбровной об-
ласти отмечались глубокие плотные вертикальные 
складки кожи. В периорбитальной области визуали-
зировались сливающиеся пятна вытянутой формы 

желтого цвета с ровной поверхностью (ксантелазмы) 
(рис. 4 А).
За счет выраженной инфильтрации и уплотне-
ния кожи лица активная мимика была затруднена. 
Больная была неспособна полностью открыть рот. 
Кожа ушных раковин, латеральной поверхности 
верхних конечностей, передней поверхности бедер 
и голеней, тыльной поверхности пальцев рук и ног, 
кистей и стоп была ригидной, плотной, гиперпиг-
ментированной. На уплотненной коже определялось 
множество плотных лихеноидных папул диаметром 
до 3 мм, округлой формы, телесного цвета, слегка воз-
вышавшихся над поверхностью кожи. Естественные 
кожные складки в области крупных суставов были 
утолщены, между ними сформировались глубокие 
линейные борозды, сопровождающиеся болевыми 
ощущениями. Пушковые волосы в очагах поражения 
отсутствовали (рис. 5 А, 6 А).
В результате обследования, проведенного в ФГБУ 

«НМИЦ гематологии» Минздрава России в марте 
2023 г., была подтверждена секреция PIgG лямбда — 
5,5 г/л, в миелограмме обнаружено 2,4 % плазматиче-
ских клеток с аберрантным иммунофенотипом CD38+; 
CD138+; CD319 — dim; CD19-; CD45-/+; CD56-; CD27-/+; 
CD117+; CD81+/-; CD20-/+; в трепанобиоптате костного 
мозга отмечался нерезко выраженный субстрат плаз-
моклеточной неоплазии. В биоптате кожи была карти-
на, характерная для склеромикседемы, элементов опу-
холевого роста не было.
С марта по июнь 2023 г. больной была проведена 
клонредуцирующая терапия по схеме «леналидомид 

           
     А/А     Б/В
Рисунок 4. Кожа лица: А — до лечения: на коже щеки отмечались множественные мелкие восковидные папулы диаметром до 2 мм; на коже лица на фоне эритемы наблю-
дались телеангиэктазии; в межбровной области — вертикальные складки; в периорбитальной области — ксантелазмы; Б — лицо после лечения
Figure 4. Facial skin: A — before treatment: multiple small waxy papules up to 2 mm in diameter are noted on the cheek; telangiectasias are observed on the face against a 
background of erythema; vertical folds are present between the eyebrows; and xanthelasmas are present in the periorbital area; B — after treatment
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+ бортезомиб + циклофосфамид + дексаметазон» 
(4 курса) с последующей высокодозной химиотера-
пией мелфаланом и проведением ауто-ТГСК. В ре-
зультате лечения произошло уменьшение монокло-
нальной секреции до следового количества, регресс 
патологической плазмоклеточной инфильтрации 

по данным цитологического, иммунофенотипическо-
го и гистологического исследований костного мозга. 
Регрессировали кожные изменения, уменьшились ин-
дурация, отечность кожи лица, туловища и конечно-
стей, больная вернулась к полноценной жизни, рабо-
тает школьным учителем (рис. 4 Б, 5 Б, 6 Б).

            
     А/А           Б/В
Рисунок 5. Кожа верхних конечностей: А — до лечения: на тыльной поверхности кисти визуализировались типичные папулы, сливавшиеся в плотные очаги; в проекции 
лучезапястного сустава — грубые складки кожи; Б — после лечения
Figure 5. Skin of the upper limbs. A — before treatment: typical papules merging into dense lesions are visible on the dorsal surface of the hand; rough skin folds are visible over the 
wrist. B — after treatment

             
     А/А            Б/В
Рисунок 6. Кожа нижних конечностей: А — до лечения: на коже передней поверхности голеней, тыльной поверхности стоп и пальцев нижних конечностей наблюдались 
типичные папулы, а также грубые складки кожи в проекции суставов; между складками кожи образовались линейные трещины, причиняющие больной сильные страдания; 
Б — после лечения
Figure 6. Skin of the lower extremities: A — before treatment: typical papules are observed on the skin of the anterior shins, dorsal feet, and toes, as well as rough skin folds over the 
joints; linear cracks have formed between the skin folds, causing the patient signifi cant pain; B — after treatment



| К ЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ | CASE REPORTS | 

116       | ГЕМАТОЛОГИЯ И ТРАНСФУЗИОЛОГИЯ | RUSSIAN JOURNAL OF HEMATOLOGY AND TRANSFUSIOLOGY (GEMATOLOGIYA I TRANSFUSIOLOGIYA) | 2026; 71(1):  108–117 |

Обсуждение
В представленных клинических наблюдениях у обо-
их больных имелись выраженные клинические про-
явления склеромикседемы, ассоциированной с моно-
клональной гаммапатией, которые не регрессировали 
в результате нескольких линий лечения, включавших 
в себя терапию нормальным иммуноглобулином, глю-
кокортикоидами, гидроксихлорохином, метотрексатом 
и моноклональными антителами (тоцилизумаб, ритук-
симаб). Обнаруженная моноклональная секреция ста-
ла поводом для расценивания склеромикседемы не как 
изолированного дерматологического заболевания, а как 
кожного проявления клональной плазмоклеточной 
пролиферации — МГКожЗ. Применение циторедук-
ционной терапии, направленной на эрадикацию клона 
патологических плазматических клеток, с возможной 
последующей ауто-ТГСК привело к полному регрессу 
симптомов и уменьшению моноклональной секреции.
Таким образом, гетерогенность является особен-
ностью МГКЗ, которая охватывает большую груп-
пу заболеваний с различными патогенетически-
ми механизмами, клиническими проявлениями, 
диагностическими трудностями, которые заключают-
ся в доказательстве ассоциации между повреждени-

ем конкретного органа, клональной плазмоклеточной 
пролиферации и наличием парапротеина. МГКожЗ 
находится в фокусе внимания дерматологов, ревмато-
логов, гематологов и требует мультидисциплинарно-
го подхода в установлении диагноза и в выборе так-
тики лечения. В случае отсутствия регресса кожных 
проявлений при склеромикседеме на терапию глю-
кокортикоидами, нормальным иммуноглобулином, 
моноклональными антителами необходимо провес-
ти специфическое гематологическое обследование. 
Для определения моноклональной секреции необходи-
мо выполнить иммунохимическое исследование сыво-
ротки крови с обязательным определением свободных 
легких цепей иммуноглобулина и иммунохимическое 
исследование суточной мочи. При обнаружении се-
креции парапротеина следующим этапом диагности-
ческого поиска является исследование костного мозга 
для определения клона плазматических клеток и уста-
новления диагноза МГКожЗ. Клонредуцирующая те-
рапия с использованием ингибиторов протеасом, про-
тивоопухолевых иммуномодуляторов с последующей 
ауто-ТГСК является эффективной лечебной опцией 
для больных, что подтверждается результатами лече-
ния в представленных клинических наблюдениях.
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