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Резюме
Синдром Брука-Шпиглера (BSS) является 

редким аутосомно-доминантным заболевани-
ем, характеризующимся наличием различных 
опухолей придаточного аппарата кожи, вклю-
чая множественные цилиндромы и трихоэпите-
лиомы. У 68-летнего мужчины на консультатив-
ном приёме в хирургическом отделении клини-
ки Сибирского государственного медицинского 
университета были выявлены множественные 
бессимптомные узлы на лице и волосистой ча-
сти головы. Пациент отмечает их появление с 
20-летнего возраста. При сборе семейного анам- 
неза выяснилось, что подобные образования на 
коже наблюдаются у отца и бабушки. При осмо-
тре были выявлены множественные бессимп- 
томные твердые папулонодулярные элементы 

размером от 2 до 5 мм в диаметре, с гладкой по-
верхностью, преимущественно поражающие 
центральную часть лица. На волосистой части 
головы были выявлены узловатые куполообраз-
ные элементы размером от 1 до 5 см. Гистопато-
логическое исследование соответствовало три-
хоэпителиомам для поражений области лица и 
цилиндромам для поражений волосистой части 
головы. Таким образом, диагноз − синдром Бру-
ка-Шпиглера (BSS) был подтвержден.

Ключевые слова: синдром Брука-Шпигле-
ра, цилиндрома, трихоэпителиома.
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Abstract
The Brooke-Spiegler syndrome is a rare autoso-

mal dominant disorder characterized by development 
of multiple skin tumours including multiple cylin-
dromas and trichoepitheliomas. Here we describe a 

case of 68-year-old man admitted at a consultative 
appointment into the surgical department of Siberian 
State Medical University with numerous asymptom-
atic, skin-coloured, dense smooth papulonodular le-
sions from 2 to 5 mm diameter over the face and with 
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Введение
Опухоли придатков кожи могут локализо-

ваться в различных местах кожного покрова. 
При этом излюбленной локализацией цилин-
дромы является волосистая часть головы, а 
трихоэпителиома чаще диагностируется на ко-
же лица. 

Согласно существующей на сегодняшний 
день классификации опухолей придатков кожи, 
основанной на происхождении и клеточном со-
ставе новообразований, выделяют [1,2]:

• клинические формы с вовлечением в про-
цесс эккриновых и апокриновых желез (спира-
денома, цилиндрома, спираденоцилиндрома, 
сирингома и др.);

• варианты опухолей из волосяного фоллику-
ла (трихобластома, или трихоэпителиома, фи-
броэпителиома Пинкуса, пиломатрикома и др.);

• опухоли с происхождением из сальной же-
лезы (аденома сальной железы, стеатоцистома, 
или себоцистома, карцинома сальной железы и 
др.);

• новообразования смешанного происхожде-
ния (в одном новообразовании две и более ли-
нии дифференцировки клеток). Например, опу-
холь развивается с вовлечением в процесс эк-
криновых и апокриновой желез совместно с 
сальными железами.

Опухоли придатков кожи нередко сочета-
ются с генетически обусловленными наслед-
ственными синдромами, такими как: синдро-
мом Гарднера (множественные эпидермоидные 
кисты, остеомы, полипоз кишечника), синдро-
мом Каудена (множественные трихолеммомы и 
карциномы легких, щитовидной железы); син-

дромом Брука-Шпиглера (цилиндромы и три-
хоэпителиомы с возможным наличием злокаче-
ственного новообразования слюнной железы).

Синдром Брука-Шпиглера — это аутосом-
но-доминантно наследуемый синдром с раз-
личной пенетрантностью гена. Основными 
проявлениями при этом заболевании будут 
множественные новообразования придатков 
кожи в различных вариантах: спираденомы, ци-
линдромы, спираденоцилиндромы и трихоэпи-
телиомы или различные комбинации этих опу-
холей. 

Первые проявления заболевания начинают-
ся, как правило, во втором или третьем десяти-
летии жизни. Соотношение болеющих женщин 
и мужчин составляет 6:1. Причиной синдрома 
является неоплазия, возникающая вследствие 
нарушения процесса дифференцировки клеток 
эккриновых и апокриновых потовых желёз, а 
также клеток сальных желёз.

В мире описано уже более сотни случаев син-
дрома Брука-Шпиглера. Впервые об этом син-
дроме сообщил Ancell в 1842 г., однако Brooke 
в 1892-м и Spiegler в 1899-м, обследовав боль-
шое количество микроскопических препаратов 
пациентов с этим синдромом, полученных из 
биоптатов новообразований, окончательно да-
ли подробное клиническое и гистологическое 
описание синдрома. В честь этих учёных был 
назван новый синдром – «синдром Брука-Шпи-
глера» или BSS.

Основным проявлением синдрома являет-
ся большое количество узелков (папул) сфери-
ческой формы размером от 0,5 до 3 см, иногда 
можно увидеть и более крупные морфологиче-
ские элементы. Гистологическая картина при 

multiple pinkish dense smooth dome-shaped nodules 
from 1 to 5 cm over the scalp. The patient has not-
ed their appearance since childhood. Earlier, similar 
lesions have been observed in his father and grand-
mother. Histopathological examination classified fa-
cial lesions as trichoepitheliomas and defined scalp 
lesions as cylindromas, thereby confirming the diag-
nosis of Brooke-Spiegler syndrome.

Keywords: Brooke-Spiegler syndrome, 
trichoepithelioma, cylindroma.
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исследовании ткани этих узелков соответствуют 
спираденоме, цилиндроме и трихоэпителиоме. 

Множественные семейные трихоэпителиомы 
− это один из вариантов клинических проявле-
ний синдрома, который характеризуется много-
численными трихоэпителиомами без наличия 
других опухолей придатков кожи. Эти трихоэпи-
телиомы, как правило, локализуются в носогуб-
ной складке и в области верхнего века, а также в 
височных и периаурикулярных областях.

Другим симптомом в клинической картине 
синдрома Брука-Шпиглера является семейный 
цилиндроматоз, который характеризуется нали-
чием многочисленных цилиндром. Цилиндро-
мы кожи головы могут присутствовать в боль-
шом количестве и в конечном итоге занимать 
всю поверхность кожи головы, что приводит 
к выпадению волос, поэтому данный синдром 
имеет другое название – «опухоль тюрбана».

Спираденома − доброкачественная опухоль 
кожи, гистогенетически связанная с эккрин-
ными потовыми железами. Как самостоятель-
ная нозологическая форма выделена в 1956 г. 
Керстингом (D. W. Kersting) и Хельвигом (Е. В. 
Helwig). 

Спироаденома встречается в основном у лиц 
старше 40 лет, хотя может диагностироваться 
также в детском и старческом возрасте. Локали-
зуется на любом участке кожи, исключая ладо-
ни, ногтевое ложе, ареолы сосков молочных же-
лез, половые губы и крайнюю плоть; преобла-
дает поражение кожи рук, головы и верхней по-
ловины туловища. Примерно в 10% наблюдений 
спироаденома бывает множественной. Спироа-
денома, как правило, четко отграничена от окру-
жающих тканей, имеет овальную или округлую 
форму, небольшие размеры; изредка до 6 см в 
диаметре. Узел на разрезе розоватого цвета, ино-
гда с красноватыми участками или кистами.

При проведении гистоморфологической ди-
агностики новообразований при синдроме 
Брука-Шпиглера традиционно считалось, что 
большинство новообразований у этих пациен-
тов относятся к цилиндромам, однако исследо-
вания Казакова Д. В. продемонстрировали, что 
спираденомы и спираденоцилиндромы у паци-
ентов с синдромом Брука-Шпиглера встреча-
ются чаще [4].

Клиническая картина классической фор-
мы синдрома Брука-Шпиглера представлена 
множественными новообразованиями придат-
ков кожи, чаще наблюдают от 10 до 30 опухо-
лей разного размера − от 0,2 до 3 см и более, 

локализующихся на коже головы и шеи, чаще 
− в области скальпа, лица, периаурикулярных 
областей, реже − на коже туловища. Новообра-
зования медленно растут и появляются в тече-
ние всей жизни [5]. Цилиндромы и спираде-
номы выглядят как папулезные элементы ро-
зового-фиолетового цвета, плотные на ощупь, 
размеры варьируют от 1 до 3 см, возможен со-
судистый рисунок на поверхности. При дер-
матоскопическом исследовании определяют-
ся бесструктурные области розоватого, розова-
то-синего цвета, с древовидными сосудами [6].

На сегодняшний день имеется информация 
о гене, патогенетически ответственном за раз-
витие этого заболевания. В 2009 г. Rajan et al. 
была предложена концепция кожного синдрома 
CYLD (cylihdromatosis). Синдром представля-
ет собой аутосомно-доминантное заболевание, 
вызванное мутацией в гене CYLD (Biggs PJ, et 
al., 1995). 

BSS также возникает в результате мутаций 
в гене цилиндрозоматоза (CYLD), расположен-
ном в хромосоме 16q12-q1. Генетическое те-
стирование на мутацию в этом гене может под-
твердить диагноз. Ген является опухолевым 
супрессором, а его продукт подавляет фактор 
некроза опухоли-α (TNF-α). Активация этого 
механизма увеличивает экспрессию ядерного 
фактора -κβ (NF-κβ), транскрипционного фак-
тора, который регулируется количеством ан-
тиапоптотических генов, участвующих в про-
лиферации новообразований придатков кожи. 
Мутации в гене CYLD вызывают увеличение 
экспрессии NF-κβ, что приводит к устойчиво-
сти к апоптозу и появлению опухолей: цилин-
дромы, трихоэпителиомы и спироаденомы.

На сегодняшний день кожный синдром 
CYLD был зарегистрирован в различных эт-
нических группах, причем возраст начала за-
болевания составляет от 5 до 40 лет. Средний 
возраст начала заболевания − подростковый 
(~16 лет) [8]. Биопсия имеет важное значение, 
так как измененные ткани при синдроме Бру-
ка-Шпиглера могут перерождаться в злокаче-
ственные новообразования. 

По данным литературы, малигнизация ново-
образований придатков кожи при синдроме Бру-
ка-Шпиглера наблюдается у 10% пациентов, ча-
ще − в базальноклеточный рак. Быстрый рост 
новообразования, его изъязвление могут свиде-
тельствовать о злокачественном перерождении. 

Менее чем у 1% пациентов с синдромом 
Брука-Шпиглера возникает поражение слюн-
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ных желез (чаще поражаются крупные около-
ушные железы, реже − подчелюстные и мелкие 
слюнные железы), также регистрируются опу-
холи молочных желез (цилиндромы). Пораже-
ние слюнных желез чаще встречается в группе 
пациентов старше 40 лет, в большинстве слу-
чаев поражение возникает в околоушной желе-
зе, оно может быть односторонним или симме-
тричным [9].

Учитывая редкость синдрома Брука-Шпи-
глера, не существует единых общепринятых 
стандартов его лечения. В научной литерату-
ре имеются немногочисленные сообщения об 
успешном применении различных методов ле-
чения: дермабразии, электрохирургии, криохи-
рургии, радиохирургии, абляции с помощью 
неодимового YAG, эрбиевого YAG-или угле-
кислотного лазеров и фотодинамической тера-
пии. Кроме деструктивных методов лечения, 
некоторые авторы предлагают применение раз-
личных медикаментозных препаратов: салици-
лата натрия и простагландина А1, аспирина в 
комбинации с адалимумабом, а также исполь-
зование имиквимода [10].

Остаётся открытым вопрос использования 
системной химиотерапии, которая в отдельных 
случаях является эффективной на первых эта-
пах лечения синдрома Брука-Шпиглера.

Несмотря на многообразие предлагаемых 
методик лечения синдрома Брука-Шпиглера, 
наиболее доступным и часто применяемым ме-
тодом является хирургическое иссечение соли-
тарных опухолей, особенно если наблюдается 
их быстрый рост, изъязвления и кровотечения 
[11]. В дальнейшем необходимо наблюдение за 
течением синдрома, так как возможна злокаче-
ственная трансформация тканей в патологиче-
ских очагах.

Обширное вовлечение век и наружного слу-
хового прохода может привести к слепоте и 
глухоте соответственно. Кроме того, пациен-
ты имеют повышенный риск развития адено-
карциномы больших и малых слюнных желез, 
причем чаще всего регистрируются опухоли 
околоушной железы.

Клиническое наблюдение
Пациент 68 лет обратился в 2019 г. в кон-

сультативно-диагностический центр «Профес-
сор» ФГБОУ ВО «Сибирский государственный 
медицинский университет» с жалобами на мно-
жественные округлые образования в области 
лица, шеи и волосистой части головы. Считает 

себя больным в течение последних 40 лет. При 
сборе семейного анамнеза выяснилось, что по-
добные образования на коже наблюдаются у от-
ца и бабушки. Со временем количество узлов и 
их размеры увеличивались. В последнее время 
стал отмечать появление изъязвлений и кровоте- 
чений на некоторых элементах (рисунок 1).

Рисунок 1.  
Пациент до лечения.

Figure 1.
The patient before 
treatment.

Первично пациент обратился в 2018 г. по ме-
сту жительства к врачу-хирургу, после осмотра 
был направлен в Томский областной онкологи-
ческий диспансер. В онкологическом диспан-
сере были проведены цитологическое и гисто-
логическое исследования тканей новообразо-
вание (Заключение: цитология мазка отпечат-
ка с язвенного дефекта крупного узла теменной 
области головы от 13.09.2018 - №32738-9/18 − 
элементы воспаления, клеточный детрит, че-
шуйки плоского эпителия). Выполнено элек-
троиссечение некоторых мелких образований 
лица и волосистой части головы (Заключение: 
гистология от 13.09.2018 − № Б 125570-72/18 
– трихоэпителиомы). Также пациенту было ре-
комендовано обследование в НИИ генетики 
для исключения нейрофиброматоза (болезнь 
Реклингхаузена) (Заключение: «Данных за ней-
рофиброматоз 1 типа нет. Другие типы нейро-
фиброматоза исключены клинически»).

Повторно больной обратился в 2019 г. за 
консультацией к врачу-хирургу в консульта-
тивно-диагностический центр «Профессор»  
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FUNDAMENTAL 
AND CLINICAL MEDICINE

116

VOL. 9, № 2, 2024®

ФГБОУ ВО «Сибирский государственный меди-
цинский университет». Объективно на момент 
обращения: на коже волосистой части головы 
и туловища, лица выявлены распространенные, 
плотные при пальпации узлы размером 0,5−5 см 
розового цвета, с четкими границами, сливаю-
щиеся в конгломераты, сопровождающиеся не-
значительной болезненностью при механиче-
ском давлении. Видимые слизистые оболочки, 
ногтевые пластины без патологических измене-
ний. Тургор и эластичность соответствуют воз-
расту. Дермографизм красный. Лимфоузлы не 
пальпируются (при дальнейшем детальном ин-
струментальном обследовании патологии лим-
фатических узлов также обнаружено не было).

Проведенное обследование: рентгенологи-
ческое исследование легких, компьютерная то-
мография органов грудной и брюшной полости, 
УЗИ органов брюшной полости и лимфатиче-
ских сосудов − без патологии. Пациент кон-

сультирован дерматовенерологом. По данным 
лабораторного обследования: в общем анализе 
крови (от 06.11.19) − гемоглобин 165 г/л (по-
вышен), эритроциты 5,46·1012/л, цветовой по-
казатель 0,91, среднее содержание гемоглобина 
в 1 эритроците 30,4 пг, тромбоциты 252·109/л, 
лейкоциты 9,3·109/л, палочкоядерные нейтро-
филы 1%, сегментоядерные 60%, эозинофилы 
0%, базофилы 0%, лимфоциты 31%, моноци-
ты 8%, СОЭ 3 мм/ч. В биохимическом анализе 
крови (от 20.02.16) − глюкоза 7,5 ммоль/л, ала-
нинаминотрансфераза 41 ЕД/л, аспартатами-
нотрансфераза 24 ЕД/л, общий билирубин 15,9 
мкмоль/л, триглицериды 2,25 ммоль/л, холесте-
рин 6,37 ммоль/л. Антитела к ВИЧ и к антигену 
вируса гепатита С не обнаружены, HBsAg от-
рицательный.

Проведено дерматоскопическое исследова-
ние высыпаний, в центре очагов поражения от-
мечаются: на розовом фоне сосудистые элемен-
ты в виде телеангиоэктазий, синие глобулы и 
изъязвления. Было проведено патогистологиче-
ское исследование с иммуногистохимическим 
окрашиванием, подтвержден диагноз: синдром 
Брука-Шпиглера.

На основании полученных данных пациен-
ту было рекомендовано хирургическое иссече-
ние отдельных изъязвлённых узлов и дальней-
шее наблюдение хирурга по месту жительства 
(рисунок 2).

Описанный случай представляет интерес, 
во-первых, в силу редкости синдрома Бру-
ка-Шпиглера (всего описано около 100 случа-
ев). Во-вторых, для этого заболевания харак-
терным является полиморфизм высыпаний и 
различные фенотипические варианты заболе-
вания. В-третьих, учитывая сложность клини-
ческой диагностики, данное описание интерес-
но анализом эффективности различных лечеб-
ных мероприятий в отношении редкого гено-
дерматоза – синдрома Брука-Шпиглера.

Рисунок 2.  
Пациент после 
хирургического ис-
сечения отдельных 
изъязвленных узлов.

Figure 2.
The patient after the 
excision of ulcerated 
nodes.
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