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В статье представлен клинический случай синдрома черничного кекса – редкого дерматоза, который встречается 
в неонатальный период. Интерес вызывает большое разнообразие нозологий, имеющих сходные клинические кожные 
проявления данного синдрома, однако значительно различающихся патогенетически и требующих дифференциально-
диагностического поиска. Осведомленность врачей разных специальностей о клинических проявлениях синдрома 
«черничного маффина» будет способствовать своевременному проведению дифференциальной диагностики, вовре-
мя назначенному лечению либо отказу от необоснованной терапии, а также исключению злокачественных новообра-
зований у ребенка.
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We report a case of blueberry muffin syndrome, a rare dermatosis that occurs during the neonatal period. This syndrome is 
particularly interesting because, despite similar clinical manifestations, it may have various pathological mechanisms and, 
therefore, requires differential diagnosis. Awareness of doctors of different specialties about clinical manifestations of blueberry 
muffin syndrome will ensure correct differential diagnosis, timely treatment initiation, no unnecessary therapy, and exclusion 
of malignant tumors in a child. 
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B lueberry Muffin Baby syndrome (ВМВ), синдром чернич-
ного кекса – это термин, описывающий характерные 

распространенные пятна и папулы от ярко-красного до сине-
серого цвета на коже новорожденных, представляющие 
островки экстрамедуллярного гемопоэза [1].

Первоначально предполагалось, что очаги являются 
резуль татом внутрикожных кровоизлияний вследствие вто-
ричной тромбоцитопении. В последующем, на основании 
изучения патоморфологии, было установлено, что высыпа-
ния представляют очаги экстрамедуллярного кроветворения 
в дерме и в подкожной клетчатке [2]. В дальнейшем ВМВ 

был описан у детей как с заболеваниями, связанными с вну-
триутробным инфицированием плода, так и с гематологи-
ческими, аутоиммунными и неопластическими патологиче-
скими процессами у новорожденных [3]. Термин ВМВ был 
предложен для описания пурпурных высыпаний на коже 
у новорожденных с врожденной краснухой во время эпиде-
мии инфекции в 1960-х гг. в США [1]. 

Отмечалось, что очаги кроветворения возникают в ответ 
на повышенную потребность в эритроцитах у детей с хро-
нической анемией. Однако было установлено, что ВМВ 
редко выявляется у детей с гемолитической болезнью 
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ново рожденных или другими врожденными анемиями. 
Согласно другой гипотезе, ВМВ обусловлен вирусными 
инфекциями, при которых стимулируется эритропоэз. Од-
нако это утверждение не объясняет случаи ВМВ, не ассо-
циированные с инфекцией, а также ограниченный характер 
поражения при выраженной виремии у инфицированных 
новорожденных [2].

Во время эмбриологического развития экстрамедулляр-
ное кроветворение происходит в ряде органов, в том числе 
и в дерме. Данная активность сохраняется до 5-го мес геста-
ции. В норме лейкоциты фагоцитируют эритробластные 
элементы до 24–28 нед гестации.  Гистологически это опре-
деляется совокупностью ядросодержащих и безъядерных 
предшественников эритроцитов в сетчатом слое дермы, од-
нако клетки миелоидного и кариоцитарного типов, как пра-
вило, отсутствуют [4]. Т.е. синдром «черничного маффина» 
у новорожденных в некоторых случаях представляет собой 
выражение затянувшегося процесса фетального экстраме-
дуллярного кроветворения [4].

К группе заболеваний, также вызывающих ВМВ у ново-
рожденных, относятся неопластические инфильтративные 
процессы, в которых высыпания являются не очагами 
экстра медуллярного кроветворения, а истинными метаста-
зами [2]. В эту группу входят такие заболевания, как врож-
денная лейке мия, нейробластома, врожденная рабдомио-
сар кома, гистио цитоз Лангерганса, лимфоцитарный гистио-
цитоз [3, 5]. 

К наиболее часто встречающейся злокачественной опу-
холи у младенцев и детей относится нейробластома, при-
чем большинство случаев заболевания наблюдается в те-
чение первых пяти лет жизни. Кожная сыпь при данной 
опухоли напоминает внешний вид черничного кекса, де-
монстрирует характерный бледный ответ при пальпации, 
который оставляет окружающий край эритемы. Могут при-
сутствовать офтальмологические признаки, такие как 
«глаза енота» или периорбитальный экхимоз и ириды гете-
рохромии. Гисто па тология и иммуногистохимия наряду 
с повышенной экскрецией катехоламинов с мочой под-
тверждают диагноз [6]. 

Поражение кожи при гистиоцитозе Лангерганса встреча-
ется у каждого второго пациента. Характерными кожными 
признаками заболевания являются небольшие, от 2 до 
10 мм, желто-коричневые папулы или узелки, которые могут 
быть псевдовезикулярными с последующим центральным 
изъязвлением. Несмотря на то, что данные проявления 
редко учитывают при дифференциальной диагностике с 
ВМВ, другой характеристикой гистиоцитоза являются высы-
пания, напоминающие проявления себорейного дерматита с 
множественными петехиями. При морфологическом иссле-
довании выявляется плотный кожный инфильтрат, представ-
ленный гистиоцитами с ядрами почечной формы, характер-
на типичная иммуногистохимия [3]. 

Острый миелоидный лейкоз составляет 3% от всех лейко-
зов у детей и также встречается в младенчестве. Инфиль-
трация кожи (лейкемия кожи) обычно дебютирует с проявле-
ниями системной лейкемии, но может предшествовать по-
следней от нескольких недель до месяцев, с негативным 
прогнозом. Такие признаки, как бледность, вялость, уста-

лость, лейкоцитоз, гепатоспленомегалия, лихорадка и по-
ражение центральной нервной системы у новорожденного, 
могут быть проявлением врожденного лейкоза [7].

M.P.Shaffer et al. (2005) приводят перечень заболева-
ний, которые сопровождаются ВМВ:  внутриутробные ин-
фекции (токсоплазмоз, герпесвирусная инфекция, крас-
нуха), другие инфекции (сифилис, парвовирусная инфек-
ция (вызванная парвовирусом В19), инфекция, вызванная 
виру сом Коксаки В), сепсис, гематологические нарушения 
(наследственный сфероцитоз, гемолитическая болезнь 
новорожденных (несовместимость крови по АВО или 
резус-фактору)), фето-фетальная трансфузия, неопласти-
ческие процессы (врожденная лейкемия, нейробластома, 
врожденная рабдомиосаркома, метастатическая инфиль-
трация врожденных злокачественных опухолей), гистио-
цитоз (гистиоцитоз Лангерганса, лимфоцитарный гемоги-
стиоцитоз), миофиброматоз, неонатальная красная вол-
чанка [8, 9]. 

Возможно сочетание синдрома черничного кекса с ε-, γ-, 
δ-, β-талассемией [10]. Встречается в литературе и ассо-
циация с болезнью Гоше 2-го типа [11], а также с костной 
деминерализацией вследствие первичного гиперпарати-
реоза [12].

Помимо условий, упомянутых выше, многие врожденные 
сосудистые поражения могут выглядеть как ВМВ. Однако 
немногие из них имеют многоочаговый характер. Множест-
венные гемангиомы, мультифокальный лимфангиоэндоте-
лиоматоз, синдром Бина (синдром невуса по типу синего 
резинового пузыря) и множественные гломангиомы являют-
ся четырьмя состояниями, которые следует учитывать при 
дифференциальной диагностике с ВМВ [1].

Очаги ВМВ клинически проявляются рассеянными пур-
пурными пятнами или инфильтрированными папулами, кото-
рые располагаются преимущественно на лице и шее, туло-
вище. В большинстве случаев высыпания бледнеют и 
регрес сируют в течение нескольких недель (до 2 мес) [13], 
в ряде случаев могут оставлять после себя светло-корич-
невые пятна [4]. Большинство элементов появляются до 
рождения и могут увеличиваться в течение раннего неона-
тального периода. В редких случаях кожная сыпь появляется 
сразу после рождения [1].

Наряду с общеклиническими проводят серологические ис-
следования на TORCH-комплекс. Гистологическое исследо-
вание биоптата проводится при сложности диагностики [2].

Лечение и прогноз определяются заболеванием, которое 
спровоцировало синдром черничного кекса.

Клинический случай
Новорожденный мальчик был доставлен в отделение 

новорожденных городской больницы через 2 ч после до-
машних родов. Ребенок родился с высыпаниями на коже 
шеи, нижних конечностей. Был приложен к груди, грудь 
сосал активно. Антропометрические данные при рожде-
нии: масса тела 3930 г, длина 56 см, окружность головы 
35 см, окружность груди 34 см. Оценка по шкале Апгар 
8/9 баллов.

Из анамнеза известно, что мальчик родился доношенным 
на сроке 38 нед, от IV беременности, IV родов. Установлена 
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поздняя постановка на учет в женскую консультацию в сроке 
32 нед. Беременность протекала на фоне гипохромной ане-
мии, наблюдались рецидивы генитального герпеса в тре-
тьем триместре, которые сопровождались длительной суб-
фебрильной температурой. При обследовании матери на 
сифилис, вирусные гепатиты, ВИЧ-инфекцию – результаты 
отрицательные. 

Status localis: кожный процесс представлен рассеянными 
единичными высыпаниями, локализованными на заднелате-
ральной поверхности шеи справа, на переднемедиальной 
поверхности левого плеча, в области свода левой стопы. 
Высыпания невоспалительного характера, от 7 до 13 мм 
в диаметре, представлены папулами багрово-синюшного 
цвета, с четкими границами, полушаровидной формы, окру-
глых очертаний, плотной консистенции. Высыпания на перед-
не медиальной поверхности правого бедра в виде гемор-
рагического пятна, до 10 см (экхимоз), багрово-синюшного 
цвета, с нечеткими границами (рис. 1–3). 

Результаты лабораторных методов исследования ребенка 
в первый день жизни: общий анализ крови: Hb – 183 г/л, 
Er – 5,13 × 1012/л, L – 25,9 × 109/л, эозинофилы – 7%, лимфо-
циты – 11,3%, моноциты – 10,3%; общий анализ мочи: без от-
клонений; биохимический анализ крови: общий белок 57,3 г/л, 
глюкоза 2,9 ммоль/л, общий билирубин 104,5 мкмоль/л, пря-
мой билирубин 0,7 мкмоль/л, АСТ 93 Ед/л, АЛТ 36 Ед/л, 
С-реактивный белок 35 мг/л. Микрореакция преципитации 
крови на сифилис – отрицательная. Бакте риологический 
посев крови – флора не обнаружена. Бакте риологический 
посев кала – патогенная и условно-патоген ная флора не об-
наружена. Исследование мочи методом полимеразной цеп-
ной реакции: ДНК CMV, HSV-1 и HSV-2, Chlamydia trachomatis, 
Mycoplasma genitalium, Ureaplasma – не обнаружены.

При серологическом исследовании сывороток матери 
и ребенка на TORCH-комплекс у матери и ребенка: антите-
ла (IgM) к Ch. trachomatis, M. genitalium, Ureaplasma, 
toxoplasmosis, rubella, cytomegalovirus – не обнаружены, 
выяв лены антитела (IgG) к краснухе в значении 240 IU/ml, 
к токсоплазмозу у матери – 0,62 IU/ml, у ребенка – 0,33 IU/ml, 
к цитомегаловирусной инфекции – 9,7 IU/ml у матери и 
7,8 IU/ml у ребенка. Авидность антител IgG к CMV – 65,1% 
у матери и 71,2% у ребенка. Авидность антител IgG к крас-
нухе у ребенка составила 27,2%. Полученные данные свиде-
тельствуют о наличии материнских защитных антител. 

Рис. 1. Папула фиолетового цвета на шее новорожденного, 
отражающая процесс дермального эритропоэза.

Fig. 1. Purple papule on the neck of a newborn indicating the 
process of dermal erythropoiesis.

Рис. 2. Эрозированная папула на левом плече.

Fig. 2. Eroded papule on the left shoulder.

Рис. 3. Папула бурого цвета на подошвенной поверхности пра-
вой стопы.

Fig. 3. Brown papule on the plantar surface of the right foot.
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Результаты инструментальных методов исследования: 
при ультразвуковой диагностике органов брюшной полости 
и забрюшинного пространства выявлен синдром гиперэхо-
генных пирамид почек, реактивные изменения паренхимы 
печени.

По результатам осмотра, лабораторных и инструменталь-
ный методов обследования в отделении диагноз оставался 
неясным. Врачом-педиатром высыпания на коже были 
расце нены как пиодермия, назначен курс антибактериаль-
ной терапии: Аmpicillini 100 мг/кг, в течение 7 дней, 
Amikacini 15 мг/кг, в течение 7 дней. С целью профилактики 
активации грибковой флоры ребенку проведена антимико-
тическая терапия: Fluconazoli 6 мг/кг, в течение 3 дней. 
Наружная обработка элементов кожной сыпи: 1%-й спирто-
вой раствор бриллиантовой зелени. В связи с гипербилиру-
бинемией ребенок получал фототерапию.

Диагноз синдрома «черничного кекса» установлен на 
основании клинической картины на 3-и сутки жизни ребенка 
сотрудниками кафедры дерматовенерологии Уральского го-
сударственного медицинского университета. 

Обсуждение
Дифференциальная диагностика кожных высыпаний 

у новорожденных является сложной задачей, поскольку при-
чиной кожной сыпи у новорожденного могут быть самые 
разнообразные состояния, такие как врожденные инфекции, 
перинатальная анемия, вызванная гемолитической болез-
нью (несовместимость по Rh-фактору, системе ABO), на-
следственный сфероцитоз, фето-фетальный трансфузион-
ный синдром, фетоплацентарная недостаточность, внутри-
черепное кровоизлияние, нейродегенеративные заболева-
ния (синдром Айкарди–Гутьерес), неонатальная красная 
волчанка, новообразования и аутоиммунные или гематоло-
гические нарушения [8, 9, 14, 15].

При наличии синдрома «черничного маффина» у ново-
рожденного необходимо проводить дифференциальный ди-
агноз не только с вышеперечисленными состояниями, но и 
такими, как острый миелойдный лейкоз, нейробластома, а 
также возможной внутриутробной инфекцией [7, 16]. В по-
добных случаях поражения кожи у  новорожденного ребенка 
могут отражать системные заболевания и требуют дополни-
тельных методов исследования, в том числе патогистологи-
ческого исследования кожи.

В представленном клиническом наблюдении не удалось 
установить явный причинно-значимый фактор. С целью 
дифференциальной диагностики ребенку была назначено 
патогистологическое исследование кожных высыпаний, од-
нако мать ребенка отказалась от проведения данного мето-
да исследования. Ребенок был выписан на 7-е сутки в удо-
влетворительном состоянии под наблюдение участкового 
врача-педиатра.

Данное клиническое наблюдение представляет интерес 
как для неонатологов и педиатров, так и для дерматовенеро-
логов. Данный синдром является мультидисциплинарной 
патологией и требует своевременной консультации узких 
специалистов. Осведомленность врачей о клинических про-
явлениях синдрома «черничного маффина» будут способ-
ствовать своевременному проведению дифференциально-

диагностического поиска, вовремя назначенному лечению 
инфекционного заболевания новорожденного либо отказу 
от необоснованной терапии, а также исключению злокаче-
ственных новообразований у ребенка.
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