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Аннотация 

Синдром Ахенбаха (пароксизмальная гематома пальцев, острый идиопатический синий палец) – малоизу-
ченное заболевание неизвестной этиологии, характеризующееся эпизодическим появлением кровоподтека, 
боли или отека на одном или нескольких пальцах кисти или стопы. Несмотря на то, что симптомы купируются 
самостоятельно без какого-либо лечения, их появление на фоне полного благополучия может вызвать беспо-
койство у человека, вынуждая его обратиться за неотложной помощью. Постановка правильного диагноза 
может оказаться затруднительной по причине малой осведомленности клиницистов об этой патологии, что 
нередко приводит к назначению ненужных и дорогостоящих методов исследования и лечения. В статье пред-
ставлены клиническое наблюдение пациентки с синдромом Ахенбаха пальца кисти и обзор литературы, по-
священный данному заболеванию. 
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Abstract 

Achenbach syndrome (paroxysmal hematoma of the fingers, acute idiopathic blue finger) is a poorly under-
stood disease of unknown etiology, characterized by episodic bruising, pain, or swelling on one or more fingers or 
toes. Although the symptoms resolve on their own without any treatment, their appearance against the background 
of complete well-being can cause anxiety in a person, forcing him to seek emergency care. Making a correct diagno-
sis can be difficult due to the low awareness of clinicians about this pathology, which often leads to the appointment 
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of unnecessary and expensive methods of examination and treatment. The article presents a clinical observation of  
a patient with Achenbach syndrome of a finger and a literature review dedicated to this disease. 
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ВВЕДЕНИЕ 

Существует множество различных состоя-
ний, которые могут сопровождаться изменением 
окраски пальцев кисти или стопы. Своевременное 
распознавание таких изменений представляет 
большой интерес с медицинской точки зрения, 
поскольку они могут являться следствием более 
серьезной патологии [1, 2]. К таким состояниям 
относят синдром Ахенбаха – малоизученное забо-
левание неизвестной этиологии, которое проявля-
ется спонтанным возникновением болезненных 
кровоподтеков на одном или нескольких пальцах 
кисти или стопы с последующим их постепенным 
исчезновением. В ряде случаев изменению окраски 
пальца предшествует появление продромальных 
симптомов, таких как боль, отек или парестезии 
[1–4]. Несмотря на то, что симптомы заболевания 
купируются самостоятельно, их появление на фо-
не полного благополучия вызывает тревогу у чело-
века, заставляя его обратиться за неотложной по-
мощью [1–5]. Постановка правильного диагноза 
может оказаться затруднительной по причине ма-
лой осведомленности специалистов первичного 
звена об этой патологии. Литература, посвящен-
ная синдрому Ахенбаха, крайне скудна, это заболе-
вание игнорируется большинством учебников и 
специализированных руководств, а большинство 
сведений о нем базируется на описании отдельных 
клинических наблюдений и небольших серий слу-
чаев [1, 2, 4]. В русскоязычной литературе упоми-
наний о синдроме Ахенбаха мы не обнаружили, 
что послужило поводом для выполнения данного 
исследования. 

В настоящей статье представлено клиниче-
ское наблюдение пациентки с синдромом Ахен-
баха пальца кисти и обзор литературы, посвя-
щенный этому заболеванию. От пациентки было 
получено добровольное информированное со-
гласие на публикацию наблюдения. 
КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ 

Пациентка А., 52 года, работник холодного 
цеха, правша, обратилась на консультативный 
прием с жалобами на наличие спонтанно воз-
никшего кровоподтека на II пальце правой кисти. 

Со слов больной, за сутки до обращения она от-
метила появление умеренной боли в пораженном 
пальце, затем палец внезапно отек, а его окраска 
изменилась на синюшную по ладонной поверхно-
сти проксимальной фаланги. Постепенно изме-
нение окраски распространилось на среднюю 
фалангу и ладонную поверхность кисти. Паци-
ентка была осмотрена терапевтом по месту жи-
тельства; сдала общеклинический и биохимиче-
ский анализы крови, анализ крови на свертывае-
мость, результаты которых не показали каких-
либо отклонений от нормы. Женщине была ре-
комендована консультация кистевого хирурга. 

При осмотре: II палец правой кисти умеренно 
отечный, кожный покров по ладонной поверхно-
сти проксимальной и средней фаланг, тыльной 
поверхности проксимальной, средней и части 
дистальной фаланг пальца синюшного цвета, при 
этом окраска кончика пальца и ногтевой пластин-
ки не имела изменений (рис. 1). При пальпации 
пальца болезненности не отмечалось. Активные и 
пассивные движения в суставах пальца в полном 
объеме, безболезненные. Признаков нарушения 
периферического кровообращения и иннервации 
пальца не наблюдалось. Пульсация на лучевой и 
локтевой артериях в области запястья отчетливая, 
симптом «белого пятна» на дистальной фаланге 
– 2 с, измерение сатурации крови на пораженном 
пальце при помощи пульсоксиметра признаков 
ишемии не показало. Факт травмы и наличие хро-
нических заболеваний больная отрицала. 

Учитывая данные анамнеза, физикального ос-
мотра и дополнительных методов исследования 
был поставлен диагноз «Синдром Ахенбаха». С 
больной была проведена беседа, в ходе которой 
ей в доступной форме объяснен этиопатогенез 
данного заболевания и сообщено об отсутствии 
необходимости проведения каких-либо исследо-
ваний и лечения. Пациентке было рекомендовано 
пройти контрольный осмотр через несколько 
дней или раньше при необходимости. 

При контрольном осмотре на 7-е сут с мо-
мента первичного обращения отмечалось полное 
исчезновение синюшной окраски II пальца, однако 
сохранялась незначительная его отечность (рис. 2). 
Каких-либо жалоб женщина не предъявляла. 
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 а б в 
Рис. 1. Внешний вид правой кисти пациентки А. на момент первичного обращения: а – ладонная поверхность;  
б – лучевой край; в – тыльная поверхность 
Fig. 1. An appearance of the patient's А. right hand at the time of initial consultation: a – palmar surface; б – radial edge;  
в – dorsal surface 

     

 а б в 
Рис. 2. Внешний вид правой кисти пациентки А. на 7-е сут с момента первичного обращения: а – ладонная поверх-
ность; б – лучевой край; в – тыльная поверхность 
Fig. 2. An appearance of the patient's А. right hand on the 7th day after the initial visit: a – palmar surface; б – radial edge;  
в – dorsal surface 

ОБСУЖДЕНИЕ 

Состояние, характеризующееся периодиче-
ским возникновением боли в пальцах кисти с 
последующим изменением их окраски, впервые 
было описано немецким врачом Вальтером 
Ахенбахом в конце 1950-х гг. [6, 7]. В своих ори-
гинальных работах он представил шесть наблю-
дений у женщин, которые жаловались на реци-
дивирующие приступы острой боли по ладонной 
поверхности одного или нескольких пальцев 
кисти с последующим синюшным изменением их 
окраски. Данное состояние Ахенбах назвал «па-
роксизмальной гематомой кисти», или «апоп-
лексией пальца» [6, 7]. В английской литературе 
первую серию случаев рассматриваемой пато-
логии описали в 1982 г. L.J. DeLiss и J.N. Wilson 
как «острый идиопатический синий палец» [8]. 

Некоторые авторы продолжают использовать 
данные термины [9–13], но для лучшего распо-
знавания данной патологии и во избежание пута-
ницы среди врачей было рекомендовано исполь-
зовать единое понятие – «болезнь Ахенбаха» [5]. 

С момента первого описания заболевания 
прошло много лет, однако в целом синдром 
Ахенбаха не был ни хорошо изучен, ни хорошо 
задокументирован, и большая часть знаний о 
этой патологии базируется на описании отдель-
ных клинических наблюдений или небольших 
серий случаев [4]. Ретроспективный системати-
ческий обзор, проведенный в 2017 г., показал, 
что ежегодно регистрируются новые сообщения, 
в большинстве которых авторы описывают по 
одному наблюдению, поэтому в английской базе 
данных суммарное количество не превышает 
100 случаев [1]. Две обзорные статьи, включавшие 
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анализ зарегистрированных случаев, продемон-
стрировали количество наблюдений в 46 и 90 
случаев по состоянию на 2019 г. [2] и 2022 [3] 
год, соответственно. Наиболее крупная серия 
случаев была представлена в 2019 г. и включала 
24 наблюдения [14]. 

Точный этиопатогенез синдрома Ахенбаха 
остается неизвестным. Было выдвинуто множе-
ство теорий, включая атеро- или тромбоэмболи-
ческую, наличие капиллярных микрокровоизлия-
ний или васкулита, однако они не получили сво-
его подтверждения [5]. Повышенная хрупкость 
сосудов была названа в качестве возможной  
причины заболевания [1–4]. Предполагается, что 
кровотечение происходит из венозного русла [9, 
15]. Недавние исследования позволили предпо-
ложить, что заболевание может иметь генетиче-
скую природу, поскольку было зарегистрировано 
несколько случаев в одной семье [1, 3, 8, 15, 16, 
17]. Возможными генами, ассоциированными  
с заболеванием, являются F2 и F3, кодирующие 
факторы свертываемости II и III, соответственно 
[18]. R.A.C. Chate (2021) в своей работе также 
выявил признаки гипермобильности суставов  
у двух сестер, страдающих синдромом Ахенбаха,  
и предположил что заболевание может быть ас-
социировано с синтезом аномального коллагена 
[17], однако до настоящего времени наличие 
гипермобильности у пациентов с данным заболе-
ванием прицельно не определялось, и эта теория 
требует дальнейшего подтверждения. 

Распространенность синдрома Ахенбаха ос-
тается невыясненной. Заболевание считается ред-
ким, однако его встречаемость может оказаться 
выше предполагаемой [1, 4]. В рамках исследо-
вания феномена Рейно, проведенного в трех  
географических регионах Франции, 802 пациента 
в возрасте от 18 до 84 лет были опрошены на 
предмет наличия симптомов, которые могли бы 
свидетельствовать о пароксизмальных гематомах 
пальцев. В результате было обнаружено, что у 71 
пациента имелись признаки синдрома Ахенбаха 
с распространенностью среди женщин 12,4%, 
среди мужчин – 1,2%. Заболевание дебютировало 
преимущественно в возрасте старше 50 лет, чаще 
поражался III палец правой кисти, средняя час-
тота рецидивов составила 1,2 в год [11]. Ретро-
спективный систематический обзор, проведенный 
в 2017 г. и включавший 46 наблюдений, показал, 
что 43 случая заболевания (93,4%) были зафикси-
рованы у женщин, средний возраст которых со-
ставил 50 (22–76) лет, патология чаще встреча-
лась на II и III пальцах кисти [1]. В крупнейшем 
на настоящий момент ретроспективном исследо-
вании 24 пациентов с диагнозом «синдром Ахен-
баха пальцев кисти» демографический анализ 
показал, что 83,3% участников составили жен-
щины, средний возраст которых на момент об-

ращения был равен 48 лет. Чаще поражался II па-
лец правой кисти. Среднее количество эпизодов 
было равно 3,04 [14]. 

Единственным провоцирующим фактором, 
ассоциированным с возникновением симптома-
тики, в настоящее время называется микротрав-
матизация, которая может наблюдаться в 30% 
случаев [20]. В некоторых сообщениях также 
отмечался факт напряженной работы пораженной 
конечностью перед приступом [8, 15, 16, 17]. 
Обычно происходит появление кровоподтека по 
ладонной поверхности проксимальной фаланги 
одного или нескольких пальцев c возможным 
распространением на область ладони, среднюю 
или реже дистальную фалангу [1, 4, 18]. При 
этом изменение окраски не распространяется 
на кончик пальца, что может являться диагности-
ческим критерием заболевания [1, 4, 12, 17, 18]. 
Отмечается также, что изменение окраски 
обычно исчезает, не проходя типичных стадий 
рассасывания экхимоза [8, 9, 17]. Систематиче-
ский обзор англоязычной литературы, прове-
денный в 2016 г. и включавший 12 пациентов, 
показал, что изменение окраски пальца имело 
место у всех пациентов. Больные жаловались на 
боль (7 (58%) из 12 пациентов), отек (7 (58%) 
из 12) и парестезии (3 (25%) из 12 пациентов). 
Среднее время до разрешения симптомов соста-
вило 4 дня (от 2 до 14 дней) [20]. 

В международном систематическом обзоре 
изменение окраски пальца наблюдалось в 40 
(86,9%) из 46 случаев, 19 человек (41,3%) жало-
вались на наличие кровоподтека, а 20 (43,4%) со-
общали о наличии боли в области поражения. 
Время исчезновения симптомов было очень ва-
риабельно и составляло от нескольких часов до 
дней или даже недель [1]. 

В исследовании, проведенном F. Ada и соавт. 
(2019), все 24 пациента жаловались на боль и 
кровоподтек в области поражения, отек наблю-
дался у 13 человек (54,1%), парестезии – у 9 
(37,5%) из 24. Все симптомы купировались в те-
чение 14 дней [14]. 

В литературе описаны и более редкие про- 
явления, такие как болезненность при сжатии 
пальцев в кулак и снижение подвижности кисти 
[10, 17]. Иногда симптом Ахенбаха проявляется 
на пальцах или подошвенной поверхности стопы 
[1, 3]. В ряде случаев могут наблюдаться продро-
мальные симптомы (боль, зуд, онемение жжение 
или парестезии в области поражения), которые 
появляются за несколько минут или часов до из-
менения окраски пальца(ев) [1–4, 15–18]. Хотя 
заболевание часто описывается как рецидиви-
рующее, рецидив не является обязательным [18]. 

Диагноз устанавливается, как правило, кли-
нически, на основании данных анамнеза и харак-
терных признаков, выявляемых при физикальном 
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осмотре [1–5, 18, 20]. В различных исследованиях 
пациентов с синдромом Ахенбаха обследовали  
с помощью совершенно различных лабораторных 
и инструментальных методов, включая коагуло-
грамму, ангиографию, допплерографию, эхокар-
диографию, плетизмографию, капилляроскопию, 
и неизменно, при отсутствии сопутствующей 
патологии результаты не позволяли выявить ка-
кие-либо отклонения от нормы [1–3, 12, 14, 18]. 
Некоторые авторы в последнее время рекомен-
дуют выполнять пункционную биопсию кожи  
в области поражения [18, 21], однако другие счи-
тают применение этой процедуры необоснован-
ным по причине отсутствия специфических при-
знаков, указывающих на синдром Ахенбаха [22]. 

Специального лечения синдрома Ахенбаха не 
существует [1–5, 12]. Подкожное кровотечение 
останавливается самостоятельно или при локаль-
ной компрессии [2, 4]. Ни в одном исследовании 
не упоминалось о необходимости выполнения 
оперативного вмешательства по причине некупи-
руемого подкожного кровотечения или форми-
рования гематомы. Кровоподтек рассасывается 
самостоятельно, чаще в течение 3–7 дней [2, 4]. 
Пациент должен быть осведомлен о доброкачест-
венном характере своего заболевания и возмож-
ности рецидива [1–5]. Однако, поскольку сим-
птоматика возникает на фоне полного благо 
получия, она может вызывать беспокойство и за-
ставлять обратиться за неотложной помощью по 
причине боязни возникновения «сосудистой ка-
тастрофы» [1, 2, 4, 18]. Отмечается, что больные 
могут обследоваться в приемном отделении или 
отделении сосудистой хирургии на предмет 
предположительного диагноза венозного тром-
боза или острой ишемии пальца, где им будут 
проводиться многочисленные исследования, ре-
зультаты которых окажутся в пределах нормы, 
или госпитализироваться в отделение ревматоло-
гии или гематологии с подозрением на такие па-
тологии, как синдром Рейно, акроцианоз или 
коллагенозы [1, 5]. 

Дифференциальный диагноз при синдроме 
Ахенбаха имеет большое клиническое значение, 
поскольку это заболевание является, по сути, 
диагнозом исключения [12, 13]. Помимо симпто-
мов со стороны пальцев, ладоней или подошв не 
должно отмечаться никаких других существенных 
отклонений от нормы, в ином случае может по-
требоваться более углубленное обследование [2, 
4]. Исследование показателей пульса и выпол-
нение пульсоксиметрии является обязательным 
мероприятием. Дифференциальный диагноз сле-
дует проводить с большим количеством состоя-
ний, сопровождающихся изменением окраски 
пальца [1–4]. 

Острая ишемия пальца проявляется симпто-
мами, схожими с синдромом Ахенбаха, такими 

как боль, цианоз или бледность кожи в области 
поражения и парестезии. При синдроме Ахенбаха 
пальцы обычно имеют неизмененную темпера-
туру, а изменения окраски наблюдаются пре-
имущественно по ладонной (подошвенной) по-
верхности без захвата кончика пальца. Пульсок-
симетрия демонстрирует снижение насыщения 
крови кислородом. В отличие от синдрома Ахен-
баха острая ишемия пальца является ургентной 
патологией [1, 3]. 

Первичный и вторичный феномен Рейно – 
другие состояния, сопровождающееся измене-
нием цвета пальцев кисти (иногда стопы) [4, 23, 
24]. Феномен Рейно считается первичным, когда 
не может быть определена причина, его вызы-
вающая, и вторичным, когда он спровоцирован 
другой патологией, например, коллагенозами.  
В отличие от синдрома Ахенбаха, при феномене 
Рейно, как правило, поражаются кончики паль-
цев, и он является более хроническим и реци- 
дивирующим состоянием, ассоциированным с 
идентифицируемыми триггерами, такими как 
низкие температуры, эмоциональный стресс или 
прием некоторых лекарственных препаратов 
[23, 24]. Кроме того, при синдроме Рейно изме-
нение окраски пальцев происходит стадийно, от 
синюшного до бледного. Изменение окраски 
обусловлено вазоконстрикцией мелких сосудов 
и может сопровождаться болью в области пора-
жения, парастезиями или зябкостью. В тяжелых 
случаях, чаще на фоне вторичного феномена 
Рейно могут наблюдаться изъявления и признаки 
некроза кончиков пальцев [2, 23]. Были описаны 
наблюдения синдрома Ахенбаха у пациентов с 
феноменом Рейно, что указывает на возмож-
ность сосуществования двух патологий у одного 
человека [8, 25]. 

Системный васкулит с поражением пальцев 
также следует учитывать при дифференциальной 
диагностике. В отличие от синдрома Ахенбаха, 
при васкулите в пальцах наблюдается выражен-
ная боль с акроцианозом и возможными изъяв-
лениями, которые могут привести к некрозу, при 
этом преимущественно поражаются дистальные 
фаланги. Часто имеются симптомы в других час-
тях тела (суставная боль, сыпь, утомляемость). 
Обследование пациента с признаками и симпто-
мами васкулита обычно включает лабораторные 
анализы на наличие воспаления и аутоимунных 
нарушений, а также биопсию пораженного уча-
стка кожи [4]. 

Синдром Гарднера–Даймонда (психогенная 
пурпура) – редкое заболевание, характеризую-
щееся спонтанным появлением болезненных вол-
дырей на коже, которые с течением времени 
эволюционируют в экхимозы и постепенно под-
вергаются регрессу [26]. Этиология заболева-
ния остается до конца не изученной. Данная 
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патология чаще встречается у женщин молодого 
возраста на верхних конечностях. При синдроме 
Гарднера–Даймонда кровоподтек может возник-
нуть в любой части тела, его появлению предше-
ствуют сильные раздражители и эмоциональные 
потрясения [26]. 

Облитерирующий тромбангиит (болезнь Бюр- 
гера) является еще одной патологией, с которой 
необходимо дифференцировать синдром Ахен-
баха. Он практически всегда ассоциирован с упот-
реблением табака и приводит к формированию 
перемежающейся боли в кистях или стопах, в 
тяжелых случаях сопровождается болью в покое 
и образованием язв на пальцах. Как и при острой 
ишемии, отмечается резкое появление боли в 
области дистальных фаланг с возможным фор-
мированием некрозов [27]. 

Эритромелалгия характеризуется эпизодами 
эритемы, жара и ощущения жжения в конечно-
стях. Чаще наблюдается симметричное пораже-
ние нижних конечностей, но могут страдать и 
верхние. Эритема может быть легкой или уме-
ренной с четкими или нечеткими границами. 
Изменение окраски кожи может варьировать  
от дистальных фаланг до всей конечности. При-
ступы провоцируются согреванием конечности, 
а ее погружение в холодную воду или использо-
вание емкости со льдом способствует облегчению 
симптоматики [28]. 

Эритема ознобления – патология, ассоци-
ированная с воздействием холода, она характе-
ризуется появлением эритематозно-фиолетовых  

 

папул на пальцах, обычно сопровождающихся 
болью, отеком и зудом. Эти поражения обычно 
исчезают самостоятельно при согревании и 
имеют тенденцию к ухудшению в прохладной 
среде. В отличие от синдрома Ахенбаха, эритема 
ознобления чаще наблюдается на пальцах стопы 
и имеет тенденцию к возникновению в холодное 
время года [2, 4, 29]. 

Тромбоз ладонных пальцевых вен встречается 
относительно редко, обычно у женщин в возрасте 
35–65 лет, в большинстве случаев на IV пальце. 
Как и у пациентов с синдромом Ахенбаха, у та-
ких больных наблюдается острое болезненное 
изменение цвета по ладонной поверхности паль-
цев. Однако на пораженном пальце часто имеется 
пальпируемый узелок, а степень изменения ок-
раски пальца гораздо менее выражена [10, 30]. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

Таким образом, синдром Ахенбаха является 
малоизученным заболеванием, которое может 
встречаться чаще, чем о нем сообщается. Данная 
патология чаще выявляется у женщин в возрасте 
около 50 лет и в основном поражает пальцы кисти, 
но может наблюдаться и на стопе. Диагноз уста-
навливается клинически по характерным данным 
анамнеза и физикального исследования. Специ-
фического лечения синдрома Ахенбаха не требу-
ется, симптоматика купируется самостоятельно 
через несколько часов или дней с момента воз-
никновения. 
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