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Истинная акантолитическая пузырчатка (ИАП) – дер-
матоз из группы аутоиммунных заболеваний. Частота 
встречаемости ИАП составляет от 0,08 до 1,6 на 100 тыс. 
населения в год. В развитии ИАП играет роль генетиче-
ская предрасположенность, имеющая определенную зави-
симость – в разных странах ассоциация с определенными 
аллелями генов главного комплекса гистосовместимости 
(HLA) [1–7]. Начало аутоиммунного процесса может быть 
связано с различными триггерными факторами: лекар-
ственные препараты, инсоляция, вирусные инфекции, он-
кологические заболевания, стрессы, продукты питания, 
содержащие танин, тиоловую группу, гормональные нару-
шения и т.д. [3, 8–11].

Механизм формирования интраэпидермальных пузы-
рей при ИАП основан на разрушении десмосомальных 
связей кератиноцитов в результате воздействия иммуногло-
булинов G (IgG) на десмоглеины 1-го и 3-го типа. Работы 

по изучению патогенеза ИАП позволили включить в спи-
сок несколько десятков терапевтических мишеней для воз-
действия аутоантител структурных белковых компонентов 
и другие антигены [2, 12]. Доказано участие в патогенезе 
ИАП ацетилхолиновых (никотиновых, мускариновых) ре-
цепторов кератиноцитов, рецептора эпидермального фак-
тора роста (EGF), митоген-активируемой протеинкиназы 
(p38 MAPK), фосфолипазы С (PLC), тирозинкиназы нере-
цепторного типа (Src), киназы фокальной адгезии (КФА), 
белка mTOR, трансмембранного полипептида PERP и дру-
гих факторов [2, 12].

В классификации ИАП согласно МКБ-10 различают 
следующие разновидности:

L10.0. Пузырчатка обыкновенная;
L10.1. Пузырчатка вегетирующая;

Герпетиформная пузырчатка;
L10.2. Пузырчатка листовидная; 
L10.3. Пузырчатка бразильская;
L10.4. Пузырчатка эритематозная;

Синдром Синера–Ашера;
L10.5. Пузырчатка, вызванная лекарственными сред-
ствами;
L10.8. Другие виды пузырчатки:

Паранеопластическая пузырчатка;
IgA-зависимая пузырчатка

– субкорнеальный пустулез;
– внутридермальный нейтрофильный дерматоз.
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Редкой разновидностью обыкновенной (вульгарной) 
пузырчатки является вегетирующая форма, составляющая 
1–2% всех случаев ИАП [10, 13]. В зависимости от клини-
ческих проявлений, ответа на терапию, прогноза и гисто-
логической картины выделяют два типа вегетирующей пу-
зырчатки: Ноймана (G. Neumann) и Аллопо (H. Hallopeau) 
[13]. Общее для этих форм – локализация проявлений в 
крупных складках, вокруг естественных отверстий, реже на 
коже лица, волосистой части головы. Поражения слизистой 
оболочки полости рта встречаются часто как при типе Ной-
мана, так и Аллопо и имеют характерные общие призна-
ки – церебриформный язык с бороздами по типу мозговых 

извилин. При пузырчатке типа Ноймана распространенные 
буллезные элементы быстро вскрываются и на слившихся 
эрозивных поверхностях формируются папилломатозные 
разрастания. Этот тип вегетирующей пузырчатки хуже реа-
гирует на терапию и имеет плохой прогноз. При типе Алло-
по сыпь носит ограниченный характер и представлена сли-
вающимися пустулами, образующими инфильтрированные 
вегетирующие бляшки с гнойным налетом и зловонным 
запахом. Эта разновидность пузырчатки лучше реагирует 
на терапию и имеет доброкачественное течение с длитель-
ными ремиссиями [10, 11, 13–15]. Еще одно существенное 
различие этих форм заключается в патогистологической 

DOI: http://dx.doi.org/10.18821/1560-9588-2017-20-3-146-150

Рис. 1. Больной Б., 58 лет. Вегетирующая пузырчатка на момент обращения.
а – поражение кожи лица; б – поражение кожи волосистой части головы; в – эрозия околоушной области (стрелкой указано место биопсии);  

г – эпителизирующаяся эрозия подключичной области слева.
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картине. Так, при типе Ноймана наблюдаются выраженные 
явления папилломатоза и акантоза с интраэпидермальными  
абсцессами, состоящими из эозинофилов. При типе Аллопо – 
акантолитические щели, заполненные эозинофилами и 
акантолитическими клетками. В эпидермисе отмечается 
эозинофильный спонгиоз, в дерме выраженный эозино-
фильный инфильтрат [10, 13, 15].

Диагноз ИАП устанавливают на основании клиниче-
ской картины, данных цитологического, гистологического, 
иммунологического обследования (реакции прямой и не-
прямой иммунофлюоресценции, иммуноферментного ана-
лиза (ИФА) для определения антител к десмоглеинам 1-го 
и 3-го типа, иммуноблот для определения аутоантигенов 
массой 130 или 160 кД) [15–18]. Отметим, что антитела к 
десмоглеину 1-го типа выявляют при листовидной пузыр-
чатке, а при вульгарной и ее разновидности вегетирующей – 
к десмоглеину как 1-го, так и 3-го типа [16, 19, 20]. Опи-
саны случаи вегетирующей пузырчатки, как Ноймана, так 
и Аллопо, когда выявляли антитела только к десмоглеину 
3-го типа [5, 7].

Основным препаратом выбора терапии при ИАП оста-
ются системные ГКС в высоких дозах – от 1 мг/кг (в за-
висимости от площади поражения). После стабилизации 
процесса дозу постепенно снижают до минимальной под-
держивающей. В комбинации с ГКС с целью снижения 

дозы и уменьшения риска побочных эффектов назначают 
цитостатические препараты: метотрексат, азатиоприн, ци-
клофосфамид, микофенолата мофетил. В качестве альтер-
нативной терапии применяют гамма-глобулины, биологи-
ческие препараты (ритуксимаб), каскадный плазмаферез, 
экстракорпоральную фотохимиотерапию [15, 20, 21].

Диагностика ИАП, особенно ее редких форм, по-
прежнему вызывает трудности, несмотря на имеющиеся 
критерии верификации. 

Приводим собственное наблюдение случая вегетирую-
щей пузырчатки, предположительно типа Аллопо, диагно-
стированной предварительно как рак кожи.

Б о л ь н о й Б., 58 лет, обратился в октябре 2016 г. на кафедру 
дерматовенерологии Северо-Осетинской медицинской академии с 
жалобами на высыпания на лице, волосистой части головы. Впер-
вые единичные элементы сыпи (со слов дочери, гнойнички, язвочки, 
корочки) на лице появились несколько месяцев назад. Обращался к 
дерматовенерологу в частный медицинский центр. Был предполо-
жен диагноз «аллергический дерматит» и назначена терапия антиги-
стаминными препаратами, энтеросорбентами, топическими глюко-
кортикостероидами. Положительной динамики на фоне лечения не 
отмечалось. Больного отправили на консультацию в онкологический 
диспансер, где на основании цитологического исследования мате-
риала с патологических очагов установлен диагноз «две базалиомы 
1-го типа, базалиома 2-го типа, четыре очага плоскоклеточного рака, 
1 очаг метатипического рака».

Было проведено хирургическое удаление очагов и лучевая те-
рапия суммарной очаговой дозой 60 Гр. В гистологическом иссле-
довании иссеченного образования с кожи правой височной области: 
узловая гиперплазия сальных желез и волосяных фолликулов с хро-
ническим умеренно активным воспалением (злокачественный по-
тенциал не выявлен).

Ввиду продолжающегося прогрессирования процесса больно-
го отправили на лечение в одну из онкологических клиник Санкт-
Петербурга. Из цитологического исследования образования на коже 
лба от 05.09.16: цитологический материал представлен многочис-
ленными пластами и тяжами пролиферирующего многослойного 
плоского эпителия парабазального и промежуточного слоев; клетки 
однотипные с очаговым ядерным полиморфизмом и нерезко выра-
женной атипией. Злокачественный потенциал неясен. Плоскокле-
точный рак?

Из повторного гистологического исследования (дорезка блока): 
тангенциальный срез новообразования кожи представлен гнездами 
эпителиальных клеток с эпидермоидной и пилоидной дифференци-
ровкой. Дерма гиалинизирована с выраженной лимфоплазмоцитар-
ной инфильтрацией. Диагноз: доброкачественная множественная 
трихоэпителиома кожи лица и волосистой части головы.

Больному провели криодеструкцию образования кожи лба под 
УЗ-навигацией, после чего его выписали под наблюдение онколога 

Рис. 2. Цитологическое исследование. Акантолитические клетки. 
Окраска по Романовскому–Гимзе. Ув. 400.

Рис. 3. Тот же больной на фоне терапии.
а – кожа лица полностью очистилась; б – кожа волосистой части головы свободна от высыпаний; в – кожа височной области свободна от высыпаний.
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по месту жительства. Несмотря на проведенную терапию, кожный 
процесс прогрессировал.

Из сопутствующих заболеваний: гипертоническая болезнь 3-й 
степени, риск сердечно-сосудистых осложнений 4-й степени; це-
реброваскулярная болезнь; состояние после перенесенного остро-
го нарушения мозгового кровообращения по ишемическому типу 
(март 2016 г.); дисциркуляторная энцефалопатия; хронический хо-
лецистит вне обострения.

На момент осмотра состояние пациента средней тяжести. Боль-
ной правильного телосложения, нормостенического типа. На вопро-
сы не отвечает. Реагирует на происходящее отстраненно.

Локальный статус. Кожный покров и видимые слизистые обо-
лочки бледно-розового цвета. На коже волосистой части головы в 
лобно-теменной области, на лице в области переносицы, висков, 
спинки и крыльев носа, век, щек, подбородка, на красной кайме губ 
имеются эрозии, вегетации, корковые наслоения серозно-гнойно-
геморрагического характера (рис. 1, а–в). На коже подключичной 
области слева имеется эпителизирующаяся эрозия округлой формы 
около 1 см в диаметре (рис. 1, г).

Результаты лабораторных исследований. Клинический анализ 
крови от 17.10.16: гемоглобин 122 г/л, эритроциты 5,12 × 1012/л, 
тромбоциты 126 × 109/л, лейкоциты 7,6 × 109/л, п/я 6%, с/я 51%, м. 
8%, б. 1%, э. 2%, лимф. 32%; СОЭ 10 мм/ч. Биохимический ана-
лиз крови от 18.10.16: АЛТ 42,1 ЕД/л, АСТ 20 ЕД/л, билирубин 
общий 13,2 мкмоль/л; глюкоза крови 4,75 ммоль/л. Анализ мочи от 
17.10.16: цвет соломенно-желтый, удельный вес 1018 г/л, прозрач-
ность полная, pH 6,0, белок и глюкоза не обнаружены.

Результаты специальных исследований. В мазках отпечатках 
с эрозии на коже правой височной области найдены клетки Тцан-
ка (рис. 2). Результаты ИФА на антитела (АТ) к десмоглеинам 1-го 
и 3-го типа от 03.11.16: АТ к десмоглеину 3-го типа, IgG более  
200 ЕД/мл (референсные значения менее 20 ЕД/мл); АТ к десмо-
глеину 1, IgG 13,83 ЕД/мл (референсные значения менее 20 ЕД/мл).  
От повторной биопсии родственники отказались.

На основании клинических (эрозивные дефекты, множествен-
ные очаги вегетаций кожи лица и волосистой части головы), лабо-
раторных данных (в мазках отпечатках обнаружены клетки Тцанка, 
IgG к десмоглеину 3-го типа более 200 ЕД/мл), отсутствия данных 
об онкопатологии при двукратном гистологическом исследовании 
установлен диагноз: вегетирующая пузырчатка, предположительно 
тип Аллопо.

Назначено лечение: преднизолон в суточной дозе 70 мг, панан-
гин по 1 таблетка 3 раза в сутки, глицирам по 50 мг 3 раза в сут-
ки. Местно: 0,05% раствор хлоргексидина, аэрозоль оксикорт, фу-
корцин, мазь белогент, гель солкосерил. Через 4 нед после начала 
терапии на фоне положительной динамики начато снижение суточ-
ной дозы преднизолона. Через 2 мес после начала терапии больной 
получает 30 мг преднизолона в сутки. Локальный статус: кожный 
покров и видимые слизистые оболочки свободны от высыпаний, 
бледно-розового цвета (рис. 3, а–в).

Описанный случай интересен не только редкими кли-
ническими проявлениями вегетирующей пузырчатки (по-
ражение кожи лица, волосистой части головы, отсутствие 
проявлений на слизистой оболочке полости рта), но и ре-
зультатами специфических лабораторных исследований. 
В частности, выработкой высокой концентрации антител 
класса G только к десмоглеинам 3-го типа.

Приведенный пример демонстрирует сложность диа-
гностики вегетирующей пузырчатки. В данном случае 
нетипичная клиника, недостаточный опыт дерматовене-
ролога привели к тому, что проявления были интерпрети-
рованы как онкопатология. В свою очередь онкологи, рас-
ценив акантолитические клетки как атипичные, несмотря 
на то, что двукратное гистологическое исследование не 
выявило злокачественный потенциал образований, про-
вели больному специфическую терапию, спровоцировав-
шую прогрессирование процесса и появление вегетирую-
щих очагов.

Вероятность подобных ситуаций будет сведена к мини-
муму, если такие методы диагностики, как ИФА для опре-
деления антител к десмоглеинам 1-го и 3-го типа, исклю-
чающие субъективный фактор оценки диагностического 
материала, станут рутинными и войдут в стандарт иссле-
дований пузырных дерматозов. 

Финансирование. Исследование не имело спонсорской поддержки. 
Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсутствии конфликта  
интересов. 
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ХРОМОСОМНЫЕ ПЕРЕСТРОЙКИ  
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Цель исследования – определение частоты и структуры хромосомных аномалий в группе больных 
атопическим дерматитом.
Материал и методы. Всего обследовано 470 пациентов с торпидным вариантом течения атопи-
ческого дерматита. В исследование вошли пациенты с установленным и зафиксированным в меди-
цинской документации диагнозом «атопический дерматит», который был подтвержден согласно 
диагностическим критериям J. Hanifin и G. Rajka. Кариологическое исследование было выполнено 47 
пациентам, имеющим высыпания на коже, трактовавшиеся как атопический дерматит и различ-
ные полисистемные поражения, включая нарушения репродуктивной функции, которые могли быть 
связаны с хромосомными аберрациями.
Результаты. По результатам проведенного кариотипирования, у 8 (17%) пациентов были найдены 
различные отклонения от нормального кариотипа. У 3 больных выявлен кариотип, соответству-
ющий синдрому Шерешевского–Тернера, у 1 больного обнаружен кариотип 46XY inv7 (gh ph), у 2 
пациентов – незначительные, отличающиеся по размеру инверсии хромосомы 9, у 2 пациентов – 
транслокационные формы хромосомных перестроек. Учитывая, что распространенность хромо-
сомных заболеваний в популяции составляет 0,5%, частота хромосомных перестроек, полученная 
в настоящем исследовании, составившая 1,8%, превышает общепопуляционные цифры. Согласно 
полученным результатам, можно рекомендовать кариотипирование при торпидном варианте те-
чения атопического дерматита, особенно при сопутствующей полисистемной патологии или на-
рушении репродуктивной функции.
К л ю ч е в ы е  с л о в а :  атопический дерматит; хромосомные перестройки.
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Objective. To determine the frequency and patterns of chromosomal abnormalities in patients with atopic 
dermatitis.
Material and methods. 470 patients with torpid variant of atopic dermatitis were observed. The study in-
cluded patients with established and recorded in the medical record diagnosis of atopic dermatitis, which 
has been confirmed in accordance with the diagnostic criteria of J. Hanifin and G. Rajka. Karyological 
study was performed to 47 patients with skin rash, interpreted as atopic dermatitis and various polysystemic 
lesions that could be associated with chromosomal aberrations.
Results. According to results of karyotyping, 8 (17%) patients had a variety of deviations from the normal 
karyotype, which made 1.8%. In 3 cases the karyotype corresponding to syndrome Turner was detected. One 
patient had karyotype 46XY inv7 (gh ph). In 2 patients minor, differing in size inversion of chromosome 9 
was detected. In 2 patients translocation forms of chromosomal rearrangements were identified.


