
154

РОССИЙСКИЙ ЖУРНАЛ КОЖНЫХ И ВЕНЕРИЧЕСКИХ БОЛЕЗНЕЙ. 2017; 20(3)DOI: http://dx.doi.org/10.18821/1560-9588-2017-20-3-154-156

© КОЛЛЕКТИВ АВТОРОВ, 2017
УДК 616.527-06:617.7

Тарасенко Г.Н.1,2, Гладько В.В.2, Сысоева А.Н.3, Свидерская О.С.2,  
Кузьмина Ю.В.1, Токмакова А.Н.4

РУБЦУЮЩИЙ ПЕМФИГОИД: 
МЕЖДИСЦИПЛИНАРНАЯ ПРОБЛЕМА
1ФГБУ «3 Центральный военный клинический госпиталь им. А.А. Вишневского»  
Минобороны России, 143420, г. Красногорск, Московская область, Россия;  
2Институт медико-социальных проблем, кафедра кожных и венерических болезней  
с курсом косметологии ФГБОУ ВПО «Московкий государственный университет  
пищевых производств» Минобрнауки России, , 125080, г. Москва, Россия;  
3Поликлиника ФГБУ «3 Центральный военный клинический госпиталь им. А.А. Виш-
невского» Минобороны России, 143433, Нахабино, Московская область, Россия; 
4ФГАУ «МНТК Микрохирургия глаза им. акад. С.Н. Федорова» Минздрава России, 
127486, г. Москва, Россия
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женный отек, покраснение и деформацию век, покраснение конъ-
юнктивы обоих глаз с обильным слизисто-гнойным отделяемым, 
снижение остроты зрения.

Из анамнеза установлено, что первые проявления заболевания 
появились в июле 2016 г., когда после длительного (в течение 2 мес) 
применения разных растворов для полоскания полости рта (назва-
ния растворов указать затрудняется) по поводу острого одонтоген-
ного периостита, пациент отметил появление высыпаний на сли-
зистой оболочке ротовой полости в виде единичных болезненных 
эрозий. За медицинской помощью не обращался, самостоятельно 
не лечился. Заболевание прогрессировало, и в августе 2016 г. после 
перенесенного накануне переохлаждения появилась отечность, по-
краснение век левого глаза и конъюнктивы, а также серозно-гнойное 
отделяемое. Лечился самостоятельно, использовал местную анти-
бактериальную (тетрациклиновая глазная мазь и капли левомице-
тин) и противовирусную терапию (глазные капли офтальмоферон) 
без эффекта. В течение 3 нед процесс распространился и на пра-
вый глаз, по поводу чего пациент обратился к врачу-офтальмологу 
в поликлинику по месту жительства, где был предположен диагноз 
слизисто-гнойного конъюнктивита и назначена местная антибакте-
риальная, противовирусная и местноанастезирующая терапия, без 
эффекта. С августа по сентябрь 2016 г. пациент неоднократно обра-
щался к врачу-офтальмологу и стоматологу в поликлинику по месту 
жительства, где назначали местную антибактериальную и антисеп-
тическую терапию, которая не дала результата.

В сентябре 2016 г. в связи с прогрессирующим снижением остро-
ты зрения левого глаза пациент повторно обратился к врачу-офталь-
мологу в поликлинику по месту жительства, был выявлен эрозивный 
дефект роговицы левого глазного яблока и рекомендовано лечение в 
специализированном стационаре. С сентября по ноябрь 2016 г. па-
циент находился на стационарном лечении в офтальмологическом 
отделении с диагнозом «острая центральная гнойная язва роговицы 
левого глаза; рубцовые изменения век; рубцовый заворот нижнего 
века; симблефарон обоих глаз. Полный стеноз носослезного протока. 
Гиперметропия правого глаза малой степени». Однако проводимая 
терапия, включавшая глюкокортикостероиды, системную и местную 
антибактериальную терапию, а также местную регенерирующую 
и кератопротекторную терапию, не дала положительного эффекта. 
Поэтому в ноябре 2016 г. больной был проконсультирован врачом-
офтальмологом в ФГБУ «Московский НИИ глазных болезней им. 
Гельмгольца» Минздрава России, где был заподозрен диагноз пем-
фигоида. Проконсультирован врачом-дерматовенерологом в КДЦ 
ФГБУ «Государственный научный центр дерматовенерологии и кос-
метологиии» Минздрава России (Москва), где диагноз  подтвержден.

При поступлении пациента в госпиталь в январе 2017 г. патоло-
гический процесс носил воспалительный характер и был локализо-
ван на слизистой оболочке глаз и ротовой полости. Глазные щели 
сужены за счет отека век, края век утолщены и гиперемированы. 
Конъюнктивы гиперемированы и гипертрофированы, из конъюн-
ктивальной полости обильное гнойное отделяемое. На слизистой 
оболочке нижнего века визуализируются множественные спайки, 
соединяющие конъюнктиву с нижним краем роговицы слева. Более 
выраженные изменения отмечаются в левом глазу. Нижнее веко: 
заворот ресничного края, контакт; конъюнктива умеренно гипере-
мирована; сглажен конъюнктивальный свод в области век; рогови-
ца полупрозрачная; обширная эрозия роговицы; уровень слезного 
мениска не определяется. Передняя камера средней глубины. Хру-
сталик: признаки склероза. Глубжележащие структуры не офталь-
москопируются. В правом глазу проявления пемфигоида менее 
выраженны, чем в левом глазу и проявляются в виде легкой сгла-
женности сводов век.

На слизистой оболочке полости рта в области нижней, верхней 
губы и щек имеются спавшиеся пузыри и эрозии ярко-розового цве-
та до 1 см в диаметре.

В конце января 2017 г. пациента направили в ФГАУ «МНТК Ми-
крохирургия глаза им. акад. С.Н. Федорова», где он находится под 
наблюдением по настоящее время. 

При осмотре выявлено: визометрия: OD 0,7 sph + 0,75 = 1,0 не 
корригирует, OS 0,01 не корригирует. Тонометрия по Маклакову: OD 
18 мм рт. ст., OS 20 мм рт. ст. Ультразвуковое исследование: OU обо-
лочки прилежат. В стекловидном теле единичные плавающие по-
мутнения по типу глыбок, включений. 

Биомикроскопия: OS – умеренная гиперемия конъюнктивы, конъ-
юнктивальные своды сглажены, уровень слезного мениска не опре-
деляется, незначительное слизистое отделяемое (см. рисунок, а). 
Роговица полупрозрачная, обширный дефект эпителиального слоя 
размером 8,3 мм (см. рисунок, б). В хрусталике начальные призна-
ки склероза. Глубжележащие структуры не офтальмоскопируются. 

Рубцующий пемфигоид (РП) представляет собой тяже-
лое хроническое аутоиммунное заболевание определен-
ной генетической предрасположенности с образованием  
субэпителиальных пузырей на конъюнктиве век, глазного 
яблока и последующим ее рубцеванием. Он сходен с бул-
лезным пемфигоидом кожи. При этих заболеваниях про-
исходит разрушение десмосом между эпителиальными 
клетками и формирование субэпителиальных везикул.  
В 80% случаев выявляют IgG и IgA, связанные с базальной 
мембраной эпителия конъюнктивы [1].

Как правило, заболевание поражает слизистые обо-
лочки ротовой полости и глаз. Однако у ряда пациентов 
поражение конъюнктивы глаза может быть единственным 
проявлением заболевания. Другими участками возможного 
возникновения очагов являются слизистые оболочки но-
соглотки, гортани, пищевода, гениталий и прямой кишки. 
[1–4]. Следует отметить, что очень часто наблюдаются из-
менения слизистой оболочки полости рта, которые появля-
ются в виде пузырей с напряженной покрышкой на внешне 
неизмененной слизистой оболочке или на эритематозном 
фоне. Диаметр пузырей может составлять 0,2–1,5 см, вну-
три пузырей серозное или геморрагическое содержимое [5].

Частота встречаемости данной офтальмопатологии ва-
рьирует в пределах 1 : 12–60 тыс. населения, причем чаще 
наблюдается у женщин (преимущественно старше 50 лет), 
чем у мужчин, в соотношении 2:1 [6].

При поражении глаз отмечаются отек, гиперемия, болез-
ненность, светобоязнь, подконъюктивальные пузыри, эро-
зии. Со временем на ранних стадиях заболевания образуют-
ся рубцовые изменения, которые приводят к сморщиванию 
конъюнктивы, сращению конъюнктивального мешка (сим-
блефарон), завороту век, изъязвлению роговой оболочки и 
слепоте. Своеобразным последствием многолетнего тече-
ния РП являются так называемые скульптурные глаза, при 
которых роговица сплошь покрывается мутноватой оболоч-
кой, допускающей лишь восприятие света [5].

Дифференциальный диагноз следует проводить с пузыр-
чаткой, от которой РП отличается отсутствием акантоли-
тических клеток, отрицательным симптомом Никольского, 
развитием рубцовых изменений на слизистой оболочке рта, 
коже и конъюнктиве, подэпидермальным расположением 
пузырей, а также отсутствием при иммуноморфологическом 
исследовании IgG в межклеточной субстанции эпидермиса 
[7]. Дифференциальный диагноз проводят и с другими за-
болеваниями, такими как буллезный пемфигоид, линейный 
IgА-дерматоз, многоформная эритема, красная волчанка, 
плоский лишай и др. Поскольку дифференциация РП от дру-
гих буллезных заболеваний бывает проблематичной, могут 
потребоваться специальные иммунопатологические иссле-
дования и/или иммуноэлектронная микроскопия [1]. 

Лечение РП представляет трудную задачу. Назначают 
системные глюкокортикостероиды как в качестве монотера-
пии, так и в сочетании с другими препаратами, в частности 
с дапсоном в дозе 30–60 мг в сут. В ряде случаев отмечена 
эффективность дапсона (50–200 мг внутрь ежедневно), од-
нако в других исследованиях указывается, что РП на данный 
препарат не отвечает [1]. Наружно глюкокортикостероидные 
гормоны применяют в виде обкалываний, аппликаций, аэро-
золей. Назначают также противомалярийные препараты (де-
лагил), иммунодепрессанты, препараты железа, витамины (А, 
В, Е, С). Одной из последних тенденций в терапии пациентов 
с наиболее тяжелым течением заболевания стало применение 
биологических препаратов, которые либо являются антагони-
стами фактора некроза опухоли α – ФНОα (например этанер-
цепт, инфликсимаб), либо связывают CD20 (ритуксимаб) [1].

Приводим наше наблюдение
Б о л ь н о й  С.,  59 лет, обратился в поликлинику госпиталя 

с жалобами на высыпания на слизистой оболочке ротовой полости, 
сопровождающиеся выраженной болезненностью, а также на выра-
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OD – конъюнктива бледно-розовая, легкая сглаженность конъюн-
ктивальных сводов. Инъекции, отделяемого нет. Уровень слезного 
мениска снижен. Роговица и хрусталик прозрачны. В стекловидном 
теле единичные плавающие помутнения. Рефлекс с глазного дна ро-
зовый (см. рисунок, в).

Диагноз: OU рубцующий пемфигоид; синдром сухого глаза.  
OS – симблефарон. Эрозия роговицы.

Назначено консервативное лечение: 
• рестасис: в правый глаз по 1 капле 2 раза в день; в левый глаз по 

1 капле 4 раза в день в течение 6 мес;
• баларпан 0,01% плюс дексаметазон 0,1% в разведении 1:4 по  

1 капле 1 раз в день в оба глаза постоянно;
• стиллавит по 1 капле 4–6 раз в день плюс хилозар-комод  

(по необходимости) в оба глаза постоянно;
• корнерегель 5% 4 раза в день в левый глаз;
• фларекс по 1 капле 1 раз в день в оба глаза в течение 3 мес;
• дипроспан в парабульбарное пространство левого глаза  

3 инъекции 1 раз в неделю;
• дексаметазон 0,4% 0,5 мл 8 субконъюнктивальных инъекций 

через день в левый глаз.
Учитывая наличие обширного эпителиального дефекта рого-

вицы, отсутствие положительной динамики эпителизации на фоне 
консервативного лечения и риск развития язвы роговицы, принято 
решение о проведении кровавой блефарорафии на левом глазу. Под 
местной инфильтрационной анестезией века Sol. Lidocaini 2% 2,0 
лезвием в интрамаргинальном пространстве проведен разрез, отсту-
пя 3 мм от слезной точки и не доходя до латеральной связки век на  
7 мм. Края век сопоставлены и сшиты П-образными швами.

Наличие свободных от швов участков век в области наружного 
и внутреннего углов глаза позволит пациенту использовать лекар-
ственные препараты, назначенные с целью увлажнения и стимуля-
ции репаративных процессов. 

Через 6 мес запланировано расшивание век и проведение пла-
стики сводов век с использованием слизистой оболочки с губы при 
удовлетворительном состоянии ротовой полости на фоне проведе-
ния системной гормональной терапии.

Таким образом, осложнения РП зависят от области по-
ражения, поэтому в связи с опасностью развития тяжелых 
осложнений, таких как поражение глаз, гортани, пищевода 
и др., лечение требует активного привлечения врачей раз-
личных специальностей.

Финансирование. Исследование не имело спонсорской поддержки. 
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Больной С. Рубцующий пемфигоид глаз. Снимки сделаны 
при биомикроскопии на щелевой лампе с фотообъективом.
а – левый глаз с раскрытыми веками (видны грубые рубцовые из-
менения конъюнктивы, выраженная спаянность конъюнктивы век 
с конъюнктивой глазного яблока; сглаженность сводов век (сим-
блефарон);
б – левый глаз с окрашиванием флюоресцеином (пунктиром обо-
значена обширная эрозия роговицы).
в – правый глаз – имеются проявления пемфигоида, но гораздо ме-
нее выраженные, чем на левом глазу, в виде легкой сглаженности 
сводов век.


