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Аннотация
Аутоиммунные буллезные дерматозы представляют собой группу приобретенных и наследственных заболеваний, 

обусловленных выработкой аутоантител, направленных против белковых структур эпидермиса и дермо-эпидермаль-
ного соединения. Наиболее тяжелыми и потенциально опасными буллезными дерматозами являются акантолитическая 
пузырчатка и буллезный пемфигоид. Смертность от акантолитической пузырчатки достигает 30,0 %. 

Цель. Продемонстрировать разнообразие клинических проявлений и необходимость междисциплинарного взаимо-
действия при ведении пациентов с аутоиммунными буллезными дерматозами.

Материалы и методы. Проведен литературный обзор материалов отечественных и зарубежных исследователей, 
описывающих клиническое течение аутоиммунных буллезных дерматозов с использованием поисковых систем PubMed, 
Medline, Cochrane, Elibrary (всего 73).

Клиническое течение пузырных дерматозов варьирует от локализованных форм с относительно легкой степенью 
тяжести до генерализованных летальных, характеризующихся образованием пузырей, вскрывающихся с образованием 
длительно незаживающих эрозий, возникающих как на коже, так и на слизистых оболочках глаз, носа, полости рта, 
пищевода, половых органов. В статье приведены описания наиболее характерных жалоб при поражении слизистых 
оболочек, эндоскопической картины поражения желудочно-кишечного тракта при аутоиммунных буллезных дерматозах, 
классической клинической картины акантолитической пузырчатки, представленной пузырями с серозным содержимым, 
с вялой, дряблой покрышкой и эрозиями, склонными к периферическому росту, а также наиболее значимых для диф-
ференциальной диагностики пузырных дерматозов клинических симптомов Никольского, Асбо-Ханзена, Шеклова. 
Представлены случаи с атипичной клинической картиной аутоиммунных буллезных дерматозов и необычной локализа-
цией процесса, которые являются одними из наиболее частых причин диагностических ошибок, приводящих к распро-
странению процесса, прогрессированию заболевания, отсрочке начала лечения и назначению высоких доз системных 
глюкокортикостероидов. Улучшение прогноза и качества жизни больных возможно лишь при междисциплинарном 
взаимодействии врача-дерматовенеролога со смежными специалистами. 

Ключевые слова: аутоиммунные буллезные дерматозы, акантолитическая пузырчатка, буллезный пемфигоид, пузырь, 
эрозии.
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Введение
Аутоиммунные буллезные дерматозы (АБД) — группа 

приобретенных и наследственных аутоиммунных заболе-
ваний кожи, приводящих к инвалидизации, характеризу-
ющиеся высокой смертностью, основным проявлением 
на коже и слизистых оболочках которых является пузырь, 
формирующийся в результате выработки аутоантител. 
К наиболее распространенным АБД относятся аканто-
литическая пузырчатка, буллезный пемфигоид Левера, 
реже встречается семейная пузырчатка Хейли-Хейли. 
Так, по данным ретроспективного исследования, про-
веденного M. Ghiasi et al. в 2017 г., акантолитическая 
пузырчатка (АП) наблюдалась в 45,3 % случаев, бул-
лезный пемфигоид (БП) — в 48,3 % [1].

Сложности ведения пациентов с АБД обусловлены 
несвоевременностью установления диагноза, в том 
числе в связи с вариабельной клинической картиной 
дерматозов, постепенным нарастанием симптомов 
заболевания, первичным обращением пациентов за 
медицинской помощью к врачам различных специ-
альностей, их низкой настороженностью в отношении 
АБД и, как следствие, диагностическими ошибками. 

Ошибки в диагностике АБД приводят к ухудшению 
состояния больного, распространению процесса. По 
данным Э.А. Баткаева и др. (2006 г.), диагноз вуль-
гарной пузырчатки на первичном приеме был запо-
дозрен лишь у 41,6 % больных, у 25,0 % диагноз уста-
новлен лишь через месяц, у 33,3 % — через 6 месяцев 
с момента обращения за медицинской помощью [2, 3].

Цель — продемонстрировать разнообразие кли-
нических проявлений и необходимость междисци-

плинарного взаимодействия при ведении пациентов 
с аутоиммунными буллезными дерматозами.

Материалы и методы. Проведен литературный 
обзор материалов отечественных и зарубежных 
исследователей, описывающих клиническое течение 
аутоиммунных буллезных дерматозов с использова-
нием поисковых систем PubMed, Medline, Cochrane, 
Elibrary (всего 73).

Обзор литературы
Клиническое течение пузырных дерматозов варьи-

рует от локализованных форм с относительно легкой 
степенью тяжести до генерализованных летальных 
форм, которые характеризуются образованием 
пузырей, вскрывающихся с образованием длительно 
незаживающих эрозий, возникающих как на коже, так 
и на слизистых оболочках глаз, носа, полости рта, 
пищевода, половых органов. 

На коже при классической клинической картине 
АП высыпания представлены пузырями с серозным 
содержимым, с вялой, дряблой покрышкой на неиз-
мененных участках кожи. Покрышка элементов даже 
при легкой травме разрывается, в результате образу-
ются красные, мокнущие, болезненные эрозии, окай-
мленные обрывками отслаивающегося эпидермиса, 
склонные к периферическому росту. При трении 
визуально неизменных кожных покровов происходит 
отслойка эпидермиса. Такая легкая травмируемость 
эпидермиса при АП, обусловленная акантолизом, 
была впервые описана П. В. Никольским в 1896 г. 

MODERN CLINICAL FEATURES OF AUTOIMMUNE BULLOUS DERMATOSES

Ufimtseva M.A., Gurkovskaуa E.P., Izmozherova N.V., Bochkarev Y.M., Beresneva T.A.
 Ural State Medical University, Yekaterinburg, Russia 

Abstract
Autoimmune bullous dermatoses are a group of acquired and inherited diseases caused by the production of autoantibodies 

directed against protein structures of the epidermis and dermo-epidermal junction. The most severe and potentially dangerous 
bullous dermatoses are acantholytic pemphigus and bullous pemphigoid. Mortality from acantholytic pemphigus is 10.0 - 30.0%. 

Aim. To demonstrate the diversity of clinical manifestations and the need for multidisciplinary interaction in the management 
of patients with autoimmune bullous dermatoses.

Materials and methods. The literature review of materials of domestic and foreign researchers describe the clinical course 
of autoimmune bullous dermatoses using the search engines Pubmed, Medline, Cochrane library, Elibrary (total 73).

The clinical course of bladder dermatosis varies from localized forms with a relatively mild degree of severity to generalized 
lethal forms that are characterized by the formation of bullas that open with the formation of long-term non-healing erosions that 
can occur both on the skin and on the mucous membranes of the eyes, nose, mouth, esophagus, genitalia. The article describes the 
most significant complaints from patients with lesions on mucous membranes, the description of the endoscopic picture of lesions 
in the gastrointestinal tract in patients with autoimmune bullous dermatoses, the description of the classical clinical picture of 
pemphigus acantholyticus, represented by blisters with serous contents, with listless, flabby cover and erosions prone to peripheral 
growth, a description of the clinical symptoms of Nikolsky, Asbo-Khansen and Sheklov, most significant for the differential diagnosis 
of bullous dermatoses. Furthermore authors describe cases with non typical clinical findings autoimmune bullous dermatoses and 
unusual site of the pathologic process. That can cause diagnostic errors leading the process to spread, postponement of the start 
of treatment, which in turn requires the appointment of high doses of systemic glucocorticosteroids. Improving the prognosis and 
quality of life of patients is possible only with the interdisciplinary interaction of a dermatovenereologist with adjacent specialists. 

Keywords: autoimmune bullous dermatoses, pemphigus, bullous pemphigoid, bulla, erosion.
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В настоящее время данный симптом является класси-
ческим, упоминается в отечественных и зарубежных 
руководствах по дерматологии и имеет название 
в честь его автора — «симптом Никольского» [4— 6].

Описаны еще два клинических симптома, наблю-
дающиеся у больных акантолитической пузырчаткой: 
симптом Асбо-Хансена и симптом Шеклова (симптом 
«груши»). Давление на покрышку невскрывшегося 
пузыря у больного пузырчаткой увеличивает площадь 
его основания. Это обусловлено расслоением акантоли-
тически измененного эпидермиса механическим давле-
нием пузырной жидкости (симптом Асбо-Хансена). При 
симптоме Шеклова наблюдается скопление экссудата 
в нижней части пузыря под действием силы тяжести, 
в связи с чем пузырь приобретает форму груши [7—9].

Однако помимо распространенной клинической 
формы, при АП могут наблюдаться ограниченные 
высыпания. Z. Abbas et al. (2014 г.) наблюдали 
41-летнюю женщину, у которой единственным про-
явлением были чешуйки и геморрагические корки 
на красной кайме нижней губы [10]. V.D. Mandel et 
al. (2016 г.) описали клинический случай себорейной 
пузырчатки у 74-летнего мужчины. Дебют заболе-
вания сопровождался изолированным поражением 
кожи в области спинки носа. Кожный процесс был 
представлен корками и чешуйками [11]. M.S. Rebello 
et al. (2016 г.) описывают больную вегетирующей 
пузырчаткой с изолированным поражением спинки 
языка в виде церебриформных борозд и извилин [12].

Э.А. Баткаевым и др. (2014 г.) было отмечено, что 
при первичном обращении пациентов с АП к врачу-
стоматологу в 2/3 случаев высыпания в ротовой 
полости из-за отсутствия типичных пузырей на сли-
зистой оболочке были расценены как проявления 
афтозного стоматита [2, 13].

По данным литературного обзора, приведен-
ного в журнале Actas Dermo-Sifiliográficas, у 60,0 % 
больных АП наблюдалось поражение кожи и слизи-
стых оболочек, у 30,0 % — только поражение кожных 
покровов, у 10,0 % — поражение только слизистых 
оболочек [8]. При этом вульгарная пузырчатка в 
67,0—85,0 % случаев дебютирует на слизистой 
полости рта, в области ретромолярного пространства 
и зева, длительное время оставаясь единственным 
проявлением болезни [7, 14, 15]. 

Врач-стоматолог одним из первых сталкивается 
с данным заболеванием. Однако несмотря на харак-
терные жалобы, заставляющие пациентов обратиться 
за медицинской помощью, в том числе боль в горле 
при приеме пищи, разговоре, чувство жжения, диском-
форт, дисфагия, одинофагия, неприятный запах изо 
рта, гиперсаливация, наличие ярко-красных эрозий 
в ротовой полости, покрытых белесоватым налетом 
и окаймленных обрывками эпидермиса (остатки 
покрышки пузыря), кровоточащими при дотраги-
вании шпателем, наблюдаются многочисленные 

диагностические ошибки. Исследователи отмечают, 
что больные длительное время получают лечение по 
поводу таких диагнозов, как афтозный стоматит, кан-
дидоз слизистых, эрозивно-язвенная форма красного 
плоского лишая, что приводит к прогрессированию 
заболевания и вовлечению в патологический процесс 
кожных покровов и слизистых оболочек глаз, носа, 
пищевода, гениталий. В отечественной литературе 
сведения о частоте и характере вовлечения данных 
слизистых оболочек освещены недостаточно, име-
ются лишь единичные исследования [13, 16, 17].

Поражение слизистой глаз у больных АП встре-
чается в 14,3 % случаев, при этом степень тяжести 
клинических проявлений варьирует от конъюнкти-
вита до тяжелых эрозивных изменений слизистой 
глаз и возникновения слепоты вследствие перфо-
рации роговицы. Высыпания могут локализоваться 
как на слизистой одного глаза, так и на обоих [18—20]. 
Исследователи отмечают, что основными жалобами, 
предъявляемыми больными АП с поражением глаз, 
являются боль, чувство жжения, ощущение инород-
ного тела в глазу, светобоязнь, раздражение слизистой 
глаз, слезотечение. При этом наиболее часто при вуль-
гарной пузырчатке наблюдалась гиперемия конъюн-
ктивы — 87,5 % случаев, эрозии век — 41,6 %, пузыри 
и/или эрозии конъюнктивы — 6,0 %, фиброз конъ-
юнктивы встречался лишь в 1,0 % случаев [21— 23].

По данным R. Nakamura et al. (2017 г.), наблю-
давших 123 пациента с АБД, у 50,4 % больных выяв-
лено поражение слизистой глотки и гортани, у 36,1 % 
установлено поражение слизистой оболочки пище-
вода [24].

Одними из первых поражение слизистой пищевода 
при вульгарной пузырчатке описали H. Mobacken et 
al. (1988 г.), при этом слизистая гастро-дуоденальной 
зоны была интактна. Клинические симптомы пора-
жения пищевода, такие как боли в эпигастральной 
области, появились во время лечения высокими дозами 
глюкокортикостероидов (ГКС) и ошибочно были при-
няты за стероидные язвы. Купирование симптомов 
эрозивного эзофагита удалось достичь при одновре-
менном увеличении суточной дозы системных ГКС и 
назначении Н2-гистаминоблокатора. Авторы указы-
вают на необходимость тщательного эндоскопического 
обследования пациентов с жалобами, характерными 
для патологии ЖКТ, с целью дифференциальной диаг-
ностики поражений пищевода [24—26].

Авторы отмечают, что основными симптомами 
поражения пищевода при акантолитической пузыр-
чатке являются дисфагия (57,1 % случаев), одино-
фагия (21,4 % случаев), а не желудочно-кишечные 
кровотечения, сопровождающиеся рвотой и/или 
меленой. При проведении эндоскопического иссле-
дования выявляются пузыри, эрозии в виде красных 
продольных линий или кольцевых трещин с отслойкой 
слизистой и обширными кровотечениями вдоль всего 
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органа, также у больных наблюдались стриктуры и 
рубцовые изменения, требующие дилатации. Кроме 
того, у одного больного АП авторы наблюдали пер-
форацию пищевода [27—29]. 

Вовлечение слизистой половых органов наблюдали 
N.D. Fairbanks Barbosa et al. (2012 г.) в 22,0 % случаев, 
при этом наиболее часто эрозии локализовались на 
слизистой вульвы, а у 1/3 пациенток поражение сли-
зистой вульвы было единственным проявлениям АП. 
Авторы отмечают наличие у пациенток с высыпаниями 
на слизистой оболочке гениталий атипичных плоско-
клеточных клеток, первоначально расцененных как 
признак диспластического процесса, однако при даль-
нейшем исследовании они оказались акантолитиче-
скими клетками, подтверждающими диагноз АП [30].

Нетипичная клиническая картина и необычная 
локализация процесса являются одними из наиболее 
частых причин диагностических ошибок не только 
АП, но и других пузырных дерматозов. 

S. Iijima et al. (2014 г.) в журнале JAMA Dermatology 
приводят описание клинического случая семейной 
пузырчатки Хейли-Хейли. Авторы обращают вни-
мание на атипичную локализацию дерматоза у 61-лет-
него мужчины и его 57-летней сестры. Высыпания у 
мужчины были представлены в виде эритемы, пузырей 
с вялой покрышкой и чешуйками на лице, передней 
поверхности шеи, передней брюшной стенке, без пора-
жения складок. У сестры высыпания локализовались в 
паховых и подмышечных складках, а также наблюда-
лись эритематозно-эрозивные очаги на лбу, шее, груди 
и верхней части спины. Диагноз семейной пузыр-
чатки Хейли-Хейли подтвержден гистологическим и 
иммунофлюоресцентным методами [31]. Подобный 
случай M.V. Reyes et al. (2016  г.) описывают на при-
мере больной семейной пузырчаткой Хейли-Хейли, у 
которой кожный процесс локализовался в виде коль-
цевидной бляшки на спине в межлопаточной области, 
без типичных интертригинозных высыпаний [32]. 

По данным E. Cozzani et al. (2015 г.), опублико-
ванным в журнале Autoimmunity Reviews, до 20,0 % 

случаев буллезного пемфигоида (при дебюте забо-
левания) характеризуется отсутствием типичных 
пузырей, высыпания могут быть представлены эри-
темой, везикулами, волдырями. Также авторы сооб-
щают о нетипичных случаях буллезного пемфигоида 
у детей с поражением слизистой гениталий, кожи лица, 
ладоней и подошв [33]. C. P. Twine et al. (2010 г.) демон-
стрируют случай поздней диагностики буллезного 
пемфигоида, возникшего после операции по поводу 
реваскуляризации правой нижней конечности. Запо-
здалая диагностика была обусловлена сходством кли-
нической картины дерматоза с сухой гангреной [34]. 
Аналогичный случай нетипичного течения буллезного 
пемфигоида приводят T. Ikeda et al. (2012 г.), опи-
сывая больную, у которой высыпания были представ-
лены эритемой, везикулами и корками, получавшую 
в течение 10 лет лечение по поводу экземы [35].

Выводы и рекомендации. Клинические сим-
птомы позволяют лишь заподозрить пузырный 
дерматоз, для окончательной постановки диагноза 
необходимо обследование больных, включающее не 
только оценку клинических симптомов Никольского, 
Асбо-Хансена, Шеклова, но и проведение цитологи-
ческого, гистологического, иммунофлюоресцентного, 
серологического методов исследования. 

Ограниченные высыпания, поражение слизистых 
оболочек, необычная локализация и атипичные прояв-
ления буллезных дерматозов приводят к диагностиче-
ским ошибкам и запоздалой диагностике аутоиммунных 
буллезных дерматозов, отсрочке начала лечения, про-
грессированию заболевания, что, в свою очередь, тре-
бует назначения высоких доз системных ГКС.

Таким образом, ранняя диагностика АБД, улуч-
шение прогноза и качества жизни больных возможны 
лишь при междисциплинарном взаимодействии врача-
дерматовенеролога со смежными специалистами, в 
том числе с врачом-стоматологом, врачом-офтальмо-
логом, врачом-гастроэнтерологом, врачом-оторинола-
рингологом, врачом-акушером-гинекологом.
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