
В помощь практикующему врачу

156

17,15) и заразные кожные заболевания (микро-
спория – 29,83, чесотка – 21,85).

В группу широко распространенных инфекций 
вошли ветряная оспа (772,56 на 100 000 населе-
ния), энтеробиоз (106,50), энтероколиты и гастро-
энтероколиты установленной этиологии (106,34). 
Заболеваемость энтеробиозом имеет выражен-
ную тенденцию к снижению. Заболеваемость ве-
тряной оспой, несмотря на колебания годовых по-
казателей, в многолетней динамике тенденции 
к снижению не имеет. Значимость ветряной оспы 
определяется не только ее высокими уровнями 
заболеваемости, но также и тем, что возбудитель 
этой инфекции способен длительно персистиро-
вать в организме переболевших лиц. Реактивация 
вируса ветряной оспы приводит к развитию забо-
левания опоясывающим лишаем. В типичных слу-
чаях опоясывающий лишай возникает у пациентов 
старше 60 лет. Однако у лиц с онкогематологиче-
ской патологией, находящихся на полихимиотера-
пии и лучевой терапии, а также у ВИЧ-инфициро- 
ванных лиц опоясывающий лишай развивается 
в гораздо более молодом возрасте [4].

Наиболее распространенные инфекции пред-
ставлены всего лишь одним заболеванием – 
острыми респираторными инфекциями. Высокая 
заболеваемость острыми респираторными инфек-
циями во многом связана с широким и разно- 
образным спектром возбудителей. Эти заболева-
ния могут вызывать более чем 200 возбудителей 
вирусной и бактериальной природы. Кроме этого, 
возбудители острых респираторных инфекций рас-
пространяются самым активным механизмом пе-
редачи – аэрозольным. Аэрозольный механизм 
передачи обеспечивает массовое (нередко пого-
ловное) инфицирование восприимчивых людей. 
Таким образом, биологическая основа эпидеми-
ческого процесса острых респираторных инфек-
ций не позволяет эффективно их предупреждать 
ни с помощью вакцинации (невозможно прививать 
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людей против 200 возбудителей), ни с помощью 
организационных и санитарно-гигиенических ме-
роприятий (невозможно или очень сложно пре-
рвать аэрозольный механизм передачи).

Стратегическими направлениями профилакти-
ки инфекционных болезней в современных усло-
виях являются:

– совершенствование систем эпидемиологи-
ческого надзора;

– интенсификация научных исследований;
– совершенствование календаря профилакти-

ческих прививок (по оценкам экспертов в 2025 году 
в экономически развитых странах прививки будут 
проводиться против 28 инфекций);

– интеграция программ профилактики с не-
медицинскими ведомствами;

– совершенствование профессиональной под-
готовки врачей-эпидемиологов; 

– реализация основных положений Междуна-
родных медико-санитарных правил.
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Вульгарная пузырчатка – это хроническое аутоиммунное заболевание кожи и слизис- 
тых оболочек. Характеризуется наличием циркулирующих аутоантител, направленных 
против белков десмосом – десмоглеина 1 и/или десмоглеина 3, ответственных за адге-
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Вульгарная пузырчатка относится к группе 
редких, хронических, потенциально угро-

жающих жизни аутоиммунных буллезных дерма-
тозов, характерным клиническим признаком кото-
рой является формирование супрабазальных пу-
зырей на коже и слизистых оболочках.

Вульгарная пузырчатка относится к дерматозам 
среднего возраста – преимущественно 50–60 лет. 
Заболеваемость истинной акантолитической пу-
зырчаткой колеблется от 0,4 до 1,6 на 100 000 на-
селения. В педиатрической практике статистиче-
ских данных о распространенности пемфигуса нет. 
Имеются сведения о заболеваемости пузырчат-
кой от 0,1 до 0,5 на 100 000 населения или при-
мерно 1,4–3,7% от числа всех случаев. Несмотря 
на то, что заболевание относится к редким дер-
матозам, смертность в течение года от этой пато-
логии может достигать 54%, а в отсутствие имму-
носупрессивной терапии – 90% [14].

В зависимости от возраста пузырчатка под-
разделяется на детскую (до 12 лет) и ювенильную 
(с 12 до 18 лет) формы [6].

Различают два основных типа пузырчатки – 
вульгарную (pemphigus vulgaris) и листовидную 
(pemphigus foliaceus). ������������������������Кроме них выделяют пара-
неопластическую, медикаментозную и IgA-пузыр- 
чатку. Выделение различных клинических форм 
пузырчатки условно, так как клиническая карти-
на одной формы может напоминать картину дру-
гой, кроме того возможен переход одной формы 
в другую. Различные формы пузырчатки развива-
ются под действием антител к десмосомальным 
кадгеринам. Основой патогенеза истинной акан-
толитической пузырчатки является акантолиз, воз-
никающий в результате выработки аутоантител 
(преимущественно IgG1/IgG4) к поверхностным 
белкам кератиноцитов, вызывающим нарушение 
строения и функций десмосом [12]. Основными 
антигенами при истинной акантолитической пузыр-

чатке являются трансмембранные гликопротеины 
десмосом – десмоглеины 1 и 3, а также десмо-
коллины, адгезирующие молекулы кадгеринового 
типа, ацетилхолиновые рецепторы клеточных мем-
бран и митохондриальные белки. В результате свя-
зывания аутоантител с антигенами клеточных мем-
бран активируются апоптотические ферменты ци-
топлазмы, что приводит к нарушению цитоскелета 
кератиноцитов, механическому разрыву десмосом 
и формированию межклеточных щелей. В связи 
с этим возникает супрабазальный акантолиз [7].

Этиология вульгарной пузырчатки неизвест-
на. Доказано, что полиморфизм HLA-DR и HLA-DQ 
является основой генетической предрасположен-
ности к пузырчатке и другим аутоиммунным забо-
леваниям [1]. Однако, помимо генетической пред-
расположенности существует множество триггер-
ных факторов, провоцирующих иммунный ответ. 
В некоторых случаях дебют заболевания в детском 
возрасте провоцируется приемом лекарственных 
препаратов, содержащих тиоловые группы, физи-
ческими факторами (ожоги, ионизирующее излу-
чение), инфекционными агентами (вирус герпеса 1, 
2, 8 типов), контактом с химическими вещества-
ми и материалами (пестицидами), эмоциональным 
стрессом. Возможно развитие дерматоза на фоне 
других аутоиммунных заболеваний [15]. Однако, 
часто определить провоцирующий фактор не пред-
ставляется возможным. К медикаментам, содержа-
щим тиоловую группу, относятся пеницилламин, не-
которые ингибиторы ангиотензинпревращающего 
фермента, цефалоспорины, этамбутол, ансамицины, 
пиразоловые лекарственные препараты, иммуно-
модуляторы (интерлейкин 2, интерферон β2а), си-
стемные ретиноиды, препараты с сульфгидриль-
ной группой [3, 4].

Акантолитическая пузырчатка в детском воз-
расте имеет отличительные особенности – пора-
жение слизистых оболочек полости рта и половых 

зию кератиноцитов. Формирование аутоантител приводит к потере клеточной адгезии 
и образованию супрабазальных пузырей. Заболевание характерно для взрослого возраста. 
У детей встречается редко. 

Ключевые слова: вульгарная пузырчатка, ювенильная пузырчатка, аутоиммунная 
буллезная болезнь, дети, акантолиз.
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Case report of juvenile pemphigus vulgaris

Pemphigus vulgaris is a chronic autoimmune blistering disease of the skin and mucous membranes. 
It is characterized by the presence of circulating autoantibodies directed against desmoglein 3 
and/or desmoglein 1, which are desmosomal proteins responsible for keratinocyte adhesion. Auto- 
antibodies result in loss of cell-cell adhesion and suprabasal blister formation. Most cases occur 
in adults. Cases in children are rare.

Keywords: pemphigus vulgaris, Juvenile pemphigus, autoimmune bullous disease, children, 
acantholysis.
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органов регистрируется практически в 100% слу-
чаев и часто является первичным клиническим 
проявлением дерматоза.

Клинический случай

Приводим наше клиническое наблюдение. Па-
циентка С., 2004 года рождения (12 лет), считает 
себя больной в течение 3 месяцев, когда впер-
вые появились высыпания на слизистой оболочке 
половых органов. Начало заболевания ни с чем 
не связывает. Наследственный и аллергологи- 
ческий анамнез без особенностей. Обратилась 
в УЗ «ЖЦГБ», на основании клинических данных 
был поставлен диагноз «Вульвит герпетической 
этиологии», в связи с чем в детском гинекологи-
ческом отделении прошла курс лечения (ацикло-
вир, гроприносин, витаминотерапия, мирамистин) 
без выраженной положительной динамики. Спус- 
тя 10 дней появились высыпания на слизистой 
оболочке полости рта, в результате чего ребенка 
госпитализировали в педиатрическое отделение 
УЗ «ЖЦГБ» с диагнозом «ОРИ. Острый герпетиче-
ский стоматит средней степени тяжести. Герпети-
ческий хейлит. Кандидоз зева». В результате прово-
димого лечения (ацикловир, дексаметазон, флуко-
назол) наблюдался незначительный положительный 
эффект. Было проведено следующее обследование: 
МРП отрицательная, ИФА ВИЧ отрицательная, ОАМ 
(лейкоцитоз), ОАК без патологических особеннос- 
тей. При микроскопическом исследовании вагиналь-
ного экссудата наблюдался лейкоцитоз (30–40 
в поле зрения), при бактериологическом исследо-
вании были обнаружены Грам (+)-кокки.

Учитывая отсутствие эффекта от проводимой 
терапии, пациентка была направлена в УЗ «ГККВД» 
с целью уточнения диагноза и лечения. На момент 
госпитализации предъявляла жалобы на пораже-
ние слизистой оболочки полости рта и половых орга-
нов, кожи лица, туловища, волосистой части головы. 
Общее состояние удовлетворительное. При осмотре: 
патологический процесс носит распространенный, 
асимметричный характер. На коже лица, волосис- 
той части головы, груди, спины, подмышечных впа-
дин имеются неправильной формы болезненные 
эрозии с четкими границами до 2,5 см в диаметре, 
некоторые из них покрыты серозно-геморрагиче- 
скими корками. На слизистой оболочке щек, языка, 
мягкого неба, сулькулярного отдела десны, а также 
кожи губ определяются множественные, имеющие 
тенденцию к слиянию, болезненные ярко-красные 
эрозии. Отмечается гиперсаливация и специфиче-
ский гнилостный запах изо рта. Пациентку беспо-
коят боли при приеме пищи и проглатывании слю-
ны. На коже и слизистой оболочке больших и малых 
половых губ – эрозии с серозно-гнойным отделя-
емым (рис. 1–4). Симптом Никольского положитель-
ный. При пальпации лимфатических узлов наблюда-
лась двусторонняя подчелюстная лимфаденопатия. 

Проведены микроскопическое и культураль-
ное исследования из очагов на коже и слизистой 
оболочке половых органов, в результате которо- 
го обнаружены Staphylococcus saprophyticus 104 
и β-гемолитический стрептококк группы А, чувстви-
тельные к гентамицину, ванкомицину, доксицикли-
ну, цефтриаксону, ампициллину. Цитологическое 
исследование: в мазках-отпечатках из очагов сли-
зистой оболочки полости рта, подмышечной облас- 
ти обнаружены множественные акантолитические 
клетки, окруженные эозинофилами. Общеклиниче-
ское исследование показало эозинофилию, про-
теинурию, бактериурию. 

По данным иммунологического исследования 
методом иммуноферментного анализа были об-
наружены циркулирующие аутоантитела (IgG) к 
десмоглеину 1 в титре 1:79 ОЕд/мл и к десмоглеи-
ну 3 в титре < 200 ОЕд/мл. В проведении гистоло-
гического исследования необходимости не было.

На основании анамнеза, жалоб, клинических 
проявлений, данных лабораторного исследования 
был выставлен диагноз ювенильной акантолитиче-
ской вульгарной пузырчатки. В качестве базисной 
терапии был назначен метилпреднизолон в стар-
товой суточной дозе 0,6 мг/кг (32 мг) и циклоспо-
рин А в стартовой суточной дозе 3,5 мг/кг (200 мг). 
На момент осмотра спустя 2 недели от начала те-
рапии 70% эрозий находились в стадии эпители-
зации. Пациентка продолжает лечение.

Рисунок 1. Эрозии и серозно-геморрагические корки 
на коже губ и носа

Рисунок 2. Эрозии на слизистой оболочке твердого неба
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Обсуждение

Согласно эпидемиологическим данным вуль-
гарная пузырчатка встречается в 1–10% случаев 
в возрасте до 20 лет [1, 5, 10]. Согласно литератур-
ным данным за последние 45 лет описано 70 случаев 
вульгарной пузырчатки в детском возрасте [9, 11].

Большинство зарегистрированных случаев при-
ходится на возраст 13–15 лет. Заболеваемость 
пузырчаткой в периоде новорожденности связы-
вают с трансплацентарным пассивным переносом 
материнских аутоантител (Ig G). Отмечается час- 
тое сочетание вульгарной пузырчатки с другими 
аутоиммунными заболеваниями. Клинические про-

явления дерматоза в этой возрастной группе ана-
логичны взрослой форме, однако, согласно литера-
турным данным, патологический процесс характе-
ризуется более агрессивным течением и высоким 
риском летального исхода [8]. Несмотря на это 
у 10% пациентов с ювенильной пузырчаткой опи-
саны длительные стойкие ремиссии [9].

Диагностика вульгарной пузырчатки в этой воз-
растной группе часто затруднительна и несвоевре-
менна, что приводит к неуклонному прогрессирова-
нию заболевания и высокой вероятности летального 
исхода. Необходимо проведение дифференциаль-
ной диагностики с буллезным импетиго, стафило-
кокковым синдром ошпаренной кожи, герпетиче-
ской инфекцией, многоморфной экссудативной 
эритемой, токсическим эпидермальным некроли-
зом, буллезным контактным дерматитом, синдро-
мом Стивенса-Джонсона, наследственными фор-
мами порфирии, буллезным эпидермолизом и дру-
гими аутоиммунными буллезными дерматозами 
(буллезным пемфигоидом, хроническим буллезным 
детским дерматозом, герпетиформным дермати-
том Дюринга, линейным дерматозом IgA) [13, 16].

Гистологические и иммунопатологические осо-
бенности ювенильной вульгарной пузырчатки ти-
пичны и аналогичны таковым у взрослых. Для ве-
рификации диагноза необходимо проведение сле-
дующих исследований:

– определение симптома Никольского являет-
ся недостоверным, но простым вспомогательным 
критерием при подозрении на акантолитическую 
пузырчатку;

– цитологический анализ на наличие аканто-
литических клеток в мазках-отпечатках со дна эро-
зий (проба Тцанка) – наличие акантолитических 
клеток является непатогномоничным, но важным 
диагностическим признаком;

– при гистологическом исследовании характер-
ными особенностями являются утрата межклеточ-
ных мостиков в глубоких слоях эпидермиса, приво-
дящая к акантолизу и формированию одиночных 
или множественных внутриэпителиальных полостей.

Иммунологические критерии, основанные на 
обнаружении специфичных аутоантител (пемфигус-
антител) в сыворотке крови (ИФА, нРИФ), обладают 
наиболее высокой эффективностью при диагности-
ке аутоиммунных буллезных дерматозов и являют-
ся обязательным этапом верификации диагноза. 
Так, при при листовидной пузырчатке обнаружи-
ваются аутоантитела класса G к десмоглеину-1, 
при вульгарной пузырчатке – к десмоглеину-1 
и десмоглеину-3. В случае клинически атипичной 
акантолитической пузырчатки, напоминающей 
по течению вульгарную и листовидную формы, с по-
мощью иммуноферментного анализа выявляют 
антитела к десмоколину-3. Выявление аутоанти-
тел ��������������������������������������������Ig������������������������������������������ G и A к энвоплакину и периплакину исполь-
зуют для подтверждения диагноза паранеоплас- 

Рисунок 3. Множественные эрозии на коже спины

Рисунок 4. Эрозии с фибриноным налетом на коже 
подмышечной впадины



Случай из практики

160

тической пузырчатки. Возможно выявление имму-
ноглобулина G к десмоплакину-1 и 2, а также 
периплакину при других формах пузырчатки [7].

Лечение истинной акантолитической пузыр-
чатки направлено на подавление синтеза аутоан-
тител к белкам кератиноцитов. Основными зада-
чами терапии являются: прекращение появления 
новых и регресс имеющихся буллезных элемен-
тов сыпи, эпителизация эрозий, предотвращение 
ухудшения общего состояния пациента, профилак-
тика рецидивов заболевания, минимизация побоч-
ных эффектов от иммуносупрессивной терапии.

Основой фармакотерапии истинной акантолити-
ческой пузырчатки являются иммуносупрессивные 
препараты, в первую очередь системные глюко-
кортикостероиды (ГКС), которые назначают каждо-
му пациенту с подтвержденным диагнозом. ГКС 
назначаются по жизненным показаниям, поэтому 
абсолютных противопоказаний для их применения 
нет. В тактике лечения акантолитической пузыр-
чатки у детей системные ГКС могут быть назначе-
ны в комплексе с адъювантной терапией, вклю-
чающей такие иммуносупрессивные препараты, как 
азатиоприн, микофенолят мофетил, циклофосфа-
мид. Это позволяет избежать применения высо-
ких доз ГКС, что особенно важно при их длитель-
ном применении, которое при пузырчатке являет-
ся неизбежным. Основным побочным эффектом 
и причиной летального исхода является инфекция, 
особенно в первые месяцы терапии, что связано 
с применением высоких доз ГКС. Другими распро-
страненными побочными эффектами являются по-
давление функции коры надпочечников, кандидоз, 
развитие артериальной гипертензии, стероидинду-
цированного сахарного диабета, эрозивно-язвенных 
поражений желудочно-кишечного тракта.

На протяжении всего курса терапии необхо-
дим тщательный мониторинг для своевременного 
выявления неблагоприятных побочных эффектов, 
включающий общий клинический анализ крови 
(с обязательным определением уровня тромбоци-
тов), биохимический анализ крови (с определением 
уровня билирубина, трансаминаз, глюкозы, щелоч-
ной фосфатазы, креатинина, протеинов, калия, на-
трия, кальция), общего клинического анализа мочи, 
остеоденситометрии, эхокардиогграфии. При пора-
жении слизистых оболочек рекомендуются консуль-
тации оториноларинголога, окулиста, гинеколога, 
уролога. При наличии соответствующих показаний 
проводят консультации кардиолога, гастроэнте-
ролога, эндокринолога, психиатра, фтизиатра.

Таким образом, верификация диагноза «Вульгар-
ная пузырчатка» у детей вызывает трудности и часто 
может быть несвоевременной из-за редкой забо-
леваемости пемфигусом в этой возрастной группе. 
Поэтому для своевременной и точной диагности-
ки необходимо руководствоваться современны-
ми критериями, включающими помимо рутинных 

и иммунологические методы (РИФ, ИФА). При эро-
зивных поражениях слизистой оболочки полости 
рта и/или половых органов пузырчатка должна 
рассматриваться в качестве дифференциального 
диагноза даже у несовершеннолетних пациентов.

Лечение вульгарной пузырчатки у детей ана-
логично терапии взрослых, однако необходим 
тщательный клинико-лабораторный мониторинг 
для своевременного выявления и последующей 
коррекции неблагоприятных побочных эффектов 
системной иммуносупрессивной терапии.
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