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Работа выполнена в ГБУЗ «Ленинградская об-
ластная клиническая больница».

Пузырчатка, или пемфигус, относится к группе 
хронических аутоиммунных болезней, поражаю-
щих кожу и слизистые оболочки. Отличительной 
особенностью заболевания является формирова-
ние интраэпидермальных полостей вследствие 
разрушения межклеточных контактов (десмосом) 
аутоантителами. Выделяют несколько клинических 
вариантов пузырчатки: вульгарная пузырчатка, ли-
стовидная пузырчатка, лекарственноиндуцирован-
ная, паранеопластическая и IgA-пемфигус [1]. Забо-
леваемость пузырчаткой составляет 0,75–5 случаев 
на 1 000 000 населения в странах западной Европы 
и 1,3–1,6 случаев на 100 000 населения в странах 
Средиземноморья. Дебютирует пузырчатка чаще 
в возрасте 40–60 лет [2].

Одним из наиболее редких вариантов вульгар-
ной пузырчатки является вегетирующая пузыр-
чатка (ВП), которая составляет около 1–2 % всех 
случаев этого дерматоза. Заболевание протекает 
с поражением ограниченных областей: интертри-
гинозных зон, волосистой части головы, кожи лица 
и слизистой оболочки полости рта. Особенности 
течения ВП позволяют выделить два клинических 
подтипа: Аллопо и Ньюмана. Тип Ньюмана харак-
теризуется появлением пузырей, на месте которых 
впоследствии развиваются вегетации с гиперкера-
тозом и трещинами на поверхности. Этот вариант 
часто возникает как исход вульгарной пузырчатки. 
Вегетирующая пузырчатка Аллопо протекает 
с периодами обострения и ремиссии; первичным 
высыпным элементом является стерильная пу-
стула, из которой формируются вегетирующие 
бляшки [3, 4].

Встречаемость пемфигуса в молодом возрас-
те достаточно редка. В литературе описано около 
70 случаев сочетания пузырчатки и беременности, 
в трети их заболевание развилось непосредственно 
во время беременности [5, 6].

Пациентка К., 1977 г. р. (34 года) поступила 
в ЛОКБ на отделение патологии беременности 
с диагнозом: Беременность 25 недель; анемия сме-
шанного генеза средней степени тяжести; дефицит 
веса.

Основными жалобами при поступлении были 
высыпания на коже аксиллярных областей, паховых 
складок, красной каймы губ и слизистой оболоч-
ки полости рта, выраженные боли в полости рта 
при принятии пищи. Также пациентка отмечала 
слабость, повышенную утомляемость, головокру-
жение.

Из анамнеза известно, что высыпания появились 
около двух месяцев назад (с 18 недели беременно-

сти) в области паховых складок, затем распростра-
нились на кожу аксиллярных зон, красную кайму 
губ; появились эрозии на слизистой оболочки по-
лости рта. Высыпания представляли собой красные 
мокнущие бляшки и сопровождались незначитель-
ным зудом. Основной причиной обращения к врачу 
послужили эрозии на слизистой оболочки щек 
и десен, что значительно затрудняло прием пищи 
из-за выраженных болевых ощущений.

При осмотре: общее состояние удовлетвори-
тельное, сознание ясное. Телосложение правильное, 
рост 158 см, вес 57,5 кг. Конституция нормостени-
ческая. Дыхание везикулярное, хрипов нет. Частота 
дыхания 25 р/мин. Пульс 76 уд/мин., ритмичный. 
Артериальное давление — 110/70 мм рт. ст. Тоны 
сердца ясные, чистые. Живот мягкий, безболезнен-
ный во всех отделах. Отеков нет.

Гинекологический осмотр: матка в нормотону-
се, не возбуждена, безболезненная при пальпации. 
Сердцебиение плода ясное, ритмичное. Осмотр 
в зеркалах: слизистая влагалища цианотичная, 
шейка матки не изменена, бели светлые.

Влагалищное исследование: влагалище ем-
кое, шейка матки мягкая, длина 3 см, повернута 
к крестцу. Нижний зев закрыт. Область придатков 
без особенностей.

Дерматологический статус: процесс поражения 
кожи носит распространенный характер с локали-
зацией в аксиллярных областях (Рис. 1), паховых 
складках, на красной кайме губ (Рис. 2) и слизистой 
оболочке полости рта. Представлен эпидермо-
дермальными папулами красного цвета с четкими 
границами, сливающимися в бляшки. На поверх-
ности высыпаний мокнущие папилломатозные 
разрастания, корки коричневого цвета. На красной 
кайме губ эрозии, трещины и корки коричневого 
цвета. В полости рта, преимущественно на альвео-
лярных отростках, мягком и твердом нёбе, эрозии 
красного цвета. Симптомы Никольского (краевой 
и отдаленный) отрицательные.

Гистологическое исследование биоптата кожи 
из очага аксиллярной области: в эпидермисе 
определяется неравномерный акантоз, интра-
эпидермальные полости с большим количеством 
эозинофилов и единичными акантоллитическими 
клетками, супрабазальные полости, содержащие 
акантолитические клетки, эозинофилы; в дерме: 
отек сосочковой части, папилломатозные разрас-
тания, расширение сосудов поверхностной сети, 
периваскулярные умеренной плотности лимфоги-
стиоцитарные инфильтраты с большим количеством 
эозинофилов (рис. 3).

При лабораторном обследовании методом 
нРИФ выявлено наличие антител к десмосомам IgG 
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в диагностическом титре 1:160 (< 1:10). В клини-
ческом анализе крови отмечено снижение уровня 
гемоглобина: гемоглобин — 82 г/л, эритроци-
ты — 3.17×10 12/л, лейкоциты — 8.24×10 9/л, палоч-
коядерные нейтрофилы — 3 %, сегментоядерные 
нейтрофилы — 64 %, лимфоциты — 18 %, эозино-
филы — 7 %, базофилы — 1 %, моноциты — 7 %, 
тромбоциты — 254 ×10 9/л, СОЭ — 53 мм/ч.

На основании клинических данных, лаборатор-
ных данных и данных патолого-морфологического 
исследования кожи установлен диагноз: вегети-
рующая пузырчатка, вариант Аллопо.

Назначено лечение: преднизолон в дозе 60 мг/
сутки per os (40 мг утром и 20 мг днем); наруж-
но — 1 % водный раствор метиленового синего. 
На фоне терапии в течение четырех недель отмече-
на эпителизация эрозий, формирование вторичных 
гиперпигментированных пятен.

Пациентка выписана из стационара на 29 день 
с улучшением под наблюдение дерматолога, тера-
певта и акушера-гинеколога по месту жительства 
с рекомендациями снижения дозы преднизолона. 
Под наблюдением дерматолога по месту житель-
ства не состояла. На сроке 40 недель беременности 

Рисунок 1. Веррукозные бляшки 
в аксиллярной области

* — отмечены акантолитические клетки.

Рисунок 3. Спонгиотическая полость с эозинофилами и единичными акантолитическими клетками. 
Окраска: гематоксилин-эозин. Увеличение в 400 раз

Рисунок 2. Геморрагические корки 
красной каймы губ



54

TRANSLATIONAL MEDICINEавгуст2014

доза получаемого препарата составила 10 мг/сутки; 
прием был прекращен по инициативе пациентки 
за 4 дня до родов.

Роды срочные (41 неделя), быстрые. Новорож-
денный — мальчик массой 3160 гр., соматически, 
неврологически и дерматологически без особен-
ностей. При исследовании последа патологических 
изменений не выявлено.

В течение первой недели после родов отмечен 
рецидив заболевания, что потребовало приема пред-
низолона в дозе 20 мг/сутки в течение двух месяцев 
до полного купирования симптомов. В дальней-
шем доза препарата снижена до поддерживающей 
(10 мг/сутки).

Особенностью данного клинического случая 
является развитие редкого дерматоза у молодой 
женщины на фоне беременности. Применение 
современных методов диагностики: определение 
специфических аутоантител к десмосомам с по-
мощью реакции непрямой иммунофлюоресценции 
и патоморфологического исследования позволило 
выявить заболевание на ранних сроках. Показана 
высокая эффективность системной глюкокорти-
костероидной терапии в лечении вегетирующей 
пузырчатки в дозировке 1 мг/кг.

Не отмечено ни каких-либо патологических из-
менений в течении беременности и родов, ни влия-
ния на плод указанной дозировки преднизолона, что 
позволяет рекомендовать данную схему терапии 
в лечении вегетирующей пузырчатки.
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