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В обзоре представлены современные представления об аутоиммунных буллезных дерматозах (пемфигоидной 
группе): герпетиформном дерматите Дюринга, буллезном пемфигоиде, рубцующем пемфигоиде, пемфигоиде 
беременных, линейном IgA дерматозе и приобретенном буллезном эпидермолизе. Освещены патогенез, 
клинические проявления и современные методы диагностики заболеваний. Особое внимание уделено диагностике 
приобретенного буллезного эпидермолиза, в которой ведущая роль принадлежит реакции иммунофлуоресценции. 
Показано патогенетическое сходство буллезного пемфигоида, линейного IgA дерматоза, рубцующего пемфигоида 
и пемфигоида беременных, что позволяет расценивать их как разновидности единого патологического процесса.
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 �Аутоиммунные буллезные дерматозы (пемфиго-
идная группа) — несколько видов кожных заболева-
ний, при которых потеря адгезии между эпидерми-
сом и дермой влечет за собой образование пузырей. 
«пемфигоидный»  — буквально значит «подобный 
вульгарной пузырчатке», но  клиническое сходство 
состоит только в том, что при всех заболеваниях пем-
фигоидной группы, как и  при истинной пузырчатке, 
образуются пузыри, а патогенетическое — в том, что, 
как и пузырчатка, это аутоиммунные заболевания. по-
скольку аутоантитела образуются к структурным бел-
кам дермо-эпидермального соединения, пузыри при 
пемфигоидных дерматозах всегда субэпителиальные, 
что принципиально отличает их от пузырей при пузыр-
чатке. 

К пемфигоидной группе аутоиммунных буллезных 
дерматозов относятся шесть заболеваний: герпети-
формный дерматит Дюринга (по МКб-10 L13.0), бул-
лезный пемфигоид (L12.0), рубцующий пемфигоид 
(L12.1), пемфигоид беременных, или герпес беремен-
ных (O26.4), линейный IgA дерматоз (L12.8) и приобре-
тенный буллезный эпидермолиз (L12.3) [1—3].

Герпетиформный дерматит (ГД) описал амери-
канский дерматолог Луис Адольфус Дюринг (1845—
1913) в 1877 г. В настоящее время заболевание рас-
сматривается как кожная форма целиакии (глютено-
вой энтеропатии) [4]. ГД характеризуется хроническим 
рецидивирующим течением, наличием зудящих поли-
морфных высыпаний, типичной, но не патогномонич-
ной гистологической картиной и типичными иммуно-
морфологическими признаками. Целиакия — хрони-
ческое, чаще врожденное заболевание, при котором 
не  происходит расщепления глютена (клейковины) 
из-за отсутствия глиадинаминопептидазы или других 
ферментов. Из-за дефекта фермента глиадинамино-
пептидазы в кишечнике глютен преобразуется в гли-
адин, который всасывается через слизистую оболочку 
тонкой кишки. В клетках слизистой оболочки тонкой 
кишки глиадин дезаминируется тканевой трансглута-
миназой (tTG), дезаминированные пептиды глиадина 
распознаются иммунной системой, В-лимфоциты вы-
рабатывают IgA антитела к тканевой трансглутамина-
зе, поступающие через кровь в кожу. Антитела в коже 
связываются с эпидермальной тканевой трансглута-
миназой (eTG) — ферментом, вовлеченным в форми-
рование клеточной мембраны во  время дифферен-
цировки кератиноцитов. Отложение иммунных ком-
плексов в  сосочках дермы стимулирует хемотаксис 
нейтрофилов, которые вызывают протеолитическое 
расщепление базальной мембраны на уровне светлой 
пластинки, приводящее к формированию субэпидер-
мальных пузырей [4].

ГД у  взрослых обычно развивается в  возрасте 
40—50 лет, статистика заболеваемости в разных стра-
нах свидетельствует о  неодинаковой частоте ГД  — 
11:100 000, что составляло 1/5  часть больных с  це-

лиакией (Шотландия) [5], 19,6:100 000 (Швеция)  [6], 
75,3:100 000 (финляндия), что составляло 1/8  часть 
больных целиакией [7], 0,8:100 000 (Российская феде-
рация) [8]. 

Высыпания при ГД полиморфны — эритема, вол-
дыри, папулы, пузыри располагаются симметрично, 
часто группируются. Их  преимущественная локали-
зация — разгибательные поверхности плеч, колени, 
локти, ягодицы, крестец, шея, лицо, волосистая часть 
головы. пузыри с плотной покрышкой располагают-
ся на фоне эритемы, быстро вскрываются и поэтому 
редко видны при осмотре, наблюдается поствоспали-
тельная дисхромия. при ГД крайне редко поражаются 
слизистые оболочки. появлению высыпаний предше-
ствуют зуд и жжение [8—10].

Некожные поражения при ГД соответствуют сим-
птомам целиакии [11]. Их  можно разделить на  три 
группы: связанные с  нарушением работы желудоч-
но-кишечного тракта (ЖКТ) (диарея до 6 раз в сутки, 
которую часто сменяют запоры, много каловых масс 
с включениями непереваренной еды, метеоризм, ур-
чание в животе, боли в области пупка схваткообразно-
го характера, начинающиеся и проходящие спустя не-
сколько часов после еды, тошнота и рвотные позывы, 
в редких случаях кишечное кровотечение), симптомы 
нарушения абсорбции пищи (потеря массы тела, обез-
воживание — сухость кожи и слизистых, ранние мор-
щины, быстрая утомляемость, ощущение «ватных» 
мышц, анемия, ухудшение состояния зубов, ногтей 
и  волос, из-за  недостатка витамина D  — слабость, 
нервозность, ухудшение зрения, боли в костях, нару-
шение сна) и аутоиммунные проявления в виде болей 
в мышцах и суставах. повышенное содержание в кро-
ви эозинофилов (до  10%) и  наличие их в  пузырной 
жидкости может помочь в диагностике. 

Дифференциальный диагноз проводится с линей-
ным IgA дерматозом, буллезным пемфигоидом (бп), 
экземой, узловатой почесухой, крапивницей, поли-
морфной эритемой [12].

при гистологическом исследовании кожи типич-
ные микроскопические признаки ГД обнаруживают-
ся лишь в эритематозных элементах и заключаются 
в скоплении преимущественно нейтрофильных (с при-
месью иногда значительного количества эозинофиль-
ных) гранулоцитов в области верхушек сосочков дер-
мы с формированием так называемых микроабсцес-
сов и  некротическими изменениями ткани сосочков 
с формированием субэпидермальных щелей (рис. 1а) 
[13, 14]. при этом межпапиллярные эпидермальные 
выросты сохраняют связь с дермой, в связи с чем при 
расширении субэпидермальных щелей в области со-
сочков формируется картина многокамерного пузыря 
[15]. по данным литературы, в 35—40% случаев на-
блюдаются нетипичные для ГД гистологические изме-
нения [16]. Это может быть связано со взятием био-
псийного материала из участка уже сформированного 
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пузыря (давностью формирования 24—48  ч), когда 
связь эпидермальных выростов с дермой нарушается 
и пузыри становятся однокамерными и резко увеличи-
ваются в размерах. В указанных случаях гистологиче-
ские изменения могут быть неотличимы от обнаружи-
ваемых при бп, приобретенном буллезном эпидермо-
лизе (пбЭ), линейном IgA дерматозе. при взятии для 
исследования пузырного элемента с давностью фор-
мирования более 48 ч возможно наличие в материа-
ле внутриэпидермальных пузырей, располагающихся 
в  шиповатом слое или субкорнеально, что связано 
с регенерацией эпидермиса в области дна изначаль-
но субэпидермального пузыря. Крайне затруднена 
дифференциальная диагностика ГД и  везикулярной 
формы бп, при которой гистологически также выяв-
ляются субэпидермальные микроабсцессы, но с более 
выраженным эозинофильным компонентом. Ключом 
к  диагностике служит иммунофлюоресцентное (Иф) 
исследование, проводимое по прямой или непрямой 
методике (пИф или НРИф соответственно), при кото-
ром в случае ГД выявляются гранулярные отложения 
IgA на вершинах сосочков, реже — вдоль базальной 
мембраны (бМ) эпидермиса (рис. 1б) [15, 17]. чувстви-
тельность и специфичность Иф-метода при ГД состав-
ляет 100%, поэтому исследование должно проводить-
ся во всех случаях для подтверждения или уточнения 
диагноза.

В  затруднительных случаях можно провести ис-
следование сыворотки крови на  наличие антител 

к tTG. Исследование имеет высокую чувствительность 
и специфичность [18, 19]. 

Диагностический алгоритм при ГД выглядит следу-
ющим образом (по Antiga, 2015 [12]):

 � анализ клинической картины;
 � исследование пузырной жидкости (диагностически 
значимо наличие эозинофилов);
 � клинический анализ крови (эозинофилы до 10%);
 � гистологическое исследование;
 � Иф-исследование;
 � при сомнительном результате проводят дополни-
тельно исследование сыворотки крови (антитела 
к тканевой трансглутаминазе — антиtTG), повы-
шенное содержание IgA; 
 � в  случаях отрицательных серологических иссле-
дований ведется поиск других антител (антитела 
к  эндомизию  — EMA, антитела  к  деамидирован-
ным пептидам глиадина — DGP);
 � в случаях нетипичных результатов пИф делают по-
вторную биопсию;
 � в случаях отрицательных результатов пИф и серо-
логии диагноз должен быть пересмотрен; 
 � биопсия тонкой кишки в настоящее время не тре-
буется.

Буллезный пемфигоид (бп)  — приобретенное 
аутоиммунное заболевание, характеризующееся по-
явлением пузырей, сильным зудом и  эозинофилией 
крови [8]. болеют преимущественно лица среднего 
и пожилого возраста (средний возраст 65 лет), может 

Рис. 1. Герпетиформный дерматит Дюринга: а — гистологическое исследование (окраска гематоксилином 
и эозином. ×100). Формирование в сосочках дермы микроабсцессов из нейтрофилов и эозинофилов, 
а также субэпидермальных щелей; б — НРИФ (×200). Депозиты IgA выявляются в виде гранул зеленого 
свечения, локализующихся преимущественно в сосочках дермы, единичные гранулы выявляются вдоль 
дермо-эпидермальной границы 

а б
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прослеживаться связь с приемом лекарств. заболе-
вание впервые описал американский гистопатолог 
уолтер фредерик Левер (w. f. Lever) в 1953 г., а через 
10 лет было продемонстрировано присутствие анти-
тел к бМ эпидермиса [20]. 

бп клинически характеризуется генерализованны-
ми зудящими высыпаниями. пузыри располагаются 
преимущественно на туловище и проксимальных от-
делах конечностей. Они возникают на неизмененной 
коже или эритематозном основании, обычно имеют 

Рис. 2. Буллезный пемфигоид: а — гистологическое исследование (окраска гемато ксилином и эозином. ×100). 
Субэпидермально формируется крупная щель. В воспалительном инфильтрате большое количество  
эозинофильных гранулоцитов; б — НРИФ (×600). Депозиты Igg выявляются в виде линии зеленого 
свечения вдоль дермо-эпидермальной границы. На представленном фото можно различить n-паттерны 
в структуре линии свечения; в — НРИФ (×600), метод SSS. Депозиты Igg в виде линии зеленого свече-
ния выявляются в покрышке (в эпидермальной части) артифициально сформированного расщепления

а

б в

плотную покрышку и полушаровидную форму [21]. по-
мимо пузырей на коже имеются инфильтрированные 
уртикарные бляшки, папулы и  экзематозные высы-
пания [22]. Волдыри могут быть с приподнятым кра-
ем и бледным центром. заболевание может начаться 
с  небуллезных элементов (уртикарных папул и  бля-
шек), сопровождаемых зудом, что затрудняет диагно-
стику [1]. В 10—30% случаев отмечается вовлечение 
слизистой оболочки полости рта [1, 22]. помимо ге-
нерализованных высыпаний, описанных выше (клас-
сическая форма), выделяют дополнительно еще не-
сколько клинических форм: локализованный бп (еди-
ничные высыпания на  голове и  разгибательных по-
верхностях конечностей); себорейный бп (эритема 
и корочки в себорейных зонах у пожилых женщин) [23] 
и паранеопластический бп (сопровождающий злока-
чественные опухоли ЖКТ, легких, лимфопролифера-
тивные заболевания) [1, 24].

Характерным признаком бп при гистологическом 
исследовании является наличие субэпидермального 
пузыря, сформировавшегося в  результате резкого  
отека в субэпидермальном отделе дермы [14, 15].

Многообразию клинических проявлений бп соот-
ветствует гистологическое разнообразие вариантов 
воспалительной инфильтрации [25]. при формирова-
нии пузырей на неизмененной коже воспалительная 
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инфильтрация может быть крайне скудной, преиму-
щественно периваскулярной. В этом случае картина 
бп морфологически неотличима от пбЭ и врожденно-
го буллезного эпидермолиза [26]. Если пузыри обра-
зуются на фоне воспалительного процесса, клеточная 
инфильтрация в  дерме хорошо выражена, инфиль-
траты содержат преимущественно эозинофильные 
гранулоциты (рис. 2а). при этом необходимо прово-
дить дифференциальную диагностику с ГД и случаями 
пбЭ с выраженной воспалительной реакцией [15, 26]. 
Дифференциальная диагностика требует примене-
ния Иф-исследования, когда в случае бп выявляются 
линейные депозиты IgG и  c3 вдоль бМ (в  меньшей 
степени могут выявляться линейные депозиты IgA, 
IgM, IgE) [15, 17, 25]. Следует помнить, что такие же 
Иф-изменения наблюдаются и при пбЭ. 

Для дифференциальной диагностики бп и  пбЭ 
используют два дополнительных Иф-метода. первый 
заключается в анализе паттернов в структуре линии 
свечения, наблюдающейся при Иф. Антигены BP180 
и  BP230 участвуют в  формировании полудесмосом 
и  фиксированы к  нижнему полюсу базальных кера-
тиноцитов [25, 26]. при визуализации их с помощью 
флюоресцентных меток на большом увеличении (бо-
лее ×400) при бп видна нижняя граница эпидермиса, 
представляющая собой плавную линию, в  которой 
выявляются изогнутые так называемые n-паттерны 
(рис. 2б) [27, 28]. Выявление паттернов в структуре ли-
нии свечения требует высокого качества изготавлива-
емых для Иф-исследования срезов (толщиной не бо-
лее 4 мкм), наличия объективов с увеличением более 
×400, а также опыта в проведении подобного анализа 
[27]. при пбЭ в структуре линии свечения будут выяв-
ляться иные, u-образные паттерны [28]. 

Второй метод используется при невозможности 
паттерного анализа и  заключается в  предваритель-
ном расщеплении кожного лоскута в гипертоническом 
(одномолярном) солевом растворе (метод SSS — salt 
split skin) в течение 24—72 ч с последующим проведе-
нием Иф-исследования по стандартной методике [29, 
30]. В результате описанной процедуры расщепление 
биоптата кожи происходит на уровне светлой пластин-
ки бМ эпидермиса. при этом антитела, прикрепленные 
к антигенам BP180 и BP230 на нижнем полюсе базаль-
ных кератиноцитов, визуализируются на эпидермаль-
ной стороне полученного расщепления (рис. 2в). В слу-
чае пбЭ свечение антител соответствует дермальной 
стороне расщепления [29, 30]. Данный метод оказался 
очень полезным в  улучшении чувствительности Иф-
метода и  позволяет проводить дифференциальную 
диагностику в группе пемфигоидных дерматозов [2].

В диагностике помогает иммуноферментный ана-
лиз (ИфА) сыворотки крови. С помощью этого иссле-
дования выявляют антитела к BP180 (трансмембран-
ный гликопротеин с  молекулярной массой 180  кД, 
его внеклеточная часть называется коллагеном XVII) 

и BP230 (белок с молекулярной массой 230 кД, при-
надлежит к десмоплакинам, осуществляющим связь 
цитокератиновых филаментов с  мембраной базаль-
ных кератиноцитов) [31]. Считается, что более важно 
в диагностике выявление антител к BP180, которые 
инициируют образование пузырей, а антитела к BP230 
усиливают воспаление [1]. Еще более определенную 
информацию дает метод ELISA, выявляющий антите-
ла к Nc16A — домену ВР180.

Диагностика бп: 
 � изучение клинической картины;
 � микроскопия содержимого пузырей (наличие эози-
нофилов); 
 � анализ крови (до 10% эозинофилов);
 � гистологическое исследование;
 � пИф (поиск фиксированных аутоантител);
 � серологические исследования — иммуноблоттинг, 
ИфА, ELISA (поиск циркулирующих аутоантител);
 � поскольку у пожилых пациентов может быть связь 
со злокачественными заболеваниями, в этой груп-
пе проводятся скрининговые тесты.

Линейный IgA дерматоз описан американ-
ским дерматологом Джоном Тэмплтоном боуэном 
(J. T. Bowen, 1857—1941) в 1901 г. Отмечаются два пи-
ка возраста начала заболевания — первый в детском 
возрасте (6 мес. — 10 лет), второй — в седьмом деся-
тилетии жизни. Различают идиопатический и медика-
ментозный линейный IgA дерматоз, в возникновении 
последнего чаще играют роль ванкомицин и  другие 
антибиотики, нестероидные противовоспалительные 
средства, гипотензивные препараты, а также лекар-
ства против эпилепсии [32].

Клиническая картина. зудящие эритематозные 
папулы и бляшки локализуются на лице, преимуще-
ственно периорально, на  волосистой части головы 
и вокруг ушей, разгибательных поверхностях конеч-
ностей, туловище, ягодицах [33]. пузырьки и  пузы-
ри с прозрачным или геморрагическим содержимым 
возникают позже и располагаются на эритематозном 
или уртикарном основании, в дальнейшем они группи-
руются в кольцевидные или герпетиформные очаги. 
Новые пузыри могут появиться по периферии старых 
[34]. В процесс часто вовлекаются слизистые оболоч-
ки полости рта, глаз, носа, гениталий, глотки, гортани, 
ануса и пищевода [35]. заживление поражения на сли-
зистых оболочках происходит с образованием рубцов, 
чаще на роговице, в глотке и пищеводе [36]. 

заболевание нередко ассоциируется с язвенным 
колитом, болезнью Крона, ревматоидным артритом, 
псориазом, системной красной волчанкой [33, 34].

у  женщин отмечено разрешение высыпаний 
во время беременности, так как в результате гликози-
лирования IgA эстрогенами и пролактином изменяется 
его способность связываться с антигенами [37]. 

Лекарственный линейный IgA дерматоз разреша-
ется после отмены лекарства в  течение нескольких 
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недель, идиопатический существует более 10 лет 
с эпизодами ремиссии и обострения [38]. 

Гистологических признаков, специфичных для ли-
нейного IgA дерматоза, не выделено [15]. Выявляются 
субэпидермальные пузыри, в дерме — разной степени 
выраженности воспалительная инфильтрация, пре-
имущественно состоящая из нейтрофильных и эози-
нофильных гранулоцитов (рис. 3а), нередко выявля-
ются папиллярные микроабсцессы [14, 15]. Таким об-
разом, гистологическая картина сходна с таковой для 
ГД и бп, в связи с чем всегда требуется проведение 
уточняющего Иф-исследования.

при Иф-исследовании в случае линейного IgA дер-
матоза выявляются линейные отложения IgA вдоль 
бМ (рис. 3б) (в меньшей степени могут одновремен-
но выявляться линейные депозиты IgG, IgM и c3) [17]. 
Антигенами при линейном IgA дерматозе являются 
BP180, LABD-97 (97 кД) и LAD-1 (120 кД), представля-
ющие собой фрагменты BP180, а также коллаген VII 
типа [17, 39]. Таким образом, при использовании ме-
тода SSS меченные флюоресцентными антителами 
IgA будут визуализироваться как в  эпидермальной, 
так и в отдельных случаях в дермальной частях сфор-
мированного расщепления [17, 40].

при ИфА сыворотки крови выявляют антитела 
к белкам 97 кД и 120 кД [32, 41]. Таким образом, ла-

бораторные анализы подтверждают близкое родство, 
если не идентичность линейного IgA дерматоза и бп. 

Рубцующий пемфигоид (в зарубежной литерату-
ре его также называют пемфигоидом слизистых обо-
лочек) характеризуется поражением преимуществен-
но слизистых оболочек — полости рта, конъюнктивы, 
гортани, носа, гениталий. Во  рту наиболее частым 
проявлением заболевания служит десквамативный 
гингивит [1]. заживление происходит с образованием 
рубцов. Гистологические и иммуноморфологические 
исследования дают результаты, не отличимые от та-
ковых при бп (рис.  4) [14, 15, 17, 42]. В  сыворотке 
крови находят аутоантитела к BP180 и BP230 [15, 42]. 

Пемфигоид беременных (ранее ошибочно име-
новавшийся герпесом беременных) — аутоиммунное 
заболевание, возникающее во  II—III триместрах бе-
ременности и редко после родов [43]. патогенез за-
болевания связывается с перекрестными реакциями 
между плацентарными антителами и кожным белком 
BP180, чему способствует высокий уровень прогесте-
рона, имеющего иммуносупрессивные свойства [44]. 
частота — 1:40 000—50 000 беременных [45].

Клиническая картина. Эритематозные уртикарные 
папулы, бляшки и кольцевидные элементы типа ми-
шени, сопровождаемые интенсивным зудом, вначале 
располагаются вокруг пупка и не группируются, позже 

а б

Рис. 3. линейный IgA дерматоз: а — гистологическое исследование (окраска гематоксилином и эозином. ×100). 
Вакуольная дистрофия базальных кератиноцитов, очагово отмечается формирование субэпидермаль-
ной щели. Воспалительный инфильтрат густой, в его составе — большое количество нейтрофильных 
и эозинофильных гранулоцитов; б — НРИФ (×200). Депозиты IgA выявляются в виде линии зеленого 
свечения вдоль дермо-эпидермальной границы
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а б

Рис. 4. Рубцующий пемфигоид: а — гистологическое исследование (окраска гематоксилином и эозином. ×100).  
Выявляется субэпителиальный пузырь, в подслизистом слое — густой преимущественно лимфоцитар-
ный инфильтрат. Гистологическая картина идентична таковой при БП; б — НРИФ (×200). Депозиты Igg 
выявляются в виде линии зеленого свечения вдоль дермо-эпидермальной границы, что также идентично 
ИФ-картине при БП

а б

Рис. 5. Пемфигоид беременных: а — гистологическое исследование (окраска гематоксилином и эозином. 
×100).  Отмечается формирование большого количества субэпидермальных щелей и пузырей, в подле-
жащей дерме — умеренно выраженный воспалительный инфильтрат с примесью большого количества 
эозинофильных гранулоцитов. Гистологическая картина неотличима от БП; б — НРИФ (×200). Депозиты 
Igg выявляются в виде линии зеленого свечения вдоль дермо-эпидермальной границы, что соответству-
ет ИФ-картине при БП
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(через несколько недель) возникают напряженные 
пузырьки и пузыри на фоне уже имеющихся высыпа-
ний [43, 45]. Локализация высыпаний — почти исклю-
чительно на животе. На лице и слизистых оболочках 
высыпаний обычно не бывает. Симптомы ослабляют-
ся за несколько недель до родов, новое обострение 
наблюдается ближе ко  времени родов. Высыпания 
обычно разрешаются через 12—16 нед. после родов, 
но имеют тенденцию возобновляться при последую-
щих беременностях и протекать тяжелее [8]. Изредка 

Рис. 6. Приобретенный буллезный эпидермолиз: а — гистологическое исследование (окраска гематоксилином 
и эозином. ×100). Отмечается формирование крупного суб эпидермального пузыря с умеренно выражен-
ным воспалением, ограниченным областью дермо-эпидермальной границы. Гистологическая картина 
не позволяет дифференцировать ПБЭ от БП или ВБЭ; б — НРИФ (×600). Депозиты Igg выявляются в виде 
линии зеленого свечения вдоль дермо-эпидермальной границы. На представленном фото можно разли-
чить u-паттерны в структуре линии свечения; в — НРИФ (×600), метод SSS. Депозиты Igg в виде линии 
зеле ного свечения выявляются в дне (в дермальной части) артифициально сформированного расщепления

а

б в

сходные высыпания вновь возникают при менструа-
циях и гормональной контрацепции. заболевание не-
благоприятно влияет на плод — может быть остановка 
роста, преждевременные роды, у новорожденных — 
проходящие пузыри [43, 45]. 

Гистологическая и  Иф-картины идентичны тако-
вым при бп (рис. 5) [15, 17]. Мишенями для аутоан-
тител класса IgG (реже IgA), как и при бп, являются 
BP180 и BP230 [46].

Диагностика основана на  клинической картине, 
результатах Иф-исследования (со взятием материала 
из непораженного участка кожи вблизи высыпаний), 
обнаружении в сыворотке крови антител к ВР180 [43, 
45]. Клиническая диагностика может быть затруднена 
до появления пузырей, когда высыпания могут быть 
приняты за аллергический дерматит, экзему, крапив-
ницу, многоформную экссудативную эритему. 

Приобретенный буллезный эпидермолиз 
(пбЭ) — редкое хроническое аутоиммунное пузырное 
заболевание кожи и слизистых оболочек, при котором 
происходит выработка аутоантител к коллагену VII ти-
па (cOL7), составляющему основную часть крепящих 
фибрилл — соединительнотканных структур, связыва-
ющих бМ эпидермиса с подлежащей дермой [8]. В ми-
ре регистрируется с частотой 0,2—0,5 на 1 000 000 на-
селения в год [47—49].
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Клиническая картина близка к врожденному нетя-
желому рецессивному дистрофическому буллезному 
эпидермолизу (подтип не-Аллопо — Сименса) — на-
следственному заболеванию, при котором имеется де-
фект образования коллагена VII типа [47—49]. 

Основной клинический признак пбЭ — хрупкость 
кожи, ранимость ее при незначительном механиче-
ском травмировании с  образованием пузырей или 
сразу эрозий в результате нарушения связи эпидер-
миса и дермы. Различают два фенотипа пбЭ — не-
воспалительный механобуллезный (33% пациентов) 
и более часто встречающийся воспалительный (66% 
пациентов) [48, 50]. первый («классический») близок 
по клинической характеристике к врожденному бул-
лезному эпидермолизу (ВбЭ) — пузыри и эрозии воз-
никают на коже и слизистых оболочках рта и верхней 
части пищевода (местах наиболее частого травмиро-
вания слизистой оболочки твердыми кусочками пищи) 
[49]. заживление происходит с формированием руб-
цовой атрофии кожи, стеноза пищевода, диффузной 
алопеции, дистрофии или отсутствия ногтевых пла-
стин, сгибательных контрактур кистей. Второй фено-
тип («воспалительный») не имеет отчетливых клини-
ческих черт и может имитировать другие буллезные 
заболевания [51, 52]. 

В связи с близостью по клинической картине к дру-
гим дерматозам различают четыре клинических фор-
мы, протекающих по типу:
1) бп (распространенные зудящие буллезные высы-

пания, в основании которых эритема или волдыри); 
2) рубцующего бп (преимущественное поражение 

слизистых оболочек полости рта, верхнего отдела 
пищевода, глаз, аногенитальной области с рубце-
ванием); 

3) линейного IgA дерматоза (пузыри с  плотной по-
крышкой, группирующиеся в кольца, и поражение 
слизистых оболочек); 

4) пемфигоида бранстинга — перри (оставляющие 
рубцы высыпания расположены на лице и шее, при 
этом слизистые не поражены) [49].
Гистологическая картина может быть различной 

[14, 15]. при первом (невоспалительном) фенотипе 
она не отличается от таковой при ВбЭ. при воспали-
тельных фенотипах помимо субэпидермальных ще-
лей и пузырей в сосочковом слое дермы выявляется 
различной степени выраженности воспалительный 
инфильтрат, возможно с  примесью нейтрофильных 
и/или эозинофильных гранулоцитов, что соответству-
ет изменениям при иных пемфигоидных дерматозах 
(бп, ГД, линейном IgA дерматозе) (рис. 6а) [15]. по-
становка диагноза пбЭ невозможна без применения 
Иф-исследования, результаты которого не  зависят 
от  наличия и  выраженности воспалительных изме-

нений, т. е. от фенотипа, и заключаются в выявлении 
линейных отложений IgG вдоль бМ [17]. Для диффе-
ренциальной диагностики пбЭ и  бп, как указыва-
лось выше, используются методы паттерного анали-
за и SSS. Антигенами при пбЭ выступают молекулы 
коллагена VII  типа, образующие якорные фибриллы 
в дермальной части дермо-эпидермального соедине-
ния [48]. В узких сосочках дермы якорные фибриллы 
расположены скученно, с формированием направлен-
ной в сторону эпидермиса «шпильки», одновременно 
с этим очерчивая контур каждого эпидермального вы-
роста, вдающегося в дерму, таким образом, формиру-
ются u-образные паттерны в структуре линии свече-
ния, характерные для пбЭ (рис. 6б) [27, 28]. при ис-
пользовании метода SSS антигены при пбЭ будут вы-
являться согласно их локализации в дермальной ча-
сти сформированного расщепления (рис. 6в) [29, 30]. 

В  диагностике также помогает поиск сывороточ-
ных аутоантител, точнее, отсутствие антител к ВР180 
и ВР230 [48]. 

Заключение
пемфигоидная группа аутоиммунных буллезных 

дерматозов состоит из шести заболеваний — ГД Дю-
ринга, бп, рубцующий пемфигоид, пемфигоид бере-
менных (герпес беременных), линейный IgA дерматоз 
и пбЭ. при всех перечисленных заболеваниях проис-
ходит потеря адгезии между эпидермисом и дермой, 
что влечет за собой образование субэпидермальных 
пузырей. В группе выделяются четыре аутоиммунных 
заболевания, сходных не только клинической карти-
ной и местом образования пузырей, но и выработкой 
аутоантител к одним и тем же антигенам, — бп, линей-
ный IgA дерматоз, рубцующий пемфигоид и пемфиго-
ид беременных. Их следует считать разновидностями 
или «атипичными вариантами» бп [1]. Другие заболе-
вания этой группы (ГД, пбЭ), хотя и имеют клиниче-
ское сходство и аутоиммунную природу, патогенетиче-
ски отличаются от бп, поскольку антитела вырабаты-
ваются к другим белкам и структурным компонентам 
дермо-эпидермального соединения. Для проведения 
дифференциальной диагностики в  пемфигоидной 
группе необходимо применение Иф-исследования 
биоптата кожи. В случае ГД выявляются гранулярные 
отложения IgA на вершинах сосочков дермы, реже — 
вдоль бМ; при бп, рубцующем пемфигоиде и пемфи-
гоиде беременных  — линейные депозиты IgG и  c3 
вдоль бМ; линейном IgA дерматозе — линейные отло-
жения IgA вдоль бМ; пбЭ — линейные отложения IgG 
вдоль бМ. Для дифференциальной диагностики пбЭ 
и бп используются методы паттерного анализа и SSS. 
В  дифференциальной диагностике помогает также 
выявление аутоантител в сыворотке крови. 
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