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В статье описаны современные данные о взаимосвязи редкого дерматоза, субкорнеального 
пустулеза Снеддона — Уилкинсона, с различными заболеваниями внутренних органов, 
об особенностях иммунологических изменений, роли десмоколлина-1, хемоаттрактантов, 
интерлейкина-1β, интерлейкина-6, интерлейкина-8, интерлейкина-10, лейкотриена В4, фактора 
некроза опухоли-альфа и фракции К5а комплемента в патогенезе заболевания. Описаны 
особенности клинической картины заболевания, критерии диагностики, включая применение 
электрофореза сывороточного протеина. Подробно обсуждены гистологические особенности 
заболевания. Представлены современные методики лечения данного заболевания, включая 
применение дапсона, ацитретина, инфликсимаба, ПУВА-терапии.
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The article provides a current overview of the correlation between a rare dermatosis — subcorneal pustu-
losis (Sneddon — Wilkinson disease) — and various diseases of internal organs; features of immunologi-
cal changes; the role of desmocollin 1, chemoatractants, interleukin-1β, interleukin-6, interleukin-8, inter-
leukin-10, leukotriene B4, tumour necrosis factor-alpha and K5a complement fraction in the pathogenesis 
of the disease. In this work, the authors describe the features of the clinical picture of the disease, as 
well as diagnostic criteria, including the use of serum protein electrophoresis. Histological features of the 
disease are discussed in detail. In addition, modern methods for treating this disease, including the use of 
dapsone, acitretin, infliximab, PUVA therapy are presented.
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Субкорнеальный пустулез Снеддона — Уилкинсона 
(СП) — редкое хроническое рецидивирующее везику-
ло-пустулезное заболевание, характеризующееся появ-
лением множественных внутриэпидермальных пустул, 
содержащих нейтрофилы. Впервые описан Sneddon 
и Wilkinson в 1956 году [1, 2]. Заболевание чаще встре-
чается у людей среднего возраста и пожилых женщин, 
но в литературе описаны и казуистические случаи воз-
никновения данной патологии у детей [3]. Как правило, 
клиника заболевания представлена вялыми пустула-
ми или сгруппированными везикулами, поражающими 
преимущественно сгибательные поверхности. В редких 
случаях в патологический процесс вовлекаются лицо, 
ладони и подошвы [4].

В настоящее время считается, что СП является 
одним из двух подтипов IgA пузырчатки, что подтвер-
ждается выявляемыми межклеточными отложениями 
иммуноглобулина А (IgA) против гликопротеина десмо-
коллина-1 (разновидность десмосомального кадгедри-
на) в верхних слоях эпидермиса, что можно выявить 
при прямой РИФ, а также циркулирующих в крови IgA 
при непрямой иммунофлюоресценции [5]. В настоящее 
время принято называть дсмоколлин-1 целевым ауто-
антигеном субкорнеального пустулеза. Связывание ан-
тител IgA с Fc-рецептором CD89 на поверхности клеток 
вызывает массивную воспалительную реакцию, приво-
дящую к нейтрофильной инфильтрации эпидермиса, 
которая клинически проявляется в виде пузырей и об-
разования пустул. Хотя мишени антител IgA были иден-
тифицированы, точный пошаговый механизм, лежащий 
в основе получающейся клинической картины пузыр-
чатки IgA, недостаточно известен и требует дальней-
шего изучения. Накопление нейтрофилов под роговым 
слоем свидетельствует о наличии хемоаттрактантов 
в верхнем эпидермисе, но субстанция для стимули-
рования привлечения данных хемоаттрактантов пока 
не идентифицирована. Повышенное содержание уров-
ней интерлейкина-1β, интерлейкина-6, интерлейки-
на-8, интерлейкина-10, лейкотриена В4 и фракции К5а 
комплемента были выявлены у пациентов с субкор-
неальным пустулезом в сравнении с группой контроля, 
но выполняют ли они функции хемоаттрактантов, пока 
доказать не удалось. Установлено, что в сыворотке кро-
ви и пузырной жидкости пациентов с СП значительно 
повышен уровень ФНО-α [5, 6]. Тем не менее примене-
ние в терапевтических целях блокаторов ФНО не по-
казало 100 % эффективность у всех больных с субкор-
неальным пустулезом, хотя есть и весьма успешные 
сообщения о применении этих препаратов у пациентов 
с СП [7, 8].

Имеются описания СП в ассоциации с так называ-
емыми IgA моноклональными гаммапатиями [9], мно-
жественной миеломой [10] и аутоиммунными заболева-
ниями, такими как ревматоидный артрит [11] и болезнь 
Крона [12].

По мнению некоторых авторов, субкорнеаль-
ный пустулез может быть классифицирован как один 
из нейтрофильных дерматозов вместе с гангренозной 
пиодермией, синдромом Свита и стойкой возвыша-
ющейся эритемой Крокера — Вильямса [3], в то вре-
мя как другие причисляют СП к группе гнойничковых 
нейтрофильных аутовоспалительных заболеваний, 
таких как пустулезный псориаз [14]. Эти заболева-
ния являются общепризнанно ассоциированными 

Рис. 1. Общий вид пациента с субкорнеальным пустулезом
Fig. 1. General view of a patient with subcorneal pustular dermatosis

с субкорнеальным пустулезом (они могут развиваться 
как до, так и после выставленного диагноза СП). Кро-
ме того, в последнее время были выявлены ассоциации 
СП и с другими дерматозами, характеризующимися 
инфильтрацией кожи нейтрофилами, такими как ган-
гренозная пиодермия и синдром SAPHO (синовит, акне, 
гангренозная пиодермия, остеит) [15]. Есть сообщения 
о взаимосвязи СП с апластической анемией [16], мико-
плазменной пневмонией [17], цистозными поражения-
ми печени при некоторых гельминтозах [18], гиперти-
реозом [19] и тимомой [20].

У пациентов с субкорнеальным пустулезом должен 
быть тщательно собран семейный анамнез псориаза, 
так как дифференцировать СП от пустулезного псориа-
за иногда бывает чрезвычайно трудно.

Многочисленные попытки доказать взаимосвязь 
субкорнеального пустулеза и каких-либо инфекцион-
ных агентов или иммунных триггеров не дали результа-
тов. Содержимое гнойничков считается стерильным, 
хотя казуистически может быть вторично инфицирова-
но золотистым стафилококком или некоторыми вида-
ми стрептококков. В одном из исследований в содер-
жимом пустул была высеяна Micoplasma pneumonie, 
но, по данным этого же исследования, пациент получал 
3-месячное лечение дапсоном и рецидива заболевания 
зарегистрировано не было, несмотря на отсутствие ан-
тибиотикотерапии [17].

Говоря о клинике субкорнеального пустулеза, необ-
ходимо отметить, что везикуло-пустулезная сыпь имеет 
рецидивирующий характер с вовлечением в патологи-
ческий процесс туловища и проксимальных отделов ко-
нечностей (рис. 1–3). 
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Клинические проявления представлены вялыми 
пустулами, расположенными поверхностно, величи-
ной 2–5 миллиметров в диаметре, на неизмененной 
или эритематозной коже (рис. 4). 

Вновь появляющиеся пустулезные высыпания име-
ют тенденцию к слиянию и часто образуют кольцевые 
или причудливые змеевидные узоры (рис. 5). 

У некоторых больных патологический про-
цесс может возникнуть в течение нескольких ча-
сов. Зуд и раздражение кожных покровов обычно 
не являются значимыми симптомами. Во время 
обострения заболевания не отмечаются интокси-

кационно-воспалительный синдром и системность 
поражения. У пациентов, как правило, отсутствуют 
симптомы поражения слизистых оболочек. После 
разрешения клиники зачастую остается легкая ги-
перпигментация.

Дифференциальный диагноз включает в себя 
острый генерализованный экзантематозный пустулез, 
дерматофитию, эозинофильный пустулезный фоллику-
лит, герпетиформный дерматоз Дюринга, стрептокок-
ковое импетиго, мигрирующую эритему, аутоиммунный 
линейный IgA-зависимый буллезный дерматоз и пусту-
лезный псориаз.

Рис. 4. Вялые поверхностные пустулы, склонные к слиянию 
Fig. 4. Flaccid surface pustules having a tendency to merge 

Рис. 5. Слившиеся элементы образуют причудливые узоры
Fig. 5. Merged elements forming fancy patterns

Рис. 2. Вовлечение в патологический процесс туловища и проксимальных 
отделов конечностей
Fig. 2. Involvement of the trunk and proximal extremities into the pathological 
process

Рис. 3. Вид сзади
Fig. 3. Rear view

http://emedicine.medscape.com/article/1062640-overview
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Лабораторная диагностика за рубежом осуще-
ствляется посредством применения электрофореза 
сывороточного протеина. Документально подтвержде-
на ассоциация парапротеинемии с субкорнеальным 
пустулезом. Считается, что целесообразно проводить 
повторные проспективные исследования методом 
электрофореза сывороточного протеина, так как разви-
тие парапротеинемии может происходить даже спустя 
несколько лет после впервые диагностированного СП.

Биопсию кожи проводят с целью ранней диагности-
ки для гистологического анализа и применения прямого 
иммунофлюоресцентного тестирования.

Классическое гистологическое исследование 
при СП выявляет в содержимом пустул главным образом 
нейтрофилы и единичные эозинофилы. Однако анало-
гичная гистологическая картина может быть выявлена 
и при других дерматозах, таких как пустулезный псори-
аз, острый генерализованный экзантематозный пусту-
лез, листовидная пузырчатка, стрептококковое импетиго 
и при дерматофитиях. Тем не менее при СП, в отличие 
от пустулезного псориаза, эпидермис обычно имеет ми-
нимальный спонгиоз. Дерма при субкорнеальном пусту-
лезе имеет признаки периваскулярной инфильтрации 
нейтрофилами и единичными моноцитами, а также эози-
нофилами. Явления акантолиза отсутствуют.

Прямая и непрямая иммунофлуоресценция обычно 
демонстрируют отрицательные результаты при субкор-
неальном пустулезе Снеддона — Уилкинсона.

Лечение СП в настоящее время подвержено дискус-
сии. Препаратом выбора для терапии данного дерма-
тоза является дапсон. Ответ на лечение формируется 
более медленно, чем при герпетиформном дерматозе 
Дюринга, составляет обычно около 4 недель. Как толь-
ко происходит разрешение клиники заболевания, дозу 
препарата сразу же начинают снижать до минимума 
в качестве поддерживающей терапии. Сульфапиридин 
и сульфаметоксиперидазин также используются, но ин-
формация об их эффективности представлена в ли-

тературе очень скудно. У пациентов, не восприимчивых 
к дапсону, предложено использовать в качестве альтер-
нативы терапию ацитретином (этретинатом). Предлага-
емый метод лечения с использованием изотретиноина 
в дозировке 0,5 мг/кг/сут оказался неэффективным.

Положительные отзывы получила ПУВА-терапия 
с использованием псоралена в качестве фотосенси-
билизатора [21], широкополосная UVB и узкополосная 
UVB отдельно или в комбинации с дапсоном и/или ре-
тиноидами [22].

В качестве дополнительной терапии ряд авторов 
предлагают использовать инфликсимаб, максакальци-
тол [23, 24], мизорибин [25], кетоконазол [26], тетрацик-
лин, миноциклин, бензилпенициллин, витамин Е [27], 
азитромицин [28], циклоспорин [29, 30], колхицин, ада-
лимумаб с микофенолата мофетилом [31].

Системные и топические кортикостероиды, как пра-
вило, не дают выраженного эффекта, но в ряде случаев 
могут частично контролировать процесс. Зачастую их 
используют в комбинации с дапсоном. В случае если 
наблюдается хороший ответ на применение системных 
кортикостероидов, следует более внимательно исклю-
чить диагноз пустулезного псориаза.

Субкорнеальный пустулез является хронически 
рецидивирующим заболеванием, но прогноз при нем 
доброкачественный. Ассоциация СП с парапротеине-
мией или лимфопролиферативными расстройствами, 
особенно множественной миеломой, может изменить 
прогноз.

Парапротеинемия, миелома и пустулезный псориаз 
могут развиться через несколько лет после первоначаль-
но диагностированного СП. Выявление этих состояний, 
а также других сопутствующих диагнозов может улуч-
шить понимание этиологии и патогенеза субкорнеаль-
ного пустулеза Снеддона — Уилкинсона, прояснить его 
взаимосвязь с аутоиммунной линейной IgA пузырчаткой 
и пустулезным псориазом, а также помочь определить 
его нозологическую классификацию.
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