
56

Приобретенный буллезный 

эпидермолиз у детей: 

серия клинических случаев

Клиническое наблюдение

Н.Н. Мурашкин, Л.А. Опрятин, А.И. Материкин, Э.Т. Амбарчян, Р.В. Епишев, М.А. Нефёдова

DOI: 10.15690/vsp.v18i1.1992

Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей, Москва, Российская Федерация

Обоснование. Приобретенный буллезный эпидермолиз (ПБЭ) — хроническое заболевание, сопровождаемое обра-
зованием субэпидермальных пузырей на коже и слизистых оболочках в результате аутоиммунной агрессии к кол-
лагену VII типа. Диагностика ПБЭ у детей затруднена из-за схожести клинической картины с другими пузырными 
дерматозами детского возраста. Описание клинического случая. Представлено описание трех клинических случаев 
ПБЭ у детей. Показано, что для постановки правильного диагноза необходимо оценить клинические данные и опре-
делить глубину залегания пузырей по данным гистологического исследования биоптата кожи. Отложение IgG отно-
сительно базальной мембраны дермы по данным реакции непрямой иммунофлюоресценции помогает установить 
окончательный диагноз и определить тактику ведения пациента. В лечении детей с ПБЭ применялся препарат дапсон, 
показавший себя эффективным и безопасным средством первого выбора при ведении таких случаев. Заключение. 

Представлен алгоритм дифференциальной диагностики ПБЭ у детей с другими пузырными заболеваниями детского 
возраста. Описаны результаты успешной лекарственной терапии заболевания.
Ключевые слова: дети, приобретенный буллезный эпидермолиз, диагностика, лечение, дапсон, клинический случай, 
гистологическое исследование, реакция непрямой иммунофлюоресценции.
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Background. Epidermolysis bullosa acquisita (EBA) is chronic disease accompanied with subepidermal blistering on skin and mucous 
membranes as a result of autoimmune aggression to type VII collagen. EBA diagnostics in children is complicated due to similarity of 
clinical presentation with other bullous dermatosis in children. Clinical Case Description. The description of three clinical cases of 
EBA in children is provided. It is shown that for establishing the diagnosis it is necessary to estimate clinical evidence and to define the 
depth of blisters according to the results of histological examination of skin biopsy sample. Determination of IgG deposition positions 
relatively to the skin basal membrane due to performed indirect immunofluorescence test helps us to establish final diagnosis and 
specify patient management. Medical drug Dapsone was used in children with EBA, it has shown to be effective and safe to use as the 
first-line drug in management of such patients. Conclusion. The algorithm for EBA differential diagnosis with other bullous dermatosis in 
children is provided. Successful results of medical treatment are described.
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ОБОСНОВАНИЕ 
Приобретенный буллезный эпидермолиз (ПБЭ) пред-

ставляет собой пузырный дерматоз, характеризующий-
ся аутоиммунной агрессией к коллагену VII типа [1]. 
Клинически ПБЭ проявляется хрупкостью кожи, субэпи-
дермальными пузырями, эрозиями и язвами на раз-
личных стадиях эпителизации; обнаруживаются рубцы 
и милиумы. Рубцовые изменения можно обнаружить 

и на слизистых оболочках, в том числе глаз. Диагноз 
ПБЭ устанавливается на основании результатов клини-
ческого, морфологического и иммунофлюоресцентного 
исследований [2].

ПБЭ сложно поддается лечению. Основными пре-
паратами, используемыми в лечении данного забо-
левания, являются системные глюкокортикостероиды, 
азатиоприн, метотрексат, циклофосфамид, а также дап-
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сон в качестве монотерапии или в комбинации с пред-
низолоном, циклоспорином и колхицином [3]. Дапсон 
обладает антибактериальным и противовоспалительным 
эффектом, что связано с его ингибирующим действи-
ем на нейтрофилопосредованное повреждение тканей, 
обусловленным активацией превращения миелоперок-
сидазы в неактивное соединение, и подавлением обра-
зования токсичных форм кислорода [4]. В зависимости 
от тяжести процесса может быть выбрана как монотера-
пия дапсоном, так и комбинированный его прием с пред-
низолоном. Относительная редкость побочных эффектов 
в процессе лечения позволяет активно назначать препа-
рат не только взрослым, но и детям с ПБЭ. В зарубежной 
литературе встречаются данные о лечении ПБЭ у детей 
дапсоном как с отсутствием положительного эффекта 
[5], так и с положительным ответом на терапию [6]. 
Серия случаев ПБЭ в детском возрасте, зарегистриро-
ванных в Российской Федерации, описывается впервые. 
Использование препарата дапсон в детской практике 
при данной патологии у детей в отечественной литерату-
ре ранее не описано.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 1 
О пациенте 

Пациентка Л., возраст 5 лет. Родители ребенка обра-
тились за консультацией к дерматологу в ФГАУ «НМИЦ 
здоровья детей» Минздрава России (Москва) с жалобами 
на распространенные кожные высыпания и выражен-
ный зуд. Со слов матери, впервые высыпания в виде 
пузырей появились в области глаз. Обратились к оку-
листу, выставлен диагноз «Инфекционный конъюнкти-
вит». Проводилось промывание глаз раствором перман-
ганата калия 3 раза/сут с последующим наложением 
мази с левомицетином, в динамике без эффекта. Через 
1 мес появились пузыри с геморрагическим содержи-
мым на коже наружных половых органов. Обратились 
к гинекологу, назначена антибактериальная терапия, 
без эффекта. Спустя 1 мес обратились к дерматологу: 
поставлен диагноз «Аллергический дерматит», назначе-
но наружное лечение кремом с метилпреднизолоном 
ацепонатом, эффекта не отмечалось, высыпания распро-
странились по всей поверхности кожи туловища. В связи 
с отсутствием эффекта от проводимой терапии и прогрес-
сированием заболевания в течение 3 мес ребенок был 

госпитализирован в отделение дерматологии с группой 
лазерной хирургии НМИЦ здоровья детей.

Из анамнеза жизни известно, что ребенок от вто-
рой беременности, которая протекала без осложне-
ний. Ранний неонатальный период без особенностей. 
Пере несенные заболевания: острые респираторные 
инфекции 5–6 раз в год, ветряная оспа, аденоидит. 
При вита по возрасту. Аллергологический анамнез: пище-
вая аллергия на молочные продукты. Лекарственную 
аллергию не отмечает. Семейный анамнез не отягощен. 
Травмы и операции отрицает. Со стороны родственников 
подобные заболевания не отмечались.

Физикальная диагностика 

При осмотре кожный патологический процесс носил 
распространенный, асимметричный характер, с вовлече-
нием кожи туловища, верхних и нижних конечностей, кожи 
лица, шеи. Был представлен полушаровидными напряжен-
ными пузырями, размером до 25 мм в диаметре, с плот-
ной покрышкой, местами вскрывшимися, окруженными 
эритематозным венчиком. Симптом Никольского отрица-
тельный. Отмечалось наличие округлых эрозий, покры-
тых серозно-геморрагическими корочками. На коже лица 
визуализировались множественные сгруппированные 
милиумы. Отмечалась характерная хрупкость кожи (рис. 1).

Предварительный диагноз 

На основании жалоб, анамнеза заболевания, данных 
осмотра у ребенка был заподозрен ПБЭ. Для дифференци-
альной диагностики с другими буллезными дерматозами 
было выполнено патоморфологическое и иммунофлюо-
ресцентное исследование [3].

Лабораторные исследования 

При поступлении в клиническом анализе крови — 
макроцитарная анемия (гемоглобин 110 г/л при нор-
ме 110–140). Биохимический анализ крови показал 
высокий уровень общего билирубина — 22,4 мкмоль/л 
(норма 3,7–20,5). Антитела к глиадину, тканевой транс-
глутаминазе и атинуклеарные антитела не обнаружены 
(анализ выполнен с целью дифференциальной диагно-
стики ПБЭ с простым буллезным эпидермолизом и герпе-
тиформным дерматитом Дюринга). Клинический анализ 
мочи и копрограмма — без особенностей.

Примечание. Приобретенный буллезный эпидермолиз представлен множественными полушаровидными напряженными пузырями 
с плотной покрышкой, окруженными эритематозным венчиком. Визуализируются множественные сгруппированные милиумы.    
Note. Epidermolysis bullosa acquisita is presented by multiple hemisphere tense blisters with solid cover surrounded with erythematous 
skin. Multiple grouped miliums are visualized.

Рис. 1. Пациентка Л., возраст 5 лет: приобретенный буллезный эпидермолиз
Fig. 1. Patient L., 5 y.o. girl: epidermolysis bullosa acquisita
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Гистологическое исследование 

На базе НМИЦ здоровья детей в первый день госпи-
тализации был взят биоптат с кожи с задней поверхности 
бедра методом панч-биопсии (от англ. punch — удар). 
Гистологическое исследование: эпидермис обычной тол-
щины, слои дифференцированы, слабый рыхлый кера-
тоз. В центральной части биоптата находится субэпи-
дермальный пузырь, в полости которого присутствуют 
фибрин и нейтрофильные лейкоциты. В участках кожи, 
прилегающей к пузырю, отмечается линейная инфиль-
трация из нейтрофильных лейкоцитов вдоль дермо-эпи-
дермальной границы. Придатковые структуры сохранны. 

Коллагеновые волокна дермы без признаков структур-
ных изменений (рис. 2).

При проведении реакции непрямой иммунофлюо-
ресценции (РНИФ) с антителами к иммуноглобулинам 
(immunoglobulin, Ig) G, A, M в биоптате визуально непо-
раженной кожи выявляется отчетливая фиксация депо-
зитов IgG в виде линии вдоль дермо-эпидермальной 
границы, на участках спонтанного расщепления матери-
ала линия локализуется в дне (в дермальной части) арти-
фициального пузыря (рис. 3). При большом увеличении 
(�600) в структуре линии свечения выявляются единич-
ные участки с формированием U-паттернов (на большем 
протяжении структура линии свечения неспецифична). 
В меньшей степени выявляется очаговая фиксация депо-
зитов IgA и IgM, так же в виде линии вдоль дермо-эпидер-
мальной границы.

Клинический диагноз 

На основании жалоб (распространенные кожные 
высыпания и выраженный зуд), анамнеза заболевания 
(длительность течения, неэффективность проводимого 
лечения), данных осмотра (характер сыпи, локализа-
ция, наличие вторичных морфологических элементов) 
и результатов проведенных исследований (гистологиче-
ского и иммунофлюоресцентного) был установлен диаг-
ноз «Приобретенный буллезный эпидермолиз».

Лечение в стационаре 

Лечение было направлено на предотвращение по -
явления новых высыпаний, профилактику вторичных 
осложнений (инфицирования вскрывшихся пузырей). 
В качестве препарата выбора для лечения основного 
заболевания был применен дапсон в дозировке 1,4 мг/кг 
в сутки, что соответствует назначению препарата в дет-
ской практике при лепре [7]. С момента наступления 
полной ремиссии кратность применения препарата сни-
жалась по схеме 5 дней приема, 5 дней отдыха. На фоне 
проводимой терапии наблюдался регресс основных про-
явлений кожного патологического процесса. Побочные 
явления за время пребывания в стационаре не наблю-

Примечание. Исследование биоптата, взятого с участка здоровой кожи в первый день госпитализации, выполнено методом РНИФ 
с предварительным расщеплением в 1М растворе натрия хлорида (ФГБУ «ГНЦДК», Москва). Визуализируется артифициальный 
пузырь (полость пузыря отмечена стрелкой 1). Свечение антител к IgG (светлая граница справа от стрелки 1 и над стрелкой 2) 
наблюдается в дне пузыря, т.е. в дермальной части расщепленного биоптата (стрелка 2), что соответствует картине ПБЭ (�600).    
Note. Examination of biopsy sample from intact skin on the first day of hospitalization. Performed by use of indirect immunofluorescence test 
with preliminary segregation in 1M NaCl solution (FSAI “SRCDC”, Moscow). Artificial blister is visualized (1 — blister cavity). IgG antibodies 
(light area on the right of Arrow 1 and above Arrow 2) is disposed on the bottom of the blister, in dermal part of the biopsy sample (2), and 
this correspons to EBA (�600).

Рис. 3. Пациентка Л., возраст 5 лет: иммунофлюоресцентное исследование биоптата
Fig. 3. Patient L., 5 y.o. girl: immunofluorescence test of biopsy sample

Рис. 2. Пациентка Л., возраст 5 лет: гистологическое 
исследование биоптата кожи из очага поражения с пузырным 
элементом 
Fig. 2. Patient L., 5 y.o. girl: histological examination of skin biopsy 
sample from lesion focus with blister

Примечание. Стрелкой 1 указана полость субэпидермального 
пузыря, стрелкой 2 — скопления нейтрофильных лейкоцитов 
вдоль дермо-эпидермальной границы.    
Note. 1 — subepidermal blister cavity, 2 — neutrophilic leukocytes 
deposition on dermal-epidermal junction.
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дались. Образование новых элементов сыпи не отмече-
но. С рекомендациями по уходу (обработка раствором 
с анилиновыми красителями) за остаточными явлениями 
в виде эпителизирующихся эрозий на 12-е сут пациентка 
выписана из стационара. С момента наступления полной 
ремиссии (4 мес) снижалась кратность применения дап-
сона по схеме 5 дней приема, 5 дней отдыха. Еще через 
3 мес препарат отменен.

Динамика и исходы 

На третий месяц после выписки (информация полу-
чена от родителей по телефону) заболевание не рециди-
вировало, лечение проводится непрерывно, побочные 
явления не отмечались.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 2 
О пациенте 

Пациентка П., возраст 8 лет. Поступила с жалобами 
на распространенные высыпания на коже, сопровождаю-
щиеся зудом и болезненностью. Со слов матери, в конце 
июля 2016 г. отмечалось спонтанное появление мелких 
пузырьков и очагов гиперемии по линии красной каймы 
губ с последующим образований пузырей и дальнейшим 
распространением в течение недели на кожу лица, шеи, 
нижних конечностей. Общее состояние не нарушалось. 
С подозрением на герпесвирусную инфекцию в течение 
2 нед получала лечение ацикловиром и иммуномодули-
рующими средствами, на фоне чего отмечалась отри-
цательная динамика течения кожного патологического 
процесса, выражающаяся появлением новых высыпных 
элементов. Через 2–3 нед от начала лечения противови-
русными препаратами перенесла острый тонзиллит, полу-
чала антибактериальную терапию (что конкретно — неиз-
вестно), при этом регистрировалось появление новых 
пузырей.

В сентябре 2016 г. отмечалось появление новых 
пузырей на коже ладоней и подошв, процесс сохранялся 
в течение 3 нед. Пациентка проконсультирована дерма-
тологом. Диагноз неизвестен (мама ребенка не смогла 
вспомнить). В соответствии с назначенным лечением 
использовали антисептические ванночки и топические 
глюкокортикостероиды на области пораженной кожи — 
с некоторым улучшением в виде прекращения роста 
старых пузырей, отсутствием появления новых на коже 
кистей и стоп. При обращении в кожно-венерологиче-
ский диспансер по месту жительства в мазке из пузы-
рей выделен гемолитический стафилококк: получала 
антибактериальное лечение, сорбенты, антигистаминные 
препараты — без выраженных изменений кожного про-
цесса. Рекомендована госпитализация в отделение дер-
матологии НМИЦ здоровья детей.

Анамнез жизни: ребенок от первой беременности, 
протекавшей благоприятно на всем протяжении. Ранний 
неонатальный период без особенностей. Перенесенные 
заболевания: ветряная оспа, бронхит, аденоидит. При-
вивки сделаны по возрасту. Аллергологический анамнез 
не отягощен. Травмы и операции отрицает. У дедушки 
по линии отца — сахарный диабет 2-го типа, у бабушки 
по линии матери — бронхиальная астма. У родственников 
заболевания с подобными симптомами не отмечались.

Физикальная диагностика 

Кожный патологический процесс носил распро-
страненный, асимметричный характер. Локализовался 
на коже лица, верхних и нижних конечностей, был пред-
ставлен множественными очагами гиперемии гирлян-
дообразной формы, на фоне которой располагались 

напряженные пузыри неправильной формы (5�20 мм) 
с плотной покрышкой и прозрачным содержимым. 
На месте вскрывшихся пузырей наблюдались эрозии 
ярко-красного цвета, местами с серозно-геморрагиче-
скими корками на поверхности, окруженные геморра-
гическим венчиком (рис. 4). Выявлены хрупкость кожи; 
множественные милиумы.

Предварительный диагноз 

С учетом клинической картины заболевания был 
заподозрен приобретенный буллезный эпидермолиз.

Лабораторные исследования 

В общем анализе крови — макроцитарная ане-
мия (гемоглобин 106 г/л). Биохимический анализ кро-
ви — альбумин 29 г/л (норма 38–54). Антитела к гли-
адину и тканевой трансглутаминазе отрицательные. 
Антинуклеарные антитела не обнаружены. Общий анализ 
мочи и копрограмма — без особенностей.

Гистологическое исследование 

На базе НМИЦ здоровья детей в первый день госпи-
тализации взят биоптат с кожи задней поверхности пред-
плечья с помощью punch-биопсии (рис. 5): в соответствии 
с заключением, «подэпидермальный пузырь, содержа-
щий большое количество нейтрофилов, эозинофилов, 
клеточный детрит, пропитанный фибрином. В дерме диф-
фузные, периваскулярные и перифолликулярные густые 
инфильтраты с большим количеством нейтрофилов и при-
месью эозинофилов. Стенки сосудов утолщены, эндоте-
лий пролиферирует».

Рис. 4. Пациентка П., возраст 8 лет: приобретенный буллезный 
эпидермолиз
Fig. 4. Patient P., 8 y.o. girl: epidermolysis bullosa acquisita

Примечание. Приобретенный буллезный эпидермолиз 
представлен множественными напряженными пузырями 
неправильной формы с плотной покрышкой на фоне очагов 
гиперемии. Определяется наличие эрозий, местами с серозно-
геморрагическими корочками.    
Note. Epidermolysis bullosa acquisita is presented by multiple 
tense irregular blisters with solid cover alongside with focal 
hyperemia. There are erosions, some with serohemorrhagic caps.
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Иммунофлюоресцентное исследование 

Исследование биоптата, взятого с участка визуально 
здоровой кожи, проведено в первый день госпитализации 
с предварительным расщеплением в 1М растворе натрия 
хлорида. Исследование препарата проводилось на базе 
ФГБУ «Государственный научный центр дерматовенеро-
логии и косметологии» (далее ФГБУ «ГНЦДК») (рис. 6). 
Проведена РНИФ с антителами к IgG, IgA и IgM. Линейная 
фиксация антител вдоль дермо-эпидермальной границы 
соответствует диагнозу буллезного пемфигоида. Однако 
с учетом локализации свечения в дне артифициального 
пузыря и U-паттернов свечения выявленная картина 
более характерна для ПБЭ.

Клинический диагноз 

На основании жалоб (распространенные кожные 
высыпания, сопровождающиеся зудом и болезненно-
стью), анамнеза заболевания (длительность течения, 
неэффективность проводимого лечения), данных осмо-
тра (характер сыпи, локализация, наличие вторичных 
морфологических элементов) и результатов проведенных 
исследований (гистологического и иммунофлюоресцент-
ного) был установлен диагноз «Приобретенный буллез-
ный эпидермолиз».

Динамика и исходы 

Принципы терапии в отделении были аналогичными 
первому случаю: пациентка получала системную терапию 
дапсоном в дозировке 1,25 мг/кг в сутки. Был получен 
хороший ответ на лечение с разрешением основных 
проявлений заболевания. При выписке даны рекомен-
дации по уходу за остаточными проявлениями дерматоза 
(обработка эпителизирующихся эрозий антисептически-
ми растворами и растворами с анилиновым красителем). 
В соответствии с катамнестическими данными через 
4 мес была достигнута ремиссия с полным разрешени-
ем кожных высыпаний; новых проявлений заболевания 
не отмечено. Через 12 мес препарат был отменен. После 
отмены дапсона ремиссия заболевания сохраняется 
в течение одного года.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 3 
О пациенте 

Пациентка А., возраст 7 лет. Обратилась с жалобами 
на распространенные высыпания, незначительный зуд. 
Со слов родителей, заболела остро, без очевидных причин. 
Начало заболевания сопровождалось появлением первых 
высыпаний на коже лица, ушных раковин, шеи, предпле-
чий, ладоней, стоп, в перианальной области. При обраще-
нии в поликлинику по месту жительства был выставлен 
диагноз «IgА-зависимый линейный дерматит». Назначен 
раствор дексаметазона внутримышечно в убывающей 
дозировке с 8 до 4 мг на 6-е сут, местно — обработка 
антисептиками. На фоне лечения наблюдался регресс 
высыпаний. Спустя 4 нед заболевание рецидивировало. 
С целью обследования, уточнения диагноза и определе-
ния дальнейшей тактики ведения пациентка направлена 
в дерматологическое отделение НМИЦ здоровья детей.

Анамнез жизни: ранний неонатальный период без 
особенностей. Перенесенные заболевания: острые рес -
пираторные инфекции 3–4 раза в год. Привита по 
календарю. Медотводов не было. Родители здоровы. 
Аллергологический семейный и наследственный анамнез 
не отягощены. Травмы и операции отрицает. Заболевания 
с похожей симптоматикой у родственников отрицает.

Физикальная диагностика 

Кожный патологический процесс носил распростра-
ненный, асимметричный характер, был представлен 
пузырями размером от 3 до 20 мм в диаметре, окру-
глой полушаровидной формы с напряженной покрышкой 
и серозным содержимым без тенденции к группиров-
ке. По периферии пузырей отмечалось наличие эри-
тематозного венчика до 0,5 см в диаметре. Симптом 
Никольского отрицательный. Процесс локализовался 
на коже лица, туловища и ладоней (рис. 7). Отмечалось 
наличие милиумов.

Предварительный диагноз 

На основании предъявляемых жалоб, данных анам-
неза заболевания, осмотра и представленных резуль-

Рис. 6. Пациентка П., возраст 8 лет: иммунофлюоресцентное 
исследование биоптата визуально здоровой кожи
Fig. 6. Patient P., 8 y.o. girl: immunofluorescence test of biopsy 
sample of visually intact skin

Рис. 5. Пациентка П., возраст 8 лет: гистологическое 
исследование биоптата кожи из очага поражения с пузырным 
элементом 
Fig. 5. Patient P., 8 y.o. girl: histological examination of skin biopsy 
sample from lesion focus with blister

Примечание. Стрелкой 1 указана полость субэпидермального 
пузыря, стрелкой 2 — скопления нейтрофильных лейкоцитов 
вдоль дермо-эпидермальной границы.    
Note. 1 — subepidermal blister cavity, 2 — neutrophilic leukocytes 
deposition on dermal-epidermal junction.

Примечание. Исследование выполнено методом РНИФ 
с предварительным расщеплением биоптата кожи 
в 1М растворе натрия хлорида. Визуализируется 
артифициальный пузырь (полость пузыря указана стрелкой 1). 
Свечение антител к IgG (свечение) наблюдается в дне пузыря, 
т.е. в дермальной части расщепленного биоптата (стрелка 2), 
что соответствует картине ПБЭ (�600).    
Note. Examination is performed by use of indirect 
immunofluorescence test with preliminary segregation in 1M NaCl 
solution. Artificial blister is visualized (1 — blister cavity). 
IgG antibodies (glow) is disposed on the bottom of the blister, 
in dermal part of the segregated biopsy sample (2), and this 
correspons to EBA (�600).
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татов исследований убедительных данных за линеар-
ный IgA-зависимый дерматоз не получено; поставлен 
предварительный диагноз: «Буллезный пемфигоид? При-
обретенный буллезный эпидермолиз?» С целью диффе-
ренциальной диагностики было принято решение 
о проведении диагностической биопсии и иммунофлюо-
ресцентного исследования.

Лабораторные исследования 

На момент поступления в общем и биохимическом 
анализе крови — без патологических изменений. 
Антитела к глиадину и тканевой трансглутаминазе отри-
цательные. Антинуклеарные антитела не обнаружены. 
Общий анализ мочи и копрограмма — без особенностей.

Гистологическое исследование 

На базе НМИЦ здоровья детей в первый день госпи-
тализации взят биоптат с кожи спины методом punch-
биопсии: в соответствии с заключением, «субэпидер-
мальный пузырь, в котором выявлено значительное 
число нейтрофилов, эозинофилов, клеточный детрит, про-
питанный фибрином. В дерме — диффузные, перифолли-
кулярные инфильтраты, содержащие большое количество 
нейтрофилов и эозинофилов» (рис. 8).

Иммунофлюоресцентное исследование 

Исследование биоптата, взятого с участка визуально 
здоровой кожи, выполнено с предварительным расще-
плением в 1М растворе натрия хлорида в первый день 
госпитализации (ФГБУ «ГНЦДК») (рис. 9). При проведении 
РНИФ с антителами к IgG, IgA, IgM в биоптате визуально 
непораженной кожи вдоль дермо-эпидермальной гра-
ницы наблюдается отчетливая фиксация IgG, в меньшей 
степени — IgA и IgM. Во всех участках спонтанного рас-
щепления лоскута кожи вдоль дермо-эпидермальной гра-
ницы материала линия локализуется в дне (в дермальной 
части расщепления) артифициального пузыря. В струк-
туре линии свечения IgG и IgA преобладают U-паттерны 

(см. рис. 9). Линейная фиксация антител вдоль дермо-
эпидермальной границы не противоречит клиническо-
му диагнозу буллезного пемфигоида. Однако с учетом 
локализации свечения в дне артифициального пузыря 
и U-паттернов свечения выявленная картина более харак-
терна для приобретенного буллезного эпидермолиза.

Рис. 7. Пациентка А., возраст 7 лет: приобретенный буллезный 
эпидермолиз 
Fig. 7. Patient A., 7 y.o. girl: epidermolysis bullosa acquisita

Примечание. Приобретенный буллезный эпидермолиз 
представлен множественными везикулами и напряженными 
пузырями полушаровидной формы с плотной покрышкой 
на фоне очагов гиперемии.    
Note. Epidermolysis bullosa acquisita is presented by multiple 
vesicles and tense hemisphere blisters with solid cover alongside 
with focal hyperemia.

Рис. 8. Пациентка А., возраст 7 лет: гистологическое 
исследование биоптата кожи из очага поражения с пузырным 
элементом 
Fig. 8. Patient A., 7 y.o. girl: histological examination of skin biopsy 
sample from lesion focus with blister

Примечание. Стрелкой 1 указана полость субэпидермального 
пузыря, стрелкой 2 — скопления значительного количества 
лейкоцитарных клеток.    
Note. 1 — subepidermal blister cavity, 2 — deposition of significant 
quantity of leukocytes.

Рис. 9. Пациентка А., возраст 7 лет: иммунофлюоресцентное 
исследование биоптата визуально здоровой кожи
Fig. 9. Patient A., 7 y.o. girl: immunofluorescence test of biopsy 
sample of visually intact skin

Примечание. Исследование выполнено методом РНИФ 
с предварительным расщеплением биоптата кожи в 1М растворе 
натрия хлорида. Визуализируется артифициальный пузырь 
(полость пузыря указана стрелкой 1). Свечение антител к IgG 
(светлая граница справа от стрелок 1 и 2) наблюдается в дне 
пузыря, т.е. в дермальной части расщепленного биоптата 
(стрелка 2), что соответствует картине приобретенного 
буллезного эпидермолиза (�600).    
Note. Examination is performed by use of indirect 
immunofluorescence test with preliminary segregation in 1M NaCl 
solution. Artificial blister is visualized (1 — blister cavity). 
IgG antibodies (light area on the right of Arrows 1 and  2) is disposed 
on the bottom of the blister, in dermal part of the segregated biopsy 
sample (2), and this correspons to EBA (�600).
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Динамика и исходы 

Лечение больной проводилось препаратом дапсон 
в дозировке 1,25 мг/кг в сутки в течение всего периода 
госпитализации. На момент выписки отмечалась поло -
жительная динамика кожного процесса: прежние эле-
менты регрессировали, новых высыпаний не возника-
ло. Пациентка выписана с рекомендацией продолжить 
лечение дапсоном в исходной дозировке. На протяжении 
6 мес после госпитализации девочка принимала препа-
рат с той же кратностью, далее по схеме 5 дней приема, 
5 дней отдыха. Далее прием дапсона продолжался еще 
4 мес с последующей отменой.

Прогноз (общий) 

Прогноз приобретенного буллезного эпидермолиза 
благоприятный. При правильно подобранном лечении 
(в описанных выше случаях — это применение препа-
рата дапсон) можно добиться полного регресса и кон-
троля над заболеванием. У всех трех пациентов удалось 
достичь полной ремиссии без развития побочных эффек-
тов на препарат.

ОБСУЖДЕНИЕ 
Впервые термин «приобретенный буллезный эпидер-

молиз» применил в 1985 г. G. Elliott, описав двух паци-
ентов с буллезным дерматозом [7]. Во второй половине 
двадцатого века заболевание было описано повторно 
и получило используемое в настоящее время название 
в связи с клиническим сходством с дистрофической фор-
мой врожденного буллезного эпидермолиза, манифести-
ровавшей во взрослом возрасте [8].

Клинические варианты ПБЭ 

Первый, классический, невоспалительный механо-
буллезный тип (клинический вариант) ПБЭ проявляется 
хрупкостью кожи, пузырями и эрозиями, возникающими 
вследствие локальных травм, чаще в области костных 
выступов; заживление приводит к образованию мили-
умов и атрофических рубцов с гипер- и гипопигмента-
цией, особенно у индивидуумов с темным типом кожи. 
Также возможны повреждение ногтей или их дистрофия 
[9]. Второй вариант ПБЭ — воспалительный, протекает 
по типу буллезного пемфигоида. У таких больных воз-
никают зудящие, воспалительные, напряженные пузыри, 

возможно с геморрагическим содержимым, появляю-
щиеся на фоне нормальной или эритематозной кожи 
и уртикарий. Поражения эволюционируют с образо-
ванием эрозий, корок, дисхромии, но, как правило, 
регрессируют без рубцевания [10]. Третий тип ПБЭ имеет 
схожесть клинической картины с рубцующимся пемфиго-
идом с преимущественным поражением слизистых обо-
лочек с последующим рубцеванием [11]. Вовлечение 
в патологический процесс слизистой оболочки полости 
рта, конъюнктивы, носовой полости, пищевода, гортани 
и области гениталий у детей может привести к различ-
ным осложнениям, таким как затруднение питания, сте-
ноз пищевода, уретры и полового тракта, а также сра-
щение конъюнктивы, которая может прогрессировать 
вплоть до формирования слепоты [11]. Существует риск 
трансформации механобуллезной формы ПБЭ в воспа-
лительную. Возможно развитие формы ПБЭ по типу пем-
фигоида Бранстинга–Перри, которая характеризуется 
поражением кожи лица и отсутствием вовлечения сли-
зистых оболочек [12]. Еще одна форма ПБЭ протекает 
по типу линей ного IgA-зависимого буллезного дерматоза, 
однако у детей встречается редко [13]. Описаны случаи 
одновременного развития классической и воспалитель-
ной формы ПБЭ [14].

ПБЭ у детей встречается чаще, чем у взрослых, проте-
кает по типу буллезного пемфигоида с вовлечением слизи-
стых оболочек и быстрым ответом на системную терапию, 
в частности дапсоном [15]. Коморбидность ПБЭ у взрослых 
характеризуется сочетанием с заболеваниями желудочно-
кишечного тракта, в том числе с воспалительными болез-
нями кишечника, а также с системными аутоиммунными 
заболеваниями, сахарным диабетом, лимфомой. У детей 
такие ассоциации, как правило, не выявляются [16].

С учетом гетерогенности клинических проявлений 
диагностика ПБЭ, основанная исключительно на клини-
ческих данных, затруднительна [17]. В связи с этим пред-
лагается алгоритм диагностического поиска (рис. 10) [3].

Дифференциальная диагностика 

Дифференциальная диагностика ПБЭ включает дру-
гие аутоиммунные пузырные дерматозы, такие как бул-
лезный пемфигоид, хронический буллезный детский 
дерматоз, рубцующийся пемфигоид, вульгарная пузыр-
чатка и герпетиформный дерматит [16]. Буллезная форма 
системной красной волчанки также может иметь анало-
гичные клинические проявления [17]; обнаружение анти-
нуклеарных антител помогает в диагностике [16]. Для 
буллезной формы системной красной волчанки харак-
терны заживление элементов без образования рубцов, 
локализация пузырей на незащищенных от солнца участ-
ках кожи и лучший, по сравнению с ПБЭ, терапевтический 
ответ на дапсон [18]. При подозрении на механобуллез-
ную форму ПБЭ следует исключить позднюю кожную пор-
фирию и дистрофический буллезный эпидермолиз, т. к. 
для этих заболеваний также характерна хрупкость кожно-
го покрова, образование пузырей и рубцов [19]. В таких 
случаях помогают правильно собранный анамнез жизни 
(впервые ли обнаружено заболевание с таким проявле-
нием), включая наследственный (наличие у родственни-
ков подобных поражений кожи) и данные осмотра, а так-
же гистологическое исследование биоптата кожи в месте 
пузыря и проведение РНИФ гистологического материала 
с непораженного участка [20].

Лечение 

Лечение ПБЭ представляет большие сложности и, 
по сообщению отдельных авторов, часто оказывается 

Рис. 10. Диагностический алгоритм при приобретенном 
буллезном эпидермолизе [3] 
Fig. 10. Diagnostic algorithm for epidermolysis bullosa acquisita [3]

Примечание. АТ — антитела, РпИФ/РнИФ — реакция прямой/
непрямой иммунофлюоресценции.    
Note. АТ (Ab) — antibodies, РпИФ/РнИФ (dIFT/iIFT) — direct / 
indirect immunofluorescence test.

Клиническое состояние пациента

Отсутствие в семейном анамнезе 
буллезных дерматозов

Субэпидермальные пузыри по результатам 
гистологического исследования

Отложение AT (IgG) в области дермо-
эпидермального соединения (РпИФ, РнИФ)

Отложение AT (IgG) на дермальной стороне при
РИФ с NaCl/иммуноэлектронной микроскопии
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неэффективным [2]. Во многих случаях пациенты с ПБЭ 
не реагируют на высокие дозы системных глюкокор-
тикостероидов, азатиоприна, метотрексата и циклофос-
фамида. Вместе с тем в ряде случаев показана эф -
фек тивность монотерапии дапсоном [2], а также его 
комбинации с преднизолоном [21]. Эффективен в лечении 
ПБЭ и циклоспорин [21], однако токсичность препарата 
не позволяет его широко использовать в педиатрической 
практике [3]. В литературе имеются единичные сообщения 
об эффективности колхицина [22] в высоких дозировках 
(от 0,6 до 1,5 мг/сут). Колхицин имеет меньше побоч-
ных эффектов в сравнении, например, с циклоспорином, 
используемым для лечения ПБЭ [22]. Плазмаферез и уда-
ление антител к коллагену типа VII из плазмы пациентов 
с ПБЭ помогают добиться контроля таким же образом, как 
и у пациентов с пузырчаткой [3]. Отмечалась эффектив-
ность использования внутривенного иммуноглобулина 
(1,7 г/кг) в лечении пациентов с ПБЭ [23]. В некоторых 
клинических исследованиях показаны положительные 
результаты применения биологических препаратов про-
тив антигена фактора некроза опухоли альфа и антител 
к CD-антигенам против В-клеток [3]. В случае подбора 
варианта лечения, продемонстрировавшего свою эффек-
тивность, всем пациентам показана поддерживающая 
системная терапия после достижения ремиссии, уход 
за открытыми эрозивно-язвенными поражениями кожи 
(обработка антисептическими растворами и растворами 
с анилиновыми красителями), профилактика травм.

В качестве терапевтического подхода в лечении ПБЭ 
может быть использована схема лечения, представлен-
ная на рис. 11 [24]. Степень тяжести в данном случае 
оценивается при первом визите пациента в зависимости 
от площади поражения кожного покрова. При нали-
чии высыпаний, ограниченными двумя анатомическими 
областями, степень тяжести расценивается как легкая, 
а при более распространенном — как средняя либо 
тяжелая [25]. Ввиду редкости дерматоза специальных 
стандартов ведения пациентов не разработано. По наше-
му мнению, дапсон является препаратом первого выбо-

ра в лечении ПБЭ у детей, который в представленных 
случаях не приводил к таким побочным эффектам, как 
изменение показателей крови, аллергические реакции, 
нарушение сна, психические расстройства, нарушения 
функционирования органов желудочно-кишечного трак-
та. Положительная динамика клинической картины забо-
левания отмечается уже через неделю лечения дап-
соном. В случае появления новых высыпаний на фоне 
терапии, а также прогрессии заболевания в виде увели-
чения размеров пузырей лечение интерпретируется как 
неэффективное.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Опираясь на симптомы заболевания, наличие пузы-

рей, милиумов, хрупкость кожи, хроническое течение, 
необходимо иметь настороженность в плане диагноза 
ПБЭ у детей. Для идентификации заболевания и диффе-
ренциальной диагностики с другими буллезными дерма-
тозами необходимо выполнение РНИФ. Первой линией 
терапии ПБЭ в детской практике, по нашему мнению, 
является дапсон.

ИНФОРМИРОВАННОЕ СОГЛАСИЕ 
В случае № 1 от матери ребенка получено письменное 

добровольное информированное согласие на публика-
цию описания клинического случая. Дата подписания 
17.05.2018. От матери пациента получено добровольное 
письменное информированное согласие на публикацию 
его изображений в медицинском журнале, включая его 
электронную версию. Дата подписания 17.05.2018.

В случае № 2 от матери ребенка получено письменное 
добровольное информированное согласие на публика-
цию описания клинического случая. Дата подписания 
22.09.2017. От матери пациента получено добровольное 
письменное информированное согласие на публикацию 
его изображений в медицинском журнале, включая его 
электронную версию. Дата подписания 22.09.2017.

В случае № 3 от отца ребенка получено письменное 
добровольное информированное согласие на публика-

Рис. 11. Схема лечения приобретенного буллезного эпидермолиза [24] 
Fig. 11. Scheme of epidermolysis bullosa acquisita treatment [24]
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