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СЛУЧАЙ ИЗ ПРАКТИКИ

Болезнь Гужеро—Хейли—Хейли (БГХХ) также 
называют семейной доброкачественной хрониче-
ской пузырчаткой. Заболевание впервые было опи-
сано братьями Хейли в 1939 г. [1]. БГХХ — редкий 
пузырный дерматоз с аутосомно-доминантным ти-
пом наследования. Несмотря на то что мутации в 
гене АТР2С1 являются основными причинными 
факторами в возникновении этой патологии, разно-
образие клинической картины при отсутствии ее 
корреляции с типом мутации дефективного гена по-
зволяет предположить существование дополнитель-
ных патогенетических факторов [2]. Модифициро-
ванный метод прямой иммунофлюоресценции, ста-
билизирующий иммунные комплексы, позволил в 
биоптатах кожи больных с БГХХ выявить раствори-
мые иммунные комплексы, содержащие иммуно-
глобулин класса G, по десмосомам многослойного 
плоского эпителия [5]. В настоящее время всесто-
ронне изучается роль снижения эпидермального 
кальция [6, 7]. Указанные патогенетические факто-
ры в определенной степени позволяют объяснить 
возможность развития БГХХ без наследственной 
предрасположенности [8—11].

Заболевание несколько чаще встречается у муж-
чин. Дебют обычно отмечают в 30—40-летнем воз-
расте и позже. Клиническую картину характеризуют 
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симметричные буллезные высыпания на неизме-
ненной или слегка гиперемированной коже. Воз-
никновение пузырей может происходить незаметно 
для пациента, так как субъективные ощущения от-
сутствуют. На месте пузыря формируется эрозия, на 
поверхности которой образуются серозно-гнойные 
корки. В дальнейшем очаги поражения обнаружи-
вают в виде везикулезных очагов, болезненных эро-
зий и шелушащихся эритематозных бляшек на 
участках трения (шея, подмышечные области, пах, 
зона под молочными железами, пахово-бедренные 
складки). На сгибательных поверхностях нередко 
присутствуют трещины, напоминающие мозговые 
извилины, наличие которых является отличитель-
ным признаком БГХХ. Oчаги часто сопровождаются 
зудом, при расчесывании — болью. Слизистая обо-
лочка поражена редко, хотя возможно возникнове-
ние очагов на слизистой оболочке полости рта, пи-
щевода и вульвы. На ногтях пальцев рук могут при-
сутствовать продольные белые линии, которые 
также служат дифференциально-диагностическим 
признаком. Поражение сгибательных поверхностей 
может сопровождаться гипертрофией и неприят-
ным запахом. Высыпания представляют собой еди-
ничные или сгруппированные и склонные к слия-
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нию, часто удлиненные дряблые пузырьки, кото-
рые, соединяясь, образуют покрасневшие, покры-
тые чешуйчатой коркой экземоподобные очаги, с 
эпидермальными трещинами. На интетригинозных 
участках наблюдают резко отграниченные, мокну-
щие поверхности с неприятным запахом и склонно-
стью к плоским вегетациям и периферическому ро-
сту вследствие вновь вскрывающихся плоских мут-
ных пузырей. Феномен Никольского положителен 
вблизи очагов поражения. Течение заболевания 
хроническое, рецидивирующее, с временными ре-
миссиями. Очаги часто провоцируются или об
остряются при воздействии ультрафиолетового об-
лучения, а также вследствие повышенного потоот-
деления, трения или кожных инфекций. Заболева-
ние характеризуется хроническим флуктуирующим 
течением: у пациентов наблюдаются периодические 
обострения и ремиссии, продолжительность кото-
рых составляет от нескольких месяцев до несколь-
ких лет. Заболевание может оказать значительное 
негативное влияние на качество жизни пациентов 
[1]. Осложнения могут быть обусловлены присоеди-
нением вторичной инфекции [3]. 

При гистологическом исследовании кожных по-
кровов выявляют обширное нарушение сцепления 
между супрабазальными кератиноцитами (аканто-
лиз), что создает картину «полуразрушенной кир-
пичной стены». Также возможно образование вези-
кул или расщепление эпидермиса [1]. С помощью 
методов иммунофлюоресценции продемонстриро-
вано наличие слабоаффинных IgG-аутоантител и 
растворимых иммунных комплексов в межклеточ-
ной связывающей субстанции эпидермиса с вовле-
чением системы комплемента [4]. Кроме акантоли-
за отдельных клеток, в некоторых местах имеет ме-
сто дискератоидное преобразование акантолитиче-
ских клеток (эозинофильные гомогенные клетки с 
пикнотическим клеточным ядром, в частности, в 
stratum granulosum). Лейкоцитарный экзоцитоз и  
эозинофильные нейтрофилы в содержимом пузы-
рей отсутствуют [3].

Дифференциальный диагноз

БГХХ следует отличать от болезни Дарье—Уай-
та, течение которых во многом аналогично по кли-
ническим и гистологическим признакам, однако 
акантолиз является в большей мере характеристи-
кой БГХХ, в то время как дискератоз более характе-
рен для болезни Дарье—Уайта [1]. БГХХ также не-
обходимо дифференцировать от экземы и микоза 
гладкой кожи, в частности, кандидозного интертри-
го. Серпигинозный край очага должен натолкнуть 
на мысль о микозе гладкой кожи. Вегетирующую и 
вульгарную пузырчатку, при которых могут быть из-
менения слизистой полости рта, следует исключать 
путем гистологического и иммунологических ис-
следований [3]. Так, в мазках-отпечатках обнаружи-

вают акантолитические клетки, в которых (в отли-
чие от истинной пузырчатки) отсутствуют дегенера-
тивные изменения [5].

Лечение

При тяжелых формах заболевания оправдано 
применение системных глюкокортикоидов в сред-
них дозах (25—30 мг). Антибактериальные препара-
ты стоит применять после определения бактериоло-
гической резистентности микроорганизмов. В каче-
стве альтернативного метода лечения возможно на-
значение системных ретиноидов (изотретиноин или 
неотигазон) [3]. БГХХ изначально не отвечает на 
лечение циклоспорином. В клинических исследова-
ниях был отмечен терапевтический эффект мето-
трексата в дозировке 7,5 мг в неделю в течение  
16 нед (внутримышечно), а также совместное приме-
нение топических стероидов по мере необходимо-
сти, в качестве поддерживающей терапии [8]. Отме-
чается положительная динамика при наружном ис-
пользовании анилиновых красителей. Топические 
кортикостероиды, как правило, эффективны только 
при одновременном применении с антибактериаль-
ными и/или противогрибковыми препаратами.  
В некоторых случаях эти методы лечения могут не 
иметь никакого положительного эффекта. В то вре-
мя как ультрафиолетовое излучение может вызвать 
акантолизис в эпидермисе у больных с БГХХ, иссле-
дователи добились успеха с помощью фототерапии. 
Однако основным недостатком такого лечения яв-
ляются сложности полного облучения в связи с 
труднодоступностью очагов поражения [6].

Для минимизации трения на пораженных участ-
ках больным следует поддерживать свою оптималь-
ную массу тела. Также пациентам необходимо но-
сить удобную одежду, помогающую избегать пере-
грева, повышенного потоотделения и трения.

Приводим наше наблюдение.
Пациентка Р., 54 лет, 19 мая 2014 г. поступила в 

филиал «Вешняковский» Московского научно-
практического центра дерматовенерологии и косме-
тологии Департамента здравоохранения Москвы с 
направительным диагнозом: профессиональная эк-
зема. Состояние на момент поступления было рас-
ценено как удовлетворительное. Субъективно боль-
ная предъявляла жалобы на слабость, болезненность 
и выраженный зуд в местах высыпаний, нарушение 
психоэмоционального состояния и расстройство 
сна.

Из анамнеза стало известно, что считает себя 
больной в течение 24 лет, когда впервые отметила 
высыпания на коже, что связывала с контактом с 
моющими средствами. При обращении к дермато-
логу по месту жительства ей был поставлен диагноз 
— экзема и даны рекомендации по лечению в амбу-
латорных условиях с временным положительным 
эффектом. Обострения заболевания отмечает 1—2 
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раза в год, связывает с психоэмоциональными на-
грузками и сезонностью (преимущественно в лет-
ний период). Настоящее обострение началось около 
4 мес назад. Лечилась амбулаторно без положитель-
ной динамики, в связи с чем дерматологом по месту 
жительства была направлена на стационарное лече-
ние. 

Локальный статус: патологический процесс на 
коже носит распространенный островоспалитель-
ный характер. Локализуется на коже в области под-
мышечных впадин, пахово-бедренных складках, в 
складках под молочными железами, крестцово-по-
ясничной области, в области подколенных впадин 
(рис. 1, 2). 

Высыпания полиморфны, симметричны, пред-
ставлены эритематозными очагами с выраженной 
инфильтрацией, с нечеткими границами, в пределах 
которых визуализируются множественные эрозив-
ные дефекты, сливающиеся между собой с образо-
ванием обширной эрозированной поверхности, а 
также множественные трещины с ярко-красным 
мокнущим дном, серозно-гнойными корочками. 
Процесс сопровождается выраженной экссудацией 
серозно-гнойного отделяемого. Симптом Николь-
ского положительный вблизи очагов (рис. 3).

Дермографизм смешанный. Ногтевые пластины 
кистей и стоп тусклые, продольно исчерчены. Об-
ласти суставов, видимые слизистые визуально не 
изменены.

Больная была проконсультирована смежными 
специалистами. Терапевтом поставлен диагноз: ги-
пертоническая болезнь II стадии (артериальная ги-
пертензия 1-й степени, риск высокий). Недостаточ-
ность кровообращения 1-й степени. Гиперхолесте-
ринемия. Поверхностный гастрит. Бульбит. Дуоде-
ногастральный рефлюкс. Деформация желчного 
пузыря (по заключению УЗИ брюшной полости). 
Киста левой почки (по заключению УЗИ). 

Врачом-гинекологом поставлен диагноз: мено-
пауза. Фиброзно-кистозная мастопатия». По заклю-
чению врача-эндокринолога нельзя исключить хро-
нический аутоиммунный тиреоидит. Было назначе-
но лечение: дезинтоксикационная терапия (раство-
ры гемодеза и глюконата кальция); антигистамин-
ные препараты; антибактериальные средства (ази-
тромицин 500 мг по 1 таблетке 2 раза в день в течение 
7 дней); седативная терапия; наружно применялись 
анилиновые красители и комбинированные топи-
ческие стероиды. 

На основании анамнеза, жалоб, клинических 
проявлений предположительно был поставлен диа-
гноз: болезнь Гужеро—Хейли—Хейли. Для его уточ-
нения с согласия больной под местной анестезией 
из очага поражения в области подмышечной впади-
ны произведена диагностическая биопсия кожи. 

Результаты патогистологического исследова-
ния: эпидермис с очаговым паракератозом, скопле-

Рис. 1. Очаги поражения на боковой поверхности туловища и в 
аксиллярной области.

Рис. 2. Очаг поражения в аксиллярной области.

ниями нейтрофилов в роговом слое, акантозом, 
акантолизом с образованием супрабазальных щеле-
видных пространств и неполным акантолизом во 
всю толщу шиповатого слоя. В верхних отделах дер-
мы периваскулярные с примесью эозинофилов ин-
фильтраты. Заключение: гистологические измене-
ния более всего соответствуют пузырчатке Хейли—
Хейли.
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Результаты лабораторных исследований. Общий 
анализ крови: эритроциты — 4,44·1012/л, гемоглобин 
130 г/л, лейкоциты — 8,5·109 г/л, нейтрофилы: па-
лочко-ядерные — 4%, сегменто-ядерные — 66%, эо-
зинофилы — 11%, лимфоциты — 17%, моноциты — 
2%, скорость оседания эритроцитов — 6 мм/ч.  
В клиническом анализе мочи отклонений от нормы 
не выявлено. В биохимическом анализе крови: глю-
коза крови — 4,8 ммоль/л, белок общий — 69,0 г/л, 
аланинаминотрансфераза — 13,4 ЕД/л, аспартата-
минотрансфераза — 23,8 ЕД/л, креатинин — 94 
мкмоль/л, мочевина — 4,2 ммоль/л, билирубин об-
щий — 5,0 мкмоль/л, холестерин — 6,4 ммоль/л. 
Мазок-отпечаток: обнаружены акантолитические 

клетки, цитоз — 3%. При обследовании соскоба с 
кожи подмышечных впадин патологические грибы 
не обнаружены. Рентгенография органов грудной 
клетки патологии не выявила.

С учетом распространенности и тяжести тече-
ния пациентке был назначен преднизолон в суточ-
ной дозе 40 мг, азитромицин 500 мг в сутки, наруж-
но — раствор метиленового синего (обработка оча-
гов поражения), цинковая паста, акридерм ГК крем 
2 раза в день. На фоне проводимой терапии паци-
ентка отмечала положительную динамику, и через 
14 дней было принято решение о снижении суточ-
ной дозировки преднизолона до 35 мг/сут, однако 
через 5 дней после уменьшения дозы были обнару-
жены единичные свежие высыпания в виде буллез-
ных элементов с дряблой покрышкой. В связи с 
этим суточная дозировка преднизолона была повы-
шена до 60 мг в сутки с последующим снижением и 
положительной динамикой кожного процесса на 
момент выписки. 

Пациентке рекомендовано углубленное обсле-
дование для исключения онкологической патоло-
гии 1 раз в 6 мес по причине необычного течения 
БГХХ. 

Терапия кортикостероидами является в настоя-
щее время основным методом лечения БГХХ. Си-
стемные кортикостероиды позволяют продлить 
клиническую ремиссию заболевания, а также 
уменьшить выраженность симптомов и способству-
ют разрешению очагов.

Заключение

Приведенное наблюдение подтверждает воз-
можность развития заболевания при отсутствии на-
следственной предрасположенности. Показана эф-
фективность терапии с применением 40—60 мг 
преднизолона. 

Рис. 3. Положительный симптом Никольского.
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