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ОБЗОР

Резюме.

В данной части статьи описываются такие аутоиммунные буллезные заболевания кожи, как герпетиформный дер-

матит Дюринга и линейный IgA-зависимый буллезный дерматоз, объединяющими признаками которых являются 

субэпидермальное расположение пузырей с преимущественно нейтрофильной инфильтрацией при гистологи-

ческом исследовании, образование IgA антител и схожие клинические проявления на коже. В статье уделяется 

внимание различиям патогенетических механизмов развития данных патологий, диагностическим особенностям 

клинической картины с учетом характеристики первичных и вторичных элементов сыпи, их типичной локализа-

ции и конфигурации, вовлечения слизистых оболочек, развития возможных осложнений. В статье детально из-

ложены современные подходы к диагностике герпетиформного дерматита Дюринга и линейного IgA-зависимого 

буллезного дерматоза, включающие патоморфологическое исследование, методы иммунофлюоресценции (ПИФ 

и нРИФ), серологические методы исследования (ИФА, иммуноблоттинг). Учитывая низкую специфичность ги-

стологического исследования, дифференциальную диагностику данных заболеваний проводят с применением 

ПИФ. Подробно освещены вопросы серологической диагностики этих нозологий, направленной на поиск спец-

ифических антител класса IgA к различным антигенам-мишеням и подходы к терапии с проведением мониторин-

га возможных осложнений. 

Ключевые слова: герпетиформный дерматит Дюринга, линейный IgA-зависимый буллезный дерматоз, субэпи-

дермальные пузыри, ПИФ.

Abstract.

This part of the article describes such autoimmune bullous skin diseases as dermatitis herpetiformis and linear IgA dependent 

bullous dermatosis, which have the following unifying features: the subepidermal blistering with predominantly neutrophilic 

infiltration on histological examination, the formation of IgA antibodies and similar clinical manifestations on the skin. In 

the article the attention is paid to the differences in the pathogenetic mechanisms of these pathologies development, the 

diagnostic features of the clinical pattern, considering the typical localization, configuration, characteristics of the primary 

and secondary lesions of the rash, the involvement of the mucous membranes, the development of possible complications. 

The article states in detail the modern approaches to the diagnosis of dermatitis herpetiformis and linear IgA dependent 

bullous dermatosis, including pathomorphological examination, immunofluorescence methods (DIF and IIF), serological 

methods of research (ELISA, immunoblotting). Taking into account the low specificity of the histological findings DIF 

is used for the differential diagnosis of these bullous dermatoses. The issues of serological diagnosis of these disorders 

aimed at the detection of specific IgA antibodies to various target antigens are highlighted as well as the approaches to 

therapy with possible complications monitoring.

Key words: dermatitis herpetiformis, linear IgA dependent bullous dermatosis, subepidermal blisters, DIF.
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Герпетиформный дерматит Дюринга

Герпетиформный дерматит Дюринга (ГГД) 

представляет собой воспалительное аутоиммун-

ное заболевание кожи с хроническим рециди-

вирующим течением с формированием зудящих 

полиморфных высыпаний. Случаи заболевания 

регистрируются в любом возрасте, в том числе 

и у детей, хотя преимущественно встречается в 

возрасте 40-50 лет, чаще у светлокожих [1-4].  

ГДД считается специфическим кожным 

проявлением целиакии (глютеновой энтеропа-

тии). Фактически оба эти заболевания возникают 

у глютен-чувствительных индивидуумов, имею-

щих одинаковые HLA гаплотипы (DQ2 and DQ8) 

[1, 4, 5]. Более того, у пациентов с дерматитом 

Дюринга выявляются типичные для целиакии из-

менения в тонком кишечнике и циркуляция ауто-

антител к ферменту тканевой трансглутаминазе 

(tTG). В патогенезе ГДД ключевым механизмом 

является нарушение всасывания глиадина, ко-

торый входит в состав глютена и содержится в 

таких зерновых культурах, как пшеница, рожь, 

ячмень. Глиадин служит субстратом tTG, функ-

ционирующей во многих тканях, в том числе в 

подслизистой оболочке желудочно-кишечного 

тракта и в кератиноцитах эпидермиса за счет ее 

гомолога – эпидермальной трансглутаминазы 

(eTG). Под действием данных ферментов глиадин 

конвертируется в более иммуногенные пептиды. 

У предрасположенных лиц глютен и образован-

ные модифицированные формы глиадина не вса-

сываются, что сопровождается образованием 

антител IgA к tTG и eTG с реакцией воспаления 

и последующей атрофией слизистой оболочки 

кишечника, а также специфическим воспалением 

на коже с привлечением нейтрофилов. tTG явля-

ется главным антигеном для антител при целиа-

кии, а eTG – антиген при ГГД. Между анти-tTG 

и анти-eTG могут встречаться перекрестные ре-

акции вследствие гомологичности структуры их 

молекул [1-4, 6, 7].

Пациенты с герпетиформным дерматитом 

редко предъявляют жалобы, связанные с желу-

дочно-кишечной мальабсорбцией. Около 60-75% 

пациентов с ГГД имеют различную степень выра-

женности энтеропатии в виде уплощённой слизи-

стой кишечника до частичной атрофии ворсинок, 

выявляемых при биопсии кишечника. И только у 

24% пациентов с целиакией развивается герпети-

формный дерматит. 

Клиническими проявлениями ГДД являют-

ся полиморфные, сгруппированные симметрично 

расположенные зудящие элементы в виде эрите-

матозных пятен, уртикарных бляшек, папул, ве-

зикул, редко пузырей (1-2 см в диаметре). Чаще 

всего поражаются разгибательные поверхности 

конечностей, колени, локти, волосистая часть го-

ловы, плечи, ягодицы, крестцовая область. Герпе-

тиформные везикулы могут появляться позже и, 

как правило, быстро расчесываются, превраща-

ясь в эрозии, корочки, участки поствоспалитель-

ных гиперпигментаций, и могут оставаться неза-

меченными пациентами. Характерен зуд разной 

интенсивности, который может предшествовать 

появлению высыпаний. В некоторых случаях 

клиническая картина может быть представлена 

только эритемой и зудом, что затрудняет диагно-

стику [1, 3, 6, 8, 9]. 

Диагностика заболевания должна прово-

дится у пациентов, не придерживающихся без-

глютеновой диеты или через месяц после ее от-

мены. Лабораторное обследование пациентов с 

ГДД включает: патоморфологическое исследо-

вание, прямую реакцию иммунофлюоресценции 

(ПИФ), серологическую диагностику, направ-

ленную на выявление специфических антител. В 

сложных случаях возможно назначение HLA ти-

пирования (DQ2/DQ8) и проведение дуоденаль-

ной биопсии, определение маркеров мальабсорб-

ции (уровень железа, витамина B12, фолиевой 

кислоты) [1, 2, 4, 5, 7].

Типичными патогистологическими при-

знаками ГГД являются субэпидермальные вези-

кулы или пузыри со скоплением нейтрофилов на 

верхушках сосочков дермы. Иногда внутри по-

лости или в воспалительном инфильтрате могут 

встречаться эозинофилы, что затрудняет диффе-

ренциальную диагностику с буллезным пемфи-

гоидом. В ряде случаев могут выявляться только 

периваскулярные лимфоцитарные инфильтраты 

с минимальным воспалением в области сосочков 

дермы. Таким образом, гистологическое исследо-

вание должно всегда выполняться в комбинации 

с ПИФ [1, 2, 7, 8]. Для проведения ПИФ иссле-

дуют биопсийный материал неизмененной ткани 

вокруг высыпаний. ПИФ является золотым стан-

дартом в диагностике ГДД с выявлением грану-

лярного отложения IgA на верхушках сосочков 

дермы или вдоль базальной мембраны, возможно 

комбинированное отложение [1, 3, 6].

Серологическая диагностика герпетиформ-

ного дерматита Дюринга основана на выявлении 

специфических IgA антител к tTG и eTG, IgA и 
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IgG антител к деамидированному пептиду глиа-

дина, IgA антител к эндомизию (табл. 1).

IgG антитела к ретикулину и IgA или IgG 

антитела к глиадину не являются специфичными: 

часто выявляются у пациентов с другими аутоим-

мунными буллезными дерматозами и даже у здо-

ровых индивидуумов. 

Дифференциальный диагноз ГДД прово-

дят с атопическим дерматитом, чесоткой, поче-

сухой, крапивницей, другими аутоиммунными 

буллезными заболеваниями кожи (буллезный 

пемфигоид, линейный IgA-зависимый буллезный 

дерматоз, герпетиформная пузырчатка, IgA пу-

зырчатка).

Лечение ГДД включает назначение дап-

сона и безглютеновой диеты. Дапсон (4,4-диа-

минодифенилсульфон) относится к препаратам 

сульфонового ряда, имеющим схожее строение с 

сульфаниламидами. Механизм действия дапсона 

при дерматите Дюринга связывают с его ингиби-

рующим влиянием на хемотаксис нейтрофилов. 

Начальная доза препарата должна быть низкой 

и составляет 50 мг/сутки с постепенным повы-

шением до 200-300 мг/сутки в зависимости от 

переносимости пациентом. Детям рекомендуют 

1-2 мг/кг/сутки. Как правило, после двух дней 

приема препарата прекращается появление но-

вых высыпаний. После достижения клиниче-

ского эффекта необходимо уменьшить дозу до 

поддерживающей. Наименьшую эффективную 

дозу следует подбирать как можно раньше [1-3, 

5]. Перед назначением дапсона необходимо про-

вести следующие исследования: уровень фере-

мента глюкозо-6-фосфат-дегидрогеназы (Г6ФД), 

общий анализ крови, количество ретикулоцитов, 

биохимический анализ крови (функция печени и 

почек). 

Побочные эффекты дапсона – дозозависи-

мые. Наиболее значимыми из них являются раз-

витие гемолитической анемии, метгемоглобине-

мии, агранулоцитоза, нейропатии. Маркерами 

гемолиза являются высокий уровень билирубина, 

лактатдегидрогеназы, гаптоглобина, снижение 

уровня гемоглобина. Развитие гемолитической 

анемии у пациентов на фоне приёма дапсона свя-

зано с дефицитом Г6ФД или при ее нормальных 

уровнях может быть результатом дозозависимого 

эффекта препарата у пациентов с почечной недо-

статочностью, одновременного назначения меди-

каментов, использующих систему изофермента 

цитохрома P-450, у пациентов после трансплан-

тации. Через 6 недель после начала приема дап-

сона возможно развитие сульфонового синдрома: 

эксфолиативный дерматит, гепатит, лихорадка, 

лимфоаденопатия, лейкоцитоз, головная боль, 

рвота, гемолиз. Агранулоцитоз развивается в 

первые 12 недель лечения и разрешается после 

отмены препарата. К редким побочным эффектам 

Таблица 1 – Серологическая диагностика дерматита Дюринга/глютеновой энтеропатии (целиакии)

Антитела Интерпретация
Метод 

исследования

IgA anti-tTG 
антитела 

Антитела 
к тканевой 
трансглутаминазе

1. Повышены у пациентов с активной фор-

мой целиакии; 

2. Снижаются при эффективности безглюте-

новой диеты;

3. Применяются для оценки эффективности 

безглютеновой диеты у пациентов с ГДД / 

целиакией.

ИФА

IgA anti-
endomysium 
антитела (EMAs) 

Антитела субкласса 
IgA1 к компонентам 
тканевой транс-
глутаминазы

1. Для выявления глютеновой энтеропатии; 

2. Повышены у 70% пациентов с ГГД;

3. Для оценки эффективности безглютено-

вой диеты.

Непрямая 
РИФ

Anti-DGP 
(Deamidated Gliadin 
Peptide (DGP) 
антитела

Антитела IgA и IgG 

к деамидированным 

пептидам глиадина 

1. Менее специфичны по сравнению с anti-

tTG and EMAs; 

2. Используются в спорных случаях.

ИФА

IgA 
anti-eTG антитела

Антитела к 

эпидермальной 

трансглутаминазе

1. Могут присутствовать у пациентов при 

отрицательных результатах anti-tTG;

2. Для дерматита Дюринга специфичность 

составляет 90% и выше.

ИФА
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относят аллергические реакции гиперчувстви-

тельности, чаще всего проявляющиеся через 3-6 

месяцев после начала его приема в виде зуда, ал-

лергического дерматита [1, 2, 4-6, 9]. Назначение 

дапсона противопоказано пациентам с гиперчув-

ствительностью к дапсону и схожим препаратам 

(сульфонамиды, пара-аминобензойная кислота 

и др.), пациентам с острой порфирией, тяжелой 

анемией, при дефиците Г6ФД. 

 Дапсон подавляет образование новых эле-

ментов на коже, но не улучшает состояние сли-

зистой кишечника. Поэтому основой терапии 

является безглютеновая диета, позволяющая 

уменьшить дозу дапсона. Отменяют его, когда ста-

новится возможным удерживать клиническую ре-

миссию, соблюдая только диету. Как правило, этот 

период длится 1-2 года. На фоне безглютеновой 

диеты гастроинтестинальные симптомы исчезают 

быстрее, чем высыпания на коже. Диета назнача-

ется пожизненно, так как у большинства пациен-

тов с ГГД при ее нарушении возобновляются вы-

сыпания. Только у 10-20% пациентов развивается 

иммунная толерантность, что позволяет соблю-

дать обычный пищевой рацион после несколь-

ких лет строгой безглютеновой диеты, что чаще 

наблюдается при начале заболевания в детском 

возрасте и у пациентов, получавших дапсон. Дли-

тельная безглютеновая диета дает следующие по-

ложительные эффекты: уменьшение дозы дапсона 

или полное прекращение его приема, разрешение 

энтеропатии и, таким образом, предотвращение 

нарушение всасывания важных питательных ве-

ществ (железо, витамина B12 и фолиевой кисло-

ты), улучшение общего состояния, предупрежде-

ние развития лимфомы кишечника [1, 4, 6]. 

У пациентов при неэффективности дапсо-

на или при развитии побочных эффектов прово-

дят терапию сульфапиридином (1-1,5 мг/сутки), 

тетрациклином 2 г/сутки в сочетании с никоти-

намидом 1,5 г/сутки. Циклоспорин следует при-

менять с осторожностью в связи с повышением 

риска развития лимфомы кишечника. В тяжелых 

резистентных случаях назначают иммунносу-

прессивные препараты: азатиоприн, колхицин, 

микофенолата мофетил; биологические препа-

раты (ритуксамаб). Для уменьшения зуда назна-

чают антигистаминные препараты, системные 

стероиды в низких дозах. Местно назначают 

высокоактивные (бетаметазон валериат) или су-

перактивные (клобетазол пропионат) топические 

стероиды, при локализованных поражениях – 

местное лечение может выступать в виде моно-

терапии [1-3, 6, 7].

Учитывая серьёзные побочные эффекты 

во время приема дапсона необходимо проводить 

тщательный мониторинг в процессе лечения: в 

течение первого месяца еженедельно, каждые 2 

недели в течение второго и третьего месяцев, за-

тем каждые 3 месяца в течение года и ежегодно. 

Перечень обследований включает: общий анализ 

крови, уровень Г6ФД, функция печени и почек, 

серологический контроль эффективности без-

глютеновой диеты (anti-tTG или EMAs), исклю-

чение других заболеваний, связанных с ГГД/це-

лиакия (табл. 2). 

В настоящее время проводится ряд экс-

периментальных клинических исследований по 

изучению новых подходов к лечению целиакии, 

включая использование инженерных зерновых 

культур и пептидов, ингибирующих активность 

глиадина, иммуномодулирующих стратегий для 

предотвращения развития иммунного ответа 

против глютена, коррекцию дефекта кишечного 

барьера и другие. Как и в случае безглютеновой 

диеты, такие варианты могут применяться и для 

контроля кожных проявлений герпетиформного 

дерматита [1, 7].

Линейный IgA-зависимый буллез-

ный дерматоз (Linear IgA disease, LAD)

Линейный IgA-зависимый буллезный дер-

Таблица 2 – Заболевания, ассоциированные с ГДД / целиакией

Инсулин-зависимый сахарный диабет Нефропатии

Аутоиммунный тиреоидит Хашимото Заболевания печени

Синдром Дауна Рассеянный склероз

B
12

-дефицитная анемия Синдром Шегрена

Красная волчанка Ревматоидный артрит

Витилиго Псориаз

Гнездная алопеция Атопический дерматит

IgA пузырчатка
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матоз представляет собой редкое приобретенное 

хроническое аутоиммунное буллезное заболева-

ние. Характеризуется образованием субэпидер-

мальных пузырей и линейным отложением имму-

ноглобулина A (IgA) вдоль базальной мембраны 

[3, 10-14]. 

Случаи LAD регистрируются в любом воз-

расте, однако характерны два пика заболеваемо-

сти: первый – в раннем детском возрасте (младше 

5 лет) и второй – после 60 лет. На этом основа-

нии выделяют две клинические разновидности 

заболевания: первый – детского возраста (хро-

ническая буллезная болезнь детского возраста) 

и второй – линейный IgA-зависимый буллезный 

дерматоз взрослых, имеющих ряд различий в ха-

рактере высыпаний, но объединенных общими 

патогистологическими и иммунологическими 

изменениями (табл. 3). Заболевание чаще реги-

стрируется в Западной Европе, детский вариант 

чаще встречается в Китае, Южной Азии, Африке 

[11, 13, 15]. 

Патогенез LAD основан на выработке IgA 

антител, что способствует активации системы 

комплемента, привлечению нейтрофилов в вос-

палительный инфильтрат с выделением проте-

олитических ферментов, что приводит к потере 

адгезии в области дермально-эпидермальном 

сочленения (ДЭС) и образованию пузырей. Из-

учены несколько антигенных структур ДЭС, уча-

ствующем в иммунном ответе в области lamina 

lucida, lamina densa или одновременно в этих 

двух локализациях. Наиболее важными из них 

являются белки lamina lucida – 97-kDa (LABD-

1) и 120-kDa (LAD-1), которые образуются в 

результате протеолитического расщепления 

трансмембранного белка гемидесмосомального 

типа II BP180 – коллагена XVII типа (ключевого 

структурного компонента, участвующего в эпи-

дермально-дермальной адгезии). Антитела также 

могут определяться к BP180 (главному антигену 

при буллезном пемфигоиде), при взрослой форме 

LAD IgA антитела также могут образовываться к 

BP230. Список антигенов, играющих патогенети-

ческую роль при линейном IgA зависимом дер-

матозе, постоянно растет (285 kDA, 100 kDa,145 

kDa) [3, 11, 12, 14, 16].

Сообщается о генетических ассоциаци-

ях между LAD и гаплотипами HLA: HLA-Cw7, 

HLA-B8, HLA-DR3, HLA-DQ2, в большей степе-

ни распространенные среди европейцев. Первые 

три из них чаще встречаются при LAD детского 

возраста. Также обнаружено, что ген фактора 

некроза опухолей-2 (TNF-2) имеет важную вза-

имосвязь с LAD, представляя собой неблагопри-

ятный прогностический фактор с увеличением 

продолжительности заболевания, как у детей, 

так и у взрослых, хотя более выражен у детей. С 

другой стороны, аллель TNF-1, как сообщается, 

ассоциируется с меньшей продолжительностью 

заболевания и более благоприятным прогнозом 

[11, 12, 16]. 

В ряде случаев заболевание провоцируется 

приемом лекарственных препаратов: антибиоти-

ков (ванкомицин, антибиотики пенициллиного 

Таблица 3 – Дифференциальные особенности LAD у детей и взрослых

Признаки ЛАД У детей У взрослых

Начало Острое Острое или постепенное

Типичная локализация Нижняя часть живота, об-

ласть гениталий, внутренняя 

поверхность бедер

Туловище, разгибательные поверхности 

конечностей.

Реже ягодицы, лицо (периоральное распо-

ложение), волосистая часть головы, кисти, 

стопы.

Типичная конфигурация вези-

куло-буллезных элементов

Кольцевидное, наподобие 

«нитей жемчуга»

Герпетиформное расположение

по типу МЭЭ, ТЭН

Поражение слизистых Характерно Характерно (чаще)

Патогистологические данные Субэпидермальные пузыри с нейтрофилами на верхушках сосков дермы и/

или вдоль базальной мембраны, возможно наличие эозинофилов

ПИФ Линейное отложение IgA вдоль базальной мембраны

нРИФ IgA антитела в низком титре

70% случаев позитивности           30% случаев позитивности

Иммунноблоттинг LABD-1, LAD-1, BP-180 83% 

случаев позитивных резуль-

татов

LABD-1, LAD-1, BP-180, BP-230  

64% случаев позитивных результатов
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ряда, цефалоспорины), гипотензивных препара-

тов (ингибиторы АПФ, амиадорон, каптоприл), 

иммуносупрессоров (циклоспорин), НПВС (ди-

клофенак), биологических препаратов (инфлик-

симаб), а также интерферона, карбоната лития, 

фенитоина. Есть сообщения о случаях патологии 

после вакцинации против гриппа. Предшеству-

ющие инфекционные заболевания также могут 

выступать в качестве провоцирующего фактора. 

Ассоциация LAD с неоплазиями встречается в 

5% случаев, чаще всего с лимфопролифератив-

ными заболеваниями, карциномой мочевого пу-

зыря и почек, реже с множественной миеломой, 

истинной полицитемией, карциномой пищевода, 

поджелудочной железы, щитовидной железы. 

Возможно сочетание LAD с системной красной 

волчанкой, дерматомиозитом, ревматоидным ар-

тритом, хроническим гепатитом, болезнью Кро-

на, язвенным колитом, рассеянным склерозом, 

приобретенной гемофилией, IgA нефропатией 

[12-14, 16]. Однако в большинстве случаев LAD 

является идиопатическим. Интересным является 

факт улучшения состояния кожи при LAD во вре-

мя беременности, что объясняется изменением 

способности IgA связываться с антигенами в ре-

зультате его гликозилирования при повышенном 

уровне эстрогенов и пролактина [12]. 

У некоторых пациентов до начала высыпа-

ний появляется продромальный зуд. У пациентов 

при наличии высыпаний в полости рта возника-

ют болезненные ощущения. 

Клинически LAD проявляется образова-

нием напряженных пузырей/везикул различных 

размеров на уртикарном фоне или на неизменен-

ной коже, с симметричным или ассиметричным 

расположением. Пузыри могут быть крупными, 

с серозным и/или геморрагическим содержимым. 

У детей характерна кольцевидная конфигурация 

элементов с расположением пузырей по перифе-

рии, напоминающим «нити жемчуга». У взрос-

лых пациентов возможно герпетиформное рас-

положение пузырей или LAD клинически может 

напоминать многоформную экссудативную эри-

тему (МЭЭ) и токсический эпидермальный не-

кролиз (ТЭН). Возможен ложный полиморфизм 

высыпаний, находящихся на разных стадиях 

развития [6, 11, 15]. Высыпания сопровождаются 

вариабельными симптомами от легкого зуда до 

выраженного жжения, на коже разрешаются без 

рубцевания. Поражение слизистых клинически 

схоже с пемфигоидом слизистых оболочек с фор-

мированием эрозий/язв. Чаще поражается слизи-

стая полости рта (десны, мягкое и твердое небо, 

щёки) и конъюнктива, реже носа, гортани, глотки, 

трахеи, гениталий [11-14, 16]. Вовлечение слизи-

стых может предшествовать высыпаниям на коже. 

У 80% пациентов характерно сочетанное пораже-

ние кожи и слизистых оболочек. Поражение глаз 

характеризуется сухостью, ощущением инородно-

го тела, рубцеванием конъюнктивы с трихиазом, 

энтропией, помутнением роговицы, неоваскуля-

ризацией и потенциальной слепотой [17].

Дифференциальный диагноз включает бул-

лезное импетиго, герпетиформный дерматит Дю-

ринга, врожденный и приобретенный буллезный 

эпидермолиз, буллезный пемфигоид, герепети-

формную пузырчатку [3, 11, 12, 14].

Выделяют вариант заболевания с форми-

рованием на месте разрешившихся элементов 

рубцов и/или милиумов с обнаружением IgA к 

коллагену VII типа. В настоящее время данная 

патология рассматривается, как IgA-вариант при-

обретенного буллезного эпидермолиза – IgA EBA 

[15]. 

Диагностика LAD включает патоморфоло-

гическое исследование, ПИФ, серологическую 

диагностику для выявления специфических ан-

тител (нРИФ, иммуноблоттинг).

Гистологические данные не являются до-

статочными для постановки диагноза линейно-

го IgA-зависимого дерматоза ввиду отсутствия 

специфичных признаков. При анализе ранних 

уртикарных бляшек и папул можно иногда вы-

явить скопление нейтрофилов вдоль базальной 

мембраны в сочетании с вакуольной дегенераци-

ей, на сосочках дермы могут выявляться нейтро-

фильные микроабсцессы (что идентично ГДД). 

Более поздние сформированные элементы по-

зволяют обнаружить субэпидермальные пузыри 

с преимущественно нейтрофильным инфильтра-

том в верхней части дермы и вдоль базальной 

мембраны, хотя также могут выявляться моно-

нуклеарные клетки и эозинофилы (что типично 

для буллезного пемфигоида). Часто описываются 

субэпидермальные пузыри с неспецифическими 

особенностями [11, 13-15]. Получение заморо-

женного участка покрышки пузыря может по-

мочь в некоторых случаях исключить обширный 

эпидермальный некроз, наблюдаемый при ТЭН. 

ПИФ является наиболее специфичным и 

точным методом диагностики LAD. Выявляется 

линейное отложение IgA (иногда также С3, IgG, 

IgM) вдоль базальной мембраны. При нРИФ вы-

являютя IgA антитела в низких титрах: 1:5/1:10 
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чаще у детей (75%), чем у взрослых (30%) [10].  

Иммуноблоттинг сыворотки крови является бо-

лее чувствительным и специфичным по сравне-

нию с нРИФ, позволяет обнаружить ряд антител 

к антигенам-мишеням: LABD-97, LAD-1, BP-

180, BP-230 [11, 15, 16]. 

Основные диагностические отличия LAD и 

ГГД представлены в таблице 4.

С целью проведения дифференциальной 

диагностики с буллезным импетиго у детей реко-

мендовано проведение бактериологического ис-

следования (окраска по Граму), с герпетической 

инфекцией – пробы Тцанка.

LAD не имеет взаимосвязи с глютеновой 

энтеропатией и не реагирует на назначение без-

глютеновой диеты. В случае лекарственно-ассо-

циированного LAD новые элементы прекращают 

появляться через 2 недели после отмена причин-

ного средства. Идиопатическая форма склонна к 

персистенции с ремиссиями и обострениями. Ле-

чение заболевания включает назначение дапсона 

или сульфапиридина, сульфасалазина (при отсут-

ствии эффекта в результате их назначения необ-

ходимо пересмотреть диагноз). Эффект отмеча-

ется через 48-72 часа. Доза дапсона составляет 

50-200 мг/сутки для взрослых, 0,5-2 мг/кг/сутки 

детям. Мониторинг активности Г6ФД, общего 

анализа крови и биохимического анализа следует 

проводить перед началом и в процессе лечения 

[11, 13-15]. При обширных поражениях и/или 

невысокой эффективности дапсона назначаются 

глюкортикостероиды (преднизолон в дозе 1 мг/

кг/сутки). При агрессивном течении или при пре-

обладании поражения слизистых оболочек назна-

чается стероид-замещающая иммуносупрессив-

ная терапия: микофенолата мофетил, азатиоприн, 

ритуксимаб (моноклональное CD-20 антитело), 

внутривенный иммуноглобулин. При получении 

достаточного клинического эффекта назначает-

ся поддерживающая доза супрессивной терапии. 

В случае поражения конъюктивы препаратом 

первого ряда является ритуксимаб. Местная те-

рапия направлена на предупреждение вторичной 

инфекции и уменьшение экссудативных явлений 

(антибактериальные средства, примочки с анти-

септиками, анилиновые красители) [11, 13, 16].  

Таким образом, для описанных субэпидер-

мальных буллезных дерматозов характерна кли-

нико-гистологическая мимикрия, поэтому клю-

чевое значение в диагностике данной патологии 

имеет применение метода прямой иммунофлюо-

ресценции, дополняющими методами диагности-

ки и мониторинга эффективности лечения явля-

ются серологические тесты.
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