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Минувшее десятилетие ознаменовалось значительным прогрессом в 

вопросах диагностики, дифференциальной диагностики, а главным образом 

терапии такого тяжелого и во многих отношениях неясного заболевания, как 

пузырчатка. 

В недалеком прошлом врач, поставив правильный диагноз заболевания, не 

мог оказать сколько-нибудь существенной помощи больным, и через несколько 

месяцев или 1-2 года большинство из них погибало. 

В настоящее время благодаря применению кортикостероидных гормонов 

для терапии больных пузырчаткой прогноз при этом заболевании значительно 

улучшился и многие больные, получая перманентно кортикостероиды в 

поддерживающих дозировках, даже способны трудиться в быту и на 

производстве. 

Пемфигус - достаточно редкое аутоиммунное заболевание кожи и видимых 

слизистых оболочках, при котором патогенетическая роль принадлежит 

циркулирующим аутоантителам, направленным к антигенам межклеточной 

склеивающей субстанции: белкам десмосомального аппарата и молекулам 

адгезии многослойного плоского эпителия. 

Частота ее встречаемости среди дерматологических заболеваний по 

разным статистическим данным колеблется от 0,7 до 1%. Дюринг (A.Duhring) 

приводит статистические данные Американского общества дерматологов, по 

которым 14 больных пузырчаткой приходится на 16883 больных другими 

дерматозами (1:1205). Геллис и Глесс (S.Gellis, F.A.Glass, 1941) с 1929 по 1940 г. 

включительно наблюдали 88 больных пузырчаткой на 10862 больных (0,8%). 

Урбан и Вентц (М.D.Orban, M.S.Went, 1955) считают, что больные пузырчаткой 

составляют приблизительно 1% по отношению к больным другими 

дерматозами. По данным Герцберга (J.J.Herzberg, 1958), больные пузырчаткой, 
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лечившиеся в дерматологических клиниках различных городов Европы, 

составляли от 0,037 до 0,7% по отношению к больным другими дерматозами: в 

Киле - 0,037%, в Гамбурге - 0,1278%, в Лондоне - 0,32%, в Праге - 0,4%, 

Копенгагене - 0,7% и т.д. 

За последние 10 лет заболеваемость пузырчаткой населения Москвы в 

среднем составляет в экстенсивном показателе 331 - 6 случая, в интенсивном - 

3,7 случая на 100 000 населения. В 2003 г. увеличилось на 44,5% число впервые 

выявленных больных пузырчаткой: так, в 2002 г. зарегистрировано 25 случаев, а 

в 2003 г. - 45. 

Пузырчатка встречается в любом возрасте, но наибольшая частота 

заболеваемости приходится на возраст старше 50 лет, а наиболее тяжелое 

течение отмечается в возрасте от 30 до 45 лет. В последние десятилетия 

участились случаи пузырчатки, и возросла заболеваемость среди женщин. 

Пузырчатка встречается в различных странах и поражает представителей 

всех национальностей. Ряд авторов указывает на большую заболеваемость 

пузырчаткой лиц еврейской национальности, другие же отрицают это мнение. 

В средние века многими врачами описывались заболевания, 

проявлявшиеся или сопровождавшиеся различными высыпаниями 

пузырькового или пузырного характера. Но лишь Кениг (Koenig) из Берна в 1681 

г. описал больную 25 лет, у которой клинические проявления заболевания 

наиболее походили на представляемую нами картину пузырчатки, но название 

pemphigus Кениг описанному случаю не дал. 

Вихман (I.E.Wichmann, 1791) в сочинении, трактующем о пузырчатке, 

высказал мнение, что настоящая пузырчатка - это всегда хроническое 

заболевание. Он был первым, кто описал случай пемфигуса под названием 

pemphigus. Речь шла о больном 60 лет, у которого вначале в течение 9 месяцев 

были поражены грудь, спина и кожа ног. Кроме того, слизистые оболочки 

полости рта были поражены настолько, что больной мог принимать лишь 

жидкую пищу. Спустя 15 месяцев от начала заболевания он скончался. 

В 1911 г. Тост (A.Thost) описал, а в 1919 г. ввел термин pemphigus ocularis и 

предложил выделить из группы истинной пузырчатки пузырчатку слизистых 

оболочек, при которой (за исключением редких случаев) прогноз для жизни 

бывает благоприятным. 

Этиология пузырчатки остается до настоящего времени окончательно 

невыясненной. Все многочисленные попытки, научные исследования, 

проведенные с целью установить ее этиологию, остались безрезультатными и 

имеют для дерматологии в основном историческое значение. Ни одна из так 

называемых «теорий происхождения» пузырчатки не может объяснить ее 

причину, все выявляемые при ней изменения, касающиеся нервной системы, 

эндокринных органов, ферментопатий и др., являются следствием самого 
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заболевания, но не первопричиной его. Обычно диагноз «пузырчатка» 

обозначает страдание больного, мучительно болезненные проявления ее на 

слизистой полости рта и кожи, склонные к прогрессированию, длительное 

лечение, частое развитие осложнений и гибель. Поэтому все новое, касающееся 

этого заболевания, то, что на определенном этапе развития наших знаний 

поможет разобраться в многочисленных и противоречивых данных журнальных 

статей, медицинских руководств и монографий, посвященных пузырчатке, 

заслуживает внимания. 

Из ряда гипотез наибольшее число приверженцев имеют гипотезы 

инфекционного и невропатического происхождения пемфигуса. 

Что касается первой, то за нее говорит многое: внезапное, часто 

лихорадочное начало, общее состояние организма, характер течения болезни, 

трудность в некоторых случаях провести четкую грань между картиной 

злокачественного, остро протекающего заболевания, и, несомненно, 

инфекционным. Многие исследователи «открывали возбудителя» пузырчатки 

Радаели (Radaeli, 1906), Липшютц (Lipschutz, 1909), Эберсон (Eberson, 1923, и 

др.). Кстати, обнаруженные Липшютцом у больных пузырчаткой и 

герпетиформным дерматитом тельца Cystoplasma oviforme были найдены также 

при этих заболеваниях А.И.Картамышевым и Н.И.Дробот (1948), однако об 

этиологической роли этих телец оба последних автора не смогли высказаться. 

А.С.Троицкая (1955) придает значение обнаруженным ею у 4 больных 

пузырчаткой проактиномицетам. 

Однако многочисленные поиски специфического возбудителя до сих пор не 

увенчались успехом; ряд исследователей находили в пузырях и крови больных 

разнообразных микробов-диплококков, стафилококков, стрептококков, 

дифтероидных палочек. Радаели, Пассини и Капели вырастили из крови 

больных пемфигусом особую бактерию, давшую при прививках животным 

образование пузырей. Но наряду с этим есть не мало указаний на то, что 

содержимое свежих пузырей стерильно. 

Другие исследователи пытались и до сих пор пытаются выделить от 

больных пузырчаткой тех или иных бактерий, но никому пока не удалось 

доказать, что обнаруженные микроорганизмы действительно являются 

возбудителями пузырчатки. 

Сторонники гипотезы о невропатическом происхождении пузырчатки 

основывают свое мнение на том, что при первичных заболеваниях нервной 

системы образование пузырей на коже встречается нередко: при ранениях или 

заболеваниях нервных стволов, в некоторых случаях органических заболеваний 

центральной нервной системы, при истерии и т.п. Далее за нервную этиологию 

говорят анатомические изменения в нервной системе у погибших от пемфигуса 

больных. Так, П.В.Никольский, являющийся горячим сторонником этой теории, 
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находил неоднократно в различных отделах нервной системы резкие 

изменения воспалительного и дегенеративного характера в спинном, 

продолговатом и головном мозгу, а также в периферической нервной системе. 

Теория неврогенного происхождения до сих пор привлекает внимание 

вследствие тяжелых дегенеративных изменений в нервной системе, изучению 

которых посвящены многие работы отечественной дерматологической школы и 

работы зарубежных исследователей. Но еще никто убедительно не доказал, что 

изменения функционального характера, отмечаемые при жизни больных, и 

тяжелые изменения в нервной системе, так часто обнаруживаемые на 

секционном материале, являются первичными и патогномоничными для 

пузырчатки. 

Вирусная теория имеет много сторонников и интерес к ней возрастает в 

связи с совершенствованием методов вирусологических исследований. В 

последние годы проблеме вирусной этиологии пузырчатки посвящены 

многочисленные исследования отечественных и зарубежных авторов. 

Другие гипотезы, например, о зависимости пузырчатки от нарушения 

обмена веществ, в частности, задержки тканями хлористого натрия, от 

эндокринных расстройств, от изменений в крови, пользуются меньшей 

популярностью. Возможно, что пемфигус является синдромом с различными 

этиологическими факторами в отдельных случаях (или отдельных вариантах 

его); возможно, что все указанные изменения в нервной системе, обмене 

веществ, эндокринных железах, крови являются вторичными, зависящими от 

неизвестного пока этиологического фактора, например, инфекционного начала. 

Другие теории происхождения пузырчатки - эндокринная, энзимная и 

наследственная - также не имеют в настоящее время сколько-нибудь веских 

аргументов в свою пользу. 

Как видно все многочисленные попытки, научные исследования, 

проведенные с целью установить ее этиологию, остались безрезультатными и 

имеют для врачей в основном историческое значение. Ни одна из так 

называемых «теорий происхождения» пузырчатки не может объяснить ее 

причину, все выявляемые при ней изменения, касающиеся нервной системы, 

эндокринных органов, ферментопатий и др., являются следствием самого 

заболевания, но не первопричиной его. Обычно диагноз «пузырчатка» 

обозначает страдание больного, мучительно болезненные проявления ее на 

слизистой полости рта и кожи, склонные к прогрессированию, длительное 

лечение, частое развитие осложнений и гибель. 

В настоящее время пузырчатка рассматривается как аутоиммунное 

заболевание. Непосредственные доказательства аутоиммунной природы 

истинной пузырчатки были получены в 60-х годах, когда 

иммунофлюоресцентными методами было показано присутствие 
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циркулирующих антител к антигенам эпидермиса в сыворотке крови больных. 

Иммуноблотинговый анализ антител к антигенам эпидермиса и пузырной 

жидкости послужил совершенствованию диагностики и дифференциальной 

диагностики различных форм пузырчатки. Патогенетическая роль в ее 

развитии отводится антителам преимущественно класса IgG к цементирующей 

межклеточной субстанции эпидермиса. 
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