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Xülasə. Məqalədə həqiqi akantolitik pemfiqusun (HAP) gedişatının klinik xüsusiyyətlərini öyrənmək 

məqsədilə aparilmış tədqiqat işi haqqında məlumat verilmişdir. Tədqiqata 163 pasiyent cəlb edilmişdir. 

Akantolitik hüceyrələri aşkar etmək üçün sitoloji tədqiqatlar, 1 və 3-cü növ antidesmoqleinləri aşkar etmək 

üçün immunohistokimyəvi tədqiqatlar aparılmış, HAP-ın gedişatının ağırlıq dərəcəsinin müəyyən edilməsi 

üçün Mahacan qiymətləndirmə sistemindən istifadə edilmişdir. Aparılmış tədqiqatlar nəticəsində məlum 

olmuşdur ki, Azərbaycan Respublikasında HAP 40-65 yaşlı qadınlarda daha çox yayılmışdır. Pasiyentlərdə 

xəstəliyin dəri və ağız boşluğunun selikli qişasının yanaşı zədələnmələri ilə müşayiət edilən orta ağırlıqlı 

vulqar formasına daha çox rast gəlinir.  
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В статье представлена информация о научно-исследовательской работе, проведенной с целью 

изучения клинических особенностей течения истинной акантолитической пузырчатки (ИАП). В 

исследовании приняли участие 163 пациента, которым были проведены цитологические 

исследования мазков-отпечатков для выявления акантолитических клеток, иммуногистохимические 

исследования для выявления антидесмоглеинов 1 и 3 типов, а также использовалась шкала 

Махаджана для определения тяжести течения ИАП. В результате проведенных исследований 

установлено, что в Азербайджанской Республике ИАП чаще встречается у женщин 40-65 лет. У 

пациентов чаще встречается среднетяжелая вульгарная форма заболевания, сопровождающаяся 

сопутствующими поражениями кожи и слизистых оболочек полости рта. 

 

Истинная акантолитическая пузырчатка 

(ИАП) – тяжелое, потенциально угрожаю-

щее жизни аутоиммунное заболевание, обус-

ловленное продукцией аутоантител против 

собственных антигенов – десмоглеинов 

(Dsg1, Dsg3) десмоколлинов (Dsc1, Dsc2) 

периплакинов (мишени) [1,2,3].  

Продукция аутоантител приводит к свя-

зыванию их с мишенями, разрушению дес-

мосомальных связей между кератиноцита-

ми, что клинически проявляется образова-

нием пузырей на видимо неизмененных 

коже/слизистых оболочках, гистологическим 

выражением которых являются внутриэпи-

дермальные полости [1,2,3]. 

Выделяют различные клинические фор-

мы ИАП, среди которых основными явля-

ются вульгарная, вегетирующая, листо-

видная, себорейная (эритематозная) [1,4,5]. 

Наиболее часто встречающая разновид-

ность ИАП (до 80.0%) – вульгарная пузыр-

чатка. Вульгарная пузырчатка практически 

всегда ассоциируется с поражением сли-

зистых оболочек. При этом в 50-70% случаев 



153 

заболевание начинается с поражения полос-

ти рта (слизистая оболочка губ, десен, неба, 

щек, языка, глотки). Эрозии на слизистой 

оболочке полости рта всегда сопровождают-

ся субъективными симптомами, которые 

могут варьировать от дискомфорта до силь-

ной боли, препятствующей приему пищи, 

что приводит к потере веса и утяжеляет 

состояние пациента. Впоследствии в про-

цесс могут вовлекаться и другие слизистые 

оболочки. На коже у пациентов с вульгарной 

пузырчаткой возникают пузыри с тонкой 

покрышкой, которые быстро вскрываются и 

образуются болезненные, длительно незажи-

вающие эрозии, с тенденцией к перифери-

ческому росту, что объясняется надбазаль-

ным расположением пузырей на уровне ши-

поватого слоя [1,4,6].  

Значительно реже встречаются вегети-

рующая, себорейная и листовидная разно-

видности ИАП. 

Листовидная пузырчатка крайне редко 

ассоциируется с поражением слизистых обо-

лочек. При листовидной пузырчатке на коже 

образуются пузыри с еще более хрупкой и 

вялой покрышкой, которые вскрываются с 

образованием быстро подсыхающих эрозий, 

покрытых тонкими слоистыми чешуйко-

корками, что объясняется более высоким – 

субкорнеальным расположением пузырей 

[1,4,7]. 

Вегетирующая пузырчатка – вариант 

вульгарной пузырчатки, характеризуется вы-

сыпанием пузырей вокруг естественных 

отверстий, в области крупных складок кожи. 

Выделяют 2 типа вегетирующей пузыр-

чатки: тип Нойманна (1876г.) и тип Аллопо 

(1889г.). Вегетирующая пузырчатка Ной-

манна проявляется вялыми пузырями, кото-

рые вскрываются с образованием эрозий, на 

местах которых, в отличие от вульгарной 

пузырчатки, формируются вегетации. Веге-

тирующая пузырчатка Аллопо начинается с 

появления пустул, разрешающихся с образо-

ванием инфицированных эрозий, на поверх-

ности которых формируются болезненные 

вегетации [1,4,7]. 

Себорейная (эритематозная) пузырчат-

ка – вариант листовидной пузырчатки, со-

четает клинические признаки дискоидной 

красной волчанки, себорейного дерматита и 

пузырчатки. Начинается на себорейных 

участках кожи с появления эритематозных 

очагов с чешуйко-корочками на поверх-

ности, при отторжении которых обнажаются 

влажные эрозии и развития пузырей с вялой 

покрышкой, которые остаются незамечен-

ными, так как быстро вскрываются и транс-

формируются в эрозии [1,4,7]. 

В Азербайджанской Республике проблема 

ИАП актуальна и имеет высокое медико-

социальное значение в связи с неуклонным 

ростом заболеваемости, омоложением забо-

левания и резистентностью к проводимой 

глюкокортикостероидной терапии [8]. 

Цель исследования – изучить особен-

ности клинического течения ИАП в Азер-

байджанской Республике. 
Материалы и методы исследования. Обсле-

дованы 163 больных с ИАП в возрасте 19-65 лет, 

которые находились на стационарном лечении в 

Республиканском Кожно-венерологическом 

Центре 2023-2024 г.г. Для подтверждения 

диагноза был произведен забор материла из эро-

зивных участков на обнаружение акантолити-

ческих клеток Тцанга [1]. Также была взята 

кровь для обнаружения антидесмоглеинов 1 и 3-

го типа. Тяжесть течения была определена по 

системе Махаджана [10]. 

 Результаты исследования и их обсуж-

дение. В процессе обследования выявили, 

что среди больных с ИАП были 98 (60,1%) – 

женщин, 65 (39,9%) – мужчин. В возрасте 

19-40 лет зарегистрированы 17 (10,4%) 

больных, 40-65 лет – 146 (89,6%) больных. 

Развитие заболевания 105 (64,4%) больных 

связывали со стрессом, 27 (16,6%) больных с 

перенесенным инфекционным заболева-

нием, 13 (8,0%) больных – с приемом лекар-

ственных препаратов, 5 (3,1%) больных с 

протезированием зубов. У 144 (88,3%) боль-

ных заболевание началось с поражения 

слизистой оболочки полости рта, у 19 

(11,7%) – с поражения кожи. Вульгарная 

форма ИАП диагностирована у 154 (94,5%) 

больных, себорейная форма – у 6 (3,7%) 

больных, вегетирующая форма – у 2 (1,2%) 

больных, листовидная форма – у 1 (0,6%) 

больного. Клинический диагноз ИАП был 

подтвержден у всех больных цитологичес-

ким тестом на акантолитические клетки и у 

97 (59,5%) больных – дополнительно им-

муносерологическим тестом на антитела к 

десмоглеинам 1,3.  
При клиническом обследовании зарегист-
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рировано поражение только слизистой обо-
лочки полости рта у 11 (6,7%) больных, 
только кожи с локализацией в области груди, 
спины, крупных складок, волосистой части 
головы, лица – у 19 (11,7%) больных, соче-
танное поражение кожи и слизистой обо-
лочки полости рта – у 130 (81,6%) больных. 

Спектр клинических проявлений в виде 

пузырей на видимо неизмененной кожи/сли-

зистой оболочке, отдельных эрозий, корочек, 

слившихся эрозивных очагов представлен у 

всех больных с ИАП, но более выражен у 

пациентов с вульгарной и листовидной пу-

зырчаткой. У пациентов с вегетирующей 

пузырчаткой отмечались чешуйко-корки на 

фоне центральной эритематозной зоны и 

высыпаний пузырей по периферии. Симп-

том Никольского у всех больных был поло-

жительный. Субъективные жалобы предъяв-

ляли все больные в виде болезненности, 

жжения в очагах поражения, дисфагии.      

Тяжесть течения ИАП определяли по сис-

теме оценки Махаджана. В системе оценки 

Махаджана (MSS – Mahajan  s Scoring sys-

tem), предложенной в 2005 г. Оценивается 

площадь пораженных участков кожи (ППК) 

и слизистых оболочек, степень дискомфорта 

пациента в быту и тяжесть дисфагии при 

глотании пищи различной консистенции. 

Тяжесть течения заболевания классифици-

руется как легкая, умеренная, тяжелая и 

очень тяжелая (Таблица 1) [9,10].     
Площадь поражения кожи (ППК) опреде-

ляли по правилу девяток Уоллеса (Wallace  s 

rule of nines), согласно которому площади 
поверхностей разных частей тела составляют 
примерно 9% (или кратно этому числу) от 
общей площади тела: голова и шея – 9%, 
грудь – 9%, живот – 9%, каждая верхняя 
конечность – 9%, каждая нижняя конечность 
– 18%, задняя поверхность тела – 18%, 
промежность и наружные половые органы – 
1% [9].    

Согласно системе оценки Махаджана 
(MSS) у 2 (1,2%) больных с ИАП опре-
делено очень тяжелое течение, у 23 (14,1%) 
больных – тяжелое течение, у 119 (73,0%) 
больных – умеренное течение, у 19 (11,7%) 
больных – легкое течение. 

В результате анализа клинико-анамнес-
тических данных у наблюдаемых нами 163 
больных с ИАП, которые получали лечение 
в РКВЦ в 2023-2024 г.г., выявлены следую-
щие особенности: 

 основной контингент больных с ИАП 
(89,6%) – в возрасте 40-65 лет 

 среди больных в 1,5 раза превалиро-
вали женщины, а в возрастной категории  
19-40 лет женщины составили 94,1%   

 в спектре различных форм ИАП ли-
дирует вульгарная пузырчатка – у 94,5% 
больных 

 тяжелое течение ИАП с поражением 
до 50,0% кожного покрова и с вовлечением 
слизистой оболочки полости рта отмечено у 
15,3% пациентов на фоне значительного 
числа больных (73,0%) с умеренной тя-
жестью течения заболевания. 

 

 
Таблица 1. Система оценки Махаджана [10] 

Тяжесть Поражение кожи Поражение слизистых оболочек 

Легкое течения (1+) 10% BSA, способен выполнять 

повседневные дела без дискомфорта 

или локализация поражения только на 

слизистой оболочке полости рта   

Поражена слизистая оболочка щек, 

жевание и глотание не затруднены 

Умеренное течение (2+) 10-25% BSA, имеются поражения 

слизистой оболочки рта, способен 

выполнять повседневные дела без 

дискомфорта 

Поражены слизистые оболочки щек, 

десен, губ, глотание твердой пищи 

затруднено 

Тяжелое течение (3+) 25-50% BSA, имеются поражения 

слизистой оболочки рта, не способен 

выполнять повседневные дела 

Распространенное поражение 

слизистой оболочки рта, затруднено 

глотание полужидкой пищи 

Очень тяжелое течение (4+) 50% BSA, имеются поражения 

слизистой оболочки рта, прикован к 

постели или имеются осложнения 

Распространенные поражения 

слизистой оболочки рта и др. 

слизистых оболочек, затруднено 

глотание жидкой пищи 
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 Таким образом, В Азербайджанской 

Республике, на фоне неуклонного роста и 

омоложения ИАП, заболевание выявляется 

чаще у женщин в возрасте от 40-65 лет с 

значительным превалированием вульгар-

ной формы с умеренной тяжестью течения 

и сочетанным поражением кожи и слизис-

той оболочки полости рта. 
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Summary. The article provides information about the research work conducted to study the clinical 

features of the course of acantholytic pemphigus versicolor (HAP). 163 patients were involved in the study. 

Cytological studies were conducted to detect acantholytic cells, immunohistochemical studies were 

conducted to detect antidesmogleins type 1 and 3, and the Mahajan scoring system was used to determine the 

severity of the course of HAP. As a result of the conducted studies, it was found that HAP is more common 

in women aged 40-65 in the Republic of Azerbaijan. Patients are more likely to have a moderate-severe 

vulgar form of the disease, accompanied by concomitant lesions of the skin and mucous membranes of the 

oral cavity. 
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