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Представлен клинический случай редкого и тяжелого хронического аутоиммунного заболевания — рубцующего 
пемфигоида конъюнктивы у больной 66 лет. Этиологический диагноз установлен только спустя 14 месяцев, когда 
развились такие серьезные осложнения, как синдром сухого глаза тяжелой степени, симблефарон и изменения со 
стороны роговицы в виде васкуляризированного паннуса. Авторы рекомендуют врачам-офтальмологам проявлять 
настороженность в отношении рубцующего пемфигоида при длительно и упорно протекающих, торпидных к 
обычному лечению двусторонних конъюнктивитах с начинающимися рубцовыми изменениями слизистой, осо-
бенно в области нижнего свода, и сочетающихся с буллезно-эрозивными поражениями таковой, в первую очередь 
ротовой полости (а также носоглотки и кожных покровов).
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В помощь практическому врачу

Рубцующий пемфигоид (РП) конъюнктивы — 

редкое и тяжелое хроническое аутоиммунное заболе-

вание, характеризующееся образованием пузырьков 

на конъюнктиве век и глазного яблока с ее последу-

ющим рубцеванием [1–4]. РП часто наблюдается у 

больных со слизисто-синехиальным атрофирующим 

буллезным дерматитом, но у ряда пациентов пораже-

ние конъюнктивы глаза может быть единственным 

проявлением заболевания [5, 6]. Считается, что 

впервые случай РП описал W. Cooper в 1858 г. Частота 

выявления данной офтальмопатологии варьирует от 

1:12 000 до 1:60 000 населения, причем наблюдается 

чаще у женщин (преимущественно старше 50 лет), 

чем у мужчин, с отношением 2:1 [7].

Патогенез развития заболевания заключается 

в аутоиммунном повреждении слизистых оболочек 

у пациентов с определенной генетической предрас-

положенностью (установлена повышенная частота 

выявления HLA-DQB1*0301) под влиянием факто-

ров окружающей среды или инфекционных агентов. 

У больных РП выявлены иммуноглобулины (IgA, 

IgG) к протеинам базальной мембраны эпители-

альных клеток и фрагментам комплемента С3 [8, 9], 

присутствие в сыворотке крови антител к коллагену 

XVII и VII типа, ламинину-5, ВР230. Однако при 

глазной форме данного заболевания главным об-

разом определяются антитела, преимущественно к 

бета-4-интегрину [10–12].

У 60–90 % пациентов заболевание начинается с 

буллезного поражения конъюнктивы глаз, чаще всего 

в сочетании с аналогичными изменениями слизистой 

оболочки рта. Одновременно (но реже) может пора-

жаться также слизистая носоглотки, пищевода и ге-

ниталий. Всегда поражаются оба глаза (как правило, 

не одновременно), однако время манифестации и 

тяжесть течения заболевания различны. Первичным 

элементом РП является небольшой напряженный 

субэпителиальный пузырек с прозрачным и сте-

рильным содержимым. Характерной клинической 

особенностью является повторное возникновение 

пузырьков с последующим образованием эрозий на 

одних и тех же местах, что в итоге приводит к вы-

раженным деструктивным рубцовым изменениям с 

существенным нарушением функции пораженного 

органа [1, 3].

При поражении глаз развивается картина сна-

чала конъюнктивита одного глаза, а через несколь-

ко месяцев (или даже лет) — другого. Постепенно 

возникают рубцовые сращения между бульбарной 

конъюнктивой и слизистой век (симблефарон, 

чаще в области внутреннего угла глаза), ведущие 

к укорочению сводов, в связи с чем затрудняется 

смыкание век, ограничивается движение глаза.

Рубцовые изменения, ограничивающиеся, как пра-

вило, конъюнктивой век, глазного яблока и рогови-

цей, вызывают деструкцию слезоотводящих путей и 



Случай рубцующего пемфигоида конъюктивы Ðîññèéñêèé îôòàëüìîëîãè÷åñêèé æóðíàë, 2016; 3: 81–8482

последующую сухость слизистой и роговой оболочки 

с развитием ее помутнения, вплоть до ксерофталь-

мии [1–3]. Прогноз заболевания неблагоприят-

ный из-за развивающихся серьезных осложнений: 

синдрома сухого глаза тяжелой степени, заворота и 

трихиаза век, симблефарона и изменений со стороны 

роговицы, которые требуют хирургического вме-

шательства. В частности, выраженное помутнение 

роговой оболочки приводит к слабовидению и даже 

слепоте, вследствие чего может возникнуть необ-

ходимость в ее пересадке, в т. ч. с использованием 

искусственного трансплантата AlphaCor [13].

Для лечения РП применяют системную и 

локальную иммуносупрессивную и противовос-

палительную терапию. Предпочтение отдается на-

значению больших доз кортикостероидов, нередко в 

сочетании с цитостатиками (системно — азатиоприн 

по 1–4 мг/кг в день, метотрексат внутримышечно 

по 20–30 мг 1 раз в 7 дней или циклофосфамид 

1–2,5 мг/кг в день, местно — циклоспорин А), в 

комплексе с симптоматической терапией (слезо-

замещающей, антибактериальной, репаративной, 

антигистаминной и т. д.) [4, 14, 15].

Ниже представлен наблюдавшийся нами кли-

нический случай РП.

Больная Т., 66 лет, обратилась в клинику ин-

ститута в марте 2015 г. с жалобами на светобоязнь, 

слезотечение, сухость в обоих глазах, а также по-

степенное снижение остроты зрения. Из анамнеза 

заболевания стало известно, что осенью 2013 г. по-

явились язвочки в ротовой полости, которые были 

диагностированы как стоматит. В январе 2014 г. 

впервые покраснел правый глаз, тогда же пациентка 

обратилась к окулисту по месту жительства, который 

поставил диагноз: «конъюнктивит» — и назначил 

местное лечение (инстилляции глазных капель ци-

пролета 0,3 % 6 р/д, диклофа 0,1 % 4 р/д и заклады-

вание мази Флоксал 3 р/д). После нескольких недель 

назначенного лечения заметного улучшения не было. 

Более того, через 2 месяца покраснел и левый глаз. 

С кератоконъюнктивитом правого глаза и конъюн-

ктивитом левого глаза неясной этиологии больная в 

течение года безуспешно лечилась амбулаторно по 

месту жительства: проводилась антибактериальная, 

нестероидная противовоспалительная и противо-

вирусная терапия. Только с развитием выраженного 

симблефарона пациентке был поставлен диагноз: 

«пемфигус конъюнктивы (?)», после чего она была 

направлена на консультацию в институт.

При обследовании было выявлено, что острота 

зрения правого глаза составляет 0,5 с коррекцией 

-1,75 D = 0,8, левого — 0,3 (не корригирует). Дви-

жения глазных яблок несколько ограничены во всех 

направлениях, веки незначительны отечны. При 

биомикроскопии конъюнктива обоих глаз умеренно 

раздражена и отечна, в конъюнктивальной полости 

небольшое количество вязкого слизисто-гнойного 

отделяемого, своды укорочены. Имелось сращение 

слизистой глазного яблока с конъюнктивой нижне-

го века в области внутренней трети правого глаза и 

в средней трети левого (частичный симблефарон). 

Роговица правого глаза в оптической зоне достаточ-

но прозрачная, но с единичными микроэрозиями 

роговицы (после окраски флюоресцеином) и уме-

ренным нарушением стабильности прероговичной 

слезной пленки. Отмечается краевая и несколько 

проминирующая инфильтрация лимба сероватого 

цвета с 11 до 3 часов. Зрачок — круглый, реакция на 

свет замедлена, хотя и сохранена (рис. 1). Роговица 

левого глаза в оптической зоне — потускневшая, 

с множественными микроэрозиями, с 8 до 3 ча-

сов наблюдается васкуляризированный паннус, 

на 1/3 закрывающий зрачок эллипсоидной формы, 

который вяло и не полно реагировал на свет (рис. 2). 

В обоих глазах диагностировано неполное помутне-

ние хрусталика, преимущественно по его периферии. 

Рис. 1. Правый глаз пациентки Т., 66 лет, с рубцующим пемфи-
гоидом: частичный симблефарон, укорочение сводов, краевой 
кератит.

Рис. 2. Левый глаз пациентки Т., 66 лет, с рубцующим пемфиго-
идом: васкуляризированный паннус, на 1/3 закрывающий зрачок, 
синдром сухого глаза.
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При офтальмоскопии глазного дна справа за легким 

флером виден бледно-розовый, с четкими граница-

ми диск зрительного нерва (ДЗН), артерии сетчатки 

сужены, склерозированы, макулярная область — без 

особенностей. Осмотр глазного дна левого глаза: за 

флером с трудом офтальмоскопируется бледно-ро-

зовый ДЗН с четкими границами, артерии сужены, 

вены полнокровны, макулярная область не диффе-

ренцируется.

На нижней губе пациентки на момент осмотра 

имелось болезненное и проминирующее образова-

ние, размером 2  3 см, с глубокой мясисто-крас-

ного цвета эрозией, частично покрытой серозно-

фибринозным налетом, которая, со слов больной, 

образовалась после разрыва «водянистого» пузыря, 

периодически возникающего на одном и том же ме-

сте в течение года (рис. 3). На кожных покровах ка-

ких-либо патологических изменений не обнаружено.

Больной был выставлен диагноз: «рубцующий 

пемфигоид обоих глаз, частичный симблефарон, 

синдром сухого глаза тяжелой степени, неполная 

осложненная катаракта, краевой кератит правого 

глаза, васкуляризированный паннус роговицы ле-

вого глаза».

Пациентке была рекомендована госпитализа-

ция на стационарное лечение. В стационаре инсти-

тута больной было назначено следующее лечение: 

местно — глазные капли 0,5 % сигницеф  4 р/д; 

0,1 % диклоф х 3 р/д; опатанол х 2 р/д; мазь Флок-

сал  2 р/д; корнерегель  3 р/д; под конъюнктиву —

0,4 % раствор дексаметазона 0,5 мл; парабульбар-

но — дипроспан 1,0 мл при выписке; внутримы-

шечно — 2,5 % диклофенак 3,0 мл; внутривенно — 

2 % флукорус, 0,4 % дексаметазон (по убывающей 

схеме 2,0–1,0 мл); внутрь — таблетки супрастина по 

0,025  2 р/д и нимесулида по 100 мг  2 р/д.

В результате проведенного лечения отмечалось 

существенное уменьшение инъекции глаз, исчезно-

вение отделяемого из конъюнктивальной полости, 

рассасывание краевой инфильтрации роговицы пра-

вого глаза. Роговица левого глаза в оптической зоне 

стала прозрачной. При выписке из стационара (через 

10 дней) острота зрения правого глаза повысилась до 

0,9 (с коррекцией) и левого до 0,5 (не корригирует). 

Больной было рекомендовано продолжить курс ме-

дикаментозной терапии амбулаторно: местно — в оба 

глаза капли дексаметазона 0,1 % по убывающей схеме 

(начиная с 4 раз в сутки), левомицетина 0,25 % 4 р/д, 

офтагель 4 р/д в течение 2 недель под наблюдением 

офтальмолога по месту жительства с последующей 

явкой на госпитализацию для хирургического лече-

ния симблефарона правого глаза.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Врачам-офтальмологам необходимо прояв-

лять настороженность в отношении рубцующего 

пемфигоида при длительно и упорно протекающих, 

торпидных к обычному лечению двусторонних 

конъюнктивитах с начинающимися рубцовыми из-

менениями слизистой, особенно в области нижнего 

свода, и сочетающихся с буллезно-эрозивными 

поражениями таковой, в первую очередь ротовой 

полости (а также носоглотки и кожных покровов). 

Учитывая тяжесть и серьезный прогноз заболевания, 

только в случае своевременной его диагностики и 

достаточно активного, адекватного и длительного 

системного и местного лечения кортикостероидами, 

при необходимости в сочетании с цитостатиками и 

симптоматической терапией, возможно в известной 

степени приостановить прогрессирующее течение 

заболевания и сохранить зрительные функции па-

циента.
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A case of cicatricial conjunctival pemphigoid

A.E. Babushkin, K.I. Kudoyarova, G.Z. Israfilova 

Ufa Eye Research Institute, Academy of Sciences of Bashkortostan, Russia
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Abstract. A clinical case of a rare and severe chronic autoimmune disease - pemphigoid scarring of the conjunctiva in 
a female patient aged 66 is presented. The etiological diagnosis was established only 14 months later, when serious com-
plications, including a severe syndrome of dry eye, symblepharon and changes in the cornea manifested in a vascularized 
pannus. Ophthalmologists are recommended to be watchful of scarring pemphigoid in cases of persistent and severe bilateral 
conjunctivitis, torpid to conventional treatment or showing signs of cicatrical mucosa changes, especially in the lower arch, 
and combined with bullous-erosive lesions of mucosa especially in the oral cavity, epipharynx, or skin.
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