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РЕЗЮМЕ

Цель. Изучить частоту выявления и структуру полиморбидной патологии у больных аутоиммунными 
буллезными дерматозами. Определить индекс полиморбидности Чарлсон и 10-летнюю выживаемость у 
больных до и после назначения глюкокортикостероидной терапии.

Материалы и методы. Исследование включало ретроспективный и проспективный этапы. На первом 
этапе проведен анализ первичной медицинской документации, 47 амбулаторных карт и 23 историй 
болезни больных старше 18 лет до дебюта аутоиммунного буллезного дерматоза. Учитывали клинико-
эпидемиологические данные, основной и сопутствующий диагнозы устанавливали в соответствии с 
Международной классификацией болезней 10-го пересмотра.  Всем пациентам рассчитан индекс Чарлсон, 
определена 10-летняя выживаемость больных аутоиммунными буллезными дерматозами.

Результаты. Полиморбидная патология до дебюта аутоиммунного буллезного дерматоза зафиксирована 
у 81,4% больных. У 48,6% пациентов выявлено два и более сопутствующих заболевания. Наиболее часто 
диагностируются заболевания сердечно-сосудистой системы (первое ранговое место – 52,8%), затем 
патология желудочно-кишечного тракта (второе ранговое место – 41,4%), на третьем месте – эндокринопатии 
(20,0%). Медиана индекса Чарлсон у больных данной группы составила 2,5 (1–3), риск летального исхо-
да за 10-летний период 16,5%. Впоследствии 65,7% пациентам, после дебюта аутоиммунного буллезного 
дерматоза, потребовалось назначение системных глюкокортикостероидов. Декомпенсация сопутствующей 
патологии диагностирована у 39,1% пациентов. Медиана индекса полиморбидности возросла до 3,5 (2–5), 
риск развития летального исхода увеличился до 34,5% (р < 0,05). 

Заключение. Полиморбидная патология ухудшает течение и прогноз аутоиммунных буллезных 
дерматозов, увеличивает риск инвалидизации и смертности, в особенности у пациентов, получающих си-
стемную глюкокортикостероидную терапию, в связи с чем больные должны находиться на диспансерном 
учете не только у врача-дерматовенеролога, но и смежных специалистов.

Ключевые слова: аутоиммунные буллезные дерматозы, полиморбидность, индекс Чарлсон, глюкокорти-
костероиды.
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ВВЕДЕНИЕ 

Аутоиммунные буллезные дерматозы (АБД) – 
группа наследственных и приобретенных заболе-
ваний кожи, основным морфологическим элемен-
том которых является пузырь, формирующийся в 
результате выработки аутоантител, направленных 
против различных структур дермоэпидермального 
соединения, приводящих к отслойке эпидермиса [1, 
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ABSTRACT

Autoimmune bullous dermatosis (ABD) is a group of inherited and acquired skin diseases, the main morphological 
elements of which are the bullas, developed as a result of autoantibody production directed against protein structures 
of the epidermis and dermo-epidermal junction, leading to epidermal detachment and blistering on the skin and 
mucous membranes.

The aim of the research is to analyze the detection rate and structure of polymorbid pathology in patients with 
autoimmune bullous dermatoses and to determine the Charlson index and 10-year viability in patients before and 
after prescription of glucocorticosteroid therapy.

Materials and methods. The research included retrospective and prospective stages. At the first stage, the analysis 
of primary medical records was carried out, and histories of 70 patients over 18 years old, before the onset of 
autoimmune bullous dermatosis were analyzed. Clinical and epidemiological data were taken into account, the 
main and concomitant diagnoses were determined in accordance with ICD X. The Charlson index was calculated 
for all patients, the 10-year viability rate of patients with autoimmune bullous dermatoses was determined. 

Results. Polymorbid pathology was recorded in 81.4% of patients, before the onset of autoimmune bullous 
dermatosis. 48.6% of patients had two or more concomitant diseases. Among patients with diseases of internal 
organs, those with cardiovascular pathology (52.8%) occupied the first place, patients with gastroenteric pathology 
(41.4%) occupied the second place, patients with endocrinopathy held the third place (20.0%). The Charlson 
index median in patients of this group was 2.5 (1–3), the risk of fatal outcome over a 10-year period was 16.5%. 
Subsequently, after the onset of autoimmune bullous dermatosis, 65.7% of patients required the prescription of 
glucocorticosteroid therapy. Decompensation of concomitant pathology was diagnosed in 39.1% of patients, 
therefore they needed consultation of related specialists. The median polymorbidity index increased to 3.5 (2–5), 
the risk of a death increased to 34.5% (p < 0.05).

Conclusion. Polymorbid pathology worsens the course of autoimmune bullous dermatoses, increases the risk of 
disability and mortality, especially in patients receiving systemic glucocorticosteroid therapy, and therefore these 
patients should be under regular medical check-up not only of a dermatovenereologist, but also of related specialists.
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2]. К наиболее тяжелым АБД, приводящим к стойке 
утрате трудоспособности, а также смертности, отно-
сятся акантолитическая пузырчатка, буллезный пем-
фигоид Левера, герпетиформный дерматит Дюринга, 
приобретенный и врожденный буллезный эпидермо-
лиз [3, 4]. 

В настоящее время смертность при АБД, несмо-
тря на патогенетическое лечение системными глю-
кокортикостероидами (ГКС) и иммунносупрессан-
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тами, сохраняется на высоком уровне (15,0–30,0%) 
[5, 6]. Прогноз заболевания также зависит от нали-
чия сопутствующей полиморбидной патологии. За-
рубежные авторы отмечают высокий уровень ассо-
циации АБД с сахарным диабетом, гипотиреозом, 
воспалительными заболеваниями кишечника, а так-
же приводят сведения о повышение риска развития 
инсультов у больных данной группы [7, 8]. Наличие 
полиморбидной патологии приводит к ухудшению 
состояния больных с АБД, неконтролируемому тече-
нию сопутствующих заболеваний и резистентности 
их к базисной терапии, ухудшению качества жизни 
и приверженности к медикаментозной терапии, по-
вышению показателей инвалидизации и смертности 
больных [9].

Большинство исследований отечественных и за-
рубежных ученых сводятся к выявлению наиболее 
распространенных заболеваний у больных АБД и не 
включают оценку тяжести диагностированной поли-
морбидной патологии, что является актуальным, так 
как позволит спрогнозировать течение как самого 
АБД, так и сопутствующей патологии, определить 
риск летального исхода.

Цель исследования – изучить частоту выявления 
и структуру полиморбидной патологии у больных 
аутоиммунными буллезными дерматозами, опреде-
лить индекс полиморбидности Чарлсон и 10-летнюю 
выживаемость у пациентов до и после назначения 
глюкокортикостероидной терапии.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Исследование включало ретроспективный и про-

спективный этапы. На первом этапе проведен анализ 
первичной медицинской документации, 47 амбула-
торных карт и 23 историй болезни больных старше  
18 лет до дебюта аутоиммунного буллезного дер-
матоза. Учитывали клинико-эпидемиологические 
данные, основной и сопутствующий диагнозы уста-
навливали в соответствии с Международной клас-
сификацией болезней 10-го пересмотра (МКБ-10).  
Полиморбидность регистрировали по количеству 
нозологий у одного больного. Для оценки сомати-
ческой патологии определен индекс Чарлсон, пред-
ставляющий собой сумму баллов за наличие опре-
деленных сопутствующих заболеваний и баллов, 
начисляемых за каждое десятилетие жизни при пре-
вышении пациентом 40-летнего возраста. 

К заболеваниям, оценивающимся с помощью ин-
декса Чарлсон, относятся сердечно-сосудистые забо-
левания, деменция, хронические заболевания легких, 
болезни соединительной ткани, язвенная болезнь, 
поражение печени, сахарный диабет, заболевания 
почек, печени, злокачественные новообразования, 

синдром приобретенного иммунодефицита. При 
этом в зависимости от степени тяжести сопутству-
ющих заболеваний количество начисляемых баллов 
может быть равно 1, 2, 3 и 6. 

С помощью индекса Чарлсон прогнозировали 
10-летнюю выживаемость больных аутоиммунными 
буллезными дерматозами. На втором этапе проведе-
но клинико-инструментальное обследование данной 
группы больных после дебюта аутоиммунного бул-
лезного дерматоза и назначения им базисной тера-
пии. Статистическая обработка полученных данных 
проводилась с использованием пакетов Exсel 2000 и 
Statistica 13.  Рассчитаны медиана, верхний и нижний 
квартили Me (Q1–Q3), использовались непараметри-
ческие статистические методы (χ2) с поправкой на 
непрерывность. Уровень статистической значимости 
различий считался при р < 0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ
На основании ретроспективного исследования 

амбулаторных карт и историй болезни 70 больных 
аутоиммунными буллезными дерматозами, у 81,4% 
(57/70) из них установлена полиморбидная патоло-
гия, диагностированная до дебюта буллезного дер-
матоза. Медиана среднего возраста в группе муж-
чин, больных АБД, составила 49 (41,5–63,0) лет, в 
группе женщин – 56 (45,0–67,5) лет. У 48,6% (34/70) 
пациентов исследуемой группы выявлено два и бо-
лее сопутствующих заболевания.

При этом в структуре патологии внутренних ор-
ганов заболевания сердечно-сосудистой системы 
(ССС) диагностированы у 52,8% (37/70) пациентов, 
патология желудочно-кишечного тракта зарегистри-
рована у 41,4% (29/70), эндокринопатии наблюда-
лись у 20,0% (14/70), заболевания костно-мышечной 
системы – у 15,7% (11/70) больных АДБ (таблица). 
Также у пациентов зарегистрированы такие заболе-
вания, как бронхиальная астма, почечно-клеточный 
рак, аденокарцинома толстого кишечника, сениль-
ная катаракта. 

Обращает внимание, что среди 37 пациентов с сер-
дечно-сосудистой патологией у всех больных АБД 
выявлена артериальная гипертензия. При этом у каж-
дого второго пациента зарегистрирована 2-я или 3-я 
степень повышения артериального давления. У 56,7% 
(21/37) больных артериальной гипертензией встреча-
лось поражение органов-мишеней (гипертрофия ле-
вого желудочка, атеросклеротические бляшки маги-
стральных сосудов, клиренс креатинина <60 мл/мин),  
а у 35,1% (13/37) выявлены ассоциированные клини-
ческие состояния. Среди ассоциированных клини-
ческих состояний у 29,7% (11/37) пациентов с пато-
логией ССС выявлена ишемическая болезнь сердца, 
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В структуре заболеваний желудочно-кишечного 
тракта (ЖКТ) у 65,5% (19/29) больных АБД с па-
тологией ЖКТ диагностированы эндоскопические 
признаки гастрита, каждый третий пациент страдал 
хроническим холециститом и (или) хроническим 
панкреатитом. У 10,3% (3/29) больных в анамнезе за-
регистрирована язвенная болезнь желудка. Следует 
отметить, что только двум больным АБД с жалобами 
со стороны ЖКТ в анамнезе проведена эзофагогаст-
родуоденоскопия. В одном случае диагностирован 
эзофагит, в другом обнаружены эрозии на протяже-
нии всего органа, которые расценены как проявле-
ния эрозивного эзофагита. Однако данные проявле-
ния регрессировали после применения системных 
ГКС, назначенных в связи с дебютом АБД. Также у 
одной пациентки наблюдалась стриктура пищевода 
неизвестной этиологии. 

У 72,7% (8/11) больных АБД с патологией кост-
но-мышечной системы наблюдались впервые вы-
явленный или ранее установленный остеопороз и  
остеопения. Необходимо отметить, что лекарствен-
ная терапия у этих пациентов, до включения в иссле-
дование, состояла из приема нестероидных противо-
воспалительных средств и препаратов кальция. 

Среди эндокринопатий у 57,1% (8/14) больных 
АБД диагностирован сахарный диабет 2-го типа 
(СД2). Данная патология выявлена до приема си-
стемных ГКС. У 28,5% (4/14) пациентов диагности-
рован аутоиммунный тиреоидит.

Патология органов зрения выявлена у семи боль-
ных АБД, первое ранговое место занимают больные 

с сенильной катарактой, при этом каждому второ-
му пациенту требовалось хирургическое лечение. 
У двух пациентов диагностирован конъюнктивит и 
блефарит. 

Заболевания других органов и систем, такие как 
бронхиальная астма, хронический пиелонефрит, сен-
сорная полинейропатия, железодефицитная анемия, 
встречались в единичных случаях. Следует отметить, 
что у четырех из 70 больных АБД диагностирова-
но злокачественное новообразование, которое могло 
быть триггерным фактором в развитии паранеопласти-
ческой пузырчатки, буллезного пемфигоида Левера.

Всем больным АБД рассчитан индекс полимор-
бидности Чарлсон. Медиана индекса Чарлсон у 
больных АБД составила 2,5 (1–3), риск летального 
исхода за 10-летний период равен 16,5%, при этом 
гендерных различий при сравнении индекса Чарл-
сон не наблюдалось. Необходимо отметить высокий 
удельный вес больных с артериальной гипертензи-
ей, хронической сердечной недостаточностью, CД2, 
язвенной болезнью желудка и двенадцатиперстной 
кишки. Ни у одного больного АБД не были зареги-
стрированы заболевания, входящие в расчет индек-
са Чарлсон: поражение периферических сосудов, 
преходящее нарушение мозгового кровообращения, 
коллагенозы, цирроз печени без портальной гипер-
тензии, острое нарушение мозгового кровообраще-
ния с гемиплегией или параплегией, острый и хрони-
ческий лимфо- или миелолейкоз, лимфомы, цирроз 
печени с портальной гипертензией, синдром приоб-
ретенного иммунодефицита.

Т а б л и ц а 
Структура соматической патологии у больных АБД, n = 70

Класс болезней по МКБ-10 Всего
абс. %

Класс IX. Болезни системы кровообращения 37 52,8
Класс XI. Болезни органов пищеварения 29 41,4
Класс IV. Болезни эндокринной системы, расстройства питания и нарушения обмена веществ 14 20,0
Класс XIII. Болезни костно-мышечной системы и соединительной ткани 11 15,7
Класс XIV. Болезни мочеполовой системы 7 10,0
Класс VII. Болезни глаза и его придаточного аппарата 7 10,0
Класс X. Болезни органов дыхания 5 7,1
Класс II. Новообразования 4 5,8
Класс V. Психические расстройства и расстройства 2 2,8
Класс VI. Болезни нервной системы 1 1,4
Всего лиц с патологией внутренних органов 57 81,4 

Примечание .  Общее количество наблюдений превышает 100% вследствие наличия нескольких патологиче-
ских состояний у одного человека.

у 8,1% (3/37) больных в анамнезе зарегистрирован 
инфаркт миокарда, у 24,3% (9/37) диагностирована 
хроническая сердечная недостаточность, еще у 5,4% 
(2/37) – хроническая почечная недостаточность. Ате-
рогенная дислипидемия зарегистрирована у 13,5% 

(5/37) больных АБД. При этом следует отметить, что 
двум из трех пациентов с ранее установленной арте-
риальной гипертензией в дальнейшем потребовалось 
назначение высоких суточных доз системных ГКС в 
связи с дебютом АБД.
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У одного мужчины с буллезным пемфигоидом 
Левера до дебюта АБД зарегистрировано шесть 
сопутствующих заболеваний, среди которых по-
чечно-клеточный рак правой почки, ишемическая 
болезнь сердца: постинфарктный кардиосклероз 
(2007), стенокардия напряжения (II функциональ-
ный класс), гипертоническая болезнь (3-я стадия, 
риск 4); хроническая сердечная недостаточность 
(II функциональный класс); СД2, катаракта, добро-
качественная гиперплазия предстательной железы. 
Индекс Чарлсон равен 8, а риск летального исхода 
составлял более 79,0% (рис.).

Рисунок. Пациент А., 63 года: диагноз «буллезный пемфи-
гоид Левера»

Следует отметить, что после дебюта АБД на-
значение патогенетической терапии, а именно си-
стемной ГКС-терапии, потребовалось 65,7% (46/70) 
больных. Пациентам с акантолитической пузырчат-
кой, буллезным пемфигоидом Левера, приобретен-
ным буллезным эпидермолизом проводилось лече-
ние средними и высокими суточными дозами ГКС. 
В процессе лечения у 39,1% (18/46) пациентов, по-
лучавших ГКС, диагностирована декомпенсация со-
путствующей патологии.

У 29,7% (11/37) пациентов с заболеваниями ССС 
наблюдалось отсутствие коррекции артериальной 
гипертензии разной степени. Из них у девяти боль-
ных зарегистрировано повышение артериального 

давления, требующее коррекции антигипертензив-
ной терапии у врача-кардиолога. 

Декомпенсация CД2 диагностирована у каждого 
второго больного с ранее установленной эндокрино-
патией (7/14), в связи с чем всем больным потребо-
валась консультация врача-эндокринолога с целью 
коррекции дозы сахароснижающих лекарственных 
средств.

После назначения системной ГКС-терапии паци-
ентам с АБД повторно рассчитан индекс Чарлсон. 
Медиана индекса Чарлсон у 65,7% (46/70) больных 
АБД, получавших ГКС, составила 3,5 (2–5), что 
при сравнительном анализе достоверно указывает 
на повышение риска летального исхода до 34,5% 
(р < 0,05). Следует отметить, что у данной группы 
пациентов индекс полиморбидности увеличился 
на единицу, а риск развития летального исхода –  
на 18,0%, по сравнению с тем, какими были указан-
ные показатели у больных до дебюта АБД и назначе-
ния ГКС-терапии.

ОБСУЖДЕНИЕ
Несмотря на невысокую распространенность 

АБД, смертность, по данным отечественных и за-
рубежных исследователей, достигает 30,0%, что об-
условлено как тяжестью самого заболевания, так и 
развитием осложнений в процессе лечения [10, 11], 
в связи с чем больные АБД должны находиться на 
диспансерном учете врача-дерматовенеролога на 
протяжении всей жизни [12].

Врачи и ученые во всем мире в последнее деся-
тилетие сообщают о влиянии полиморбидной па-
тологии на клиническое течение заболевания, ка-
чество жизни, эффективность лечения основного 
заболевания и его прогноз, отмечая, что чем больше 
сопутствующих заболеваний у пациента, тем хуже 
качество жизни больного и выше риск летального 
исхода [13, 14]. Зарубежные авторы отмечают, что 
наиболее распространенными сопутствующими за-
болеваниями у больных АБД были сердечно-сосу-
дистые, инфекционные и аутоиммунные, а также 
метаболические нарушения. При этом смертность у 
этих пациентов была значительно выше, чем у боль-
ных такого же возраста, но не имеющих АБД [15]. 
По результатам проведенного исследования, у 81,4% 
больных зафиксирована полиморбидная патология, 
при этом у 48,6% пациентов установлено более двух 
сопутствующих заболеваний. 

M. Pishgahi, N. Namazi (2018) оценивали риск раз-
вития фибрилляции предсердия у пациентов с АБД. 
Авторы отмечают, что смертность среди пациентов 
с буллезными дерматозами с заболеваниями ССС, 
такими как ишемическая болезнь сердца и аритмия, 
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выше, чем в популяции. Ученые сообщают о высо-
ком риске развития аритмии предсердий у пациентов 
с акантолитической пузырчаткой, при этом риск по-
вышается у пациентов, принимающих высокие дозы 
глюкокортикостероидов [16, 17].  

Нами получены аналогичные данные, однако в 
исследовании выявлена высокая полиморбидность 
у больных АБД с артериальной гипертензией и 
СД2, что, в том числе, обусловлено медикаментоз-
ной терапией основного заболевания – длительным 
приемом пероральных ГКС. При этом необходимо 
отметить, что сахарный диабет, после назначения 
высокодозной глюкокортикостероидной терапии, 
приобретает более тяжелое течение и нуждается в 
ранней профилактике.

Большинство зарубежных исследований сводит-
ся к оценке частоты встречаемости сопутствующих 
заболеваний у больных АБД без оценки индекса 
полиморбидности и учета тяжести диагностирован-
ного ими полиморбидного заболевания [18, 19]. В 
исследовании впервые было проведено комплексное 
обследование больных АБД с определением индек-
са Чарлсон, который является золотым стандартом 
в исследованиях различного типа для оценки поли-
морбидности. С его помощью можно спрогнозиро-
вать риск развития летального исхода, а также пер-
сонифицировать план диспансерного наблюдения за 
больными, получающими длительную высокодоз-
ную глюкокортикостероидную терапию.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Полиморбидная патология выявлена у 81,4% па-

циента до дебюта АБД. При этом наиболее часто 
встречались артериальная гипертензия, патология 
желудочно-кишечного тракта, СД2 и остеопороз. 
После дебюта АБД и назначения системной ГКС-те-
рапии у 39,1% больных наблюдалась декомпенсация 
соматической патологии. Наличие полиморбидной 
патологии является негативным прогнозируемым 
фактором, повышающим риск развития летального 
исхода, о чем свидетельствует высокий индекс Чарл-
сон. Таким образом, пациентам с АБД, получающим 
системную ГКС-терапию, необходимо находиться 
на диспансерном учете не только у врача-дерматове-
неролога, но и смежных специалистов.
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