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Хроническая крапивница (ХК) относится к 20 наиболее распространенным заболеваниям кожи и 
сопровождается спонтанным появлением волдырей, зуда и/или ангиоотеков в течение 6 и более 
недель. В 70–90% случаев причина ХК не выявляется, в остальных болезнь может быть связана 
с различной сопутствующей патологией, в том числе аутоиммунной. Мы приводим одно из пер-
вых описаний сочетания ХК с редким аутоиммунным заболеванием печени – первичным билиарным 
циррозом (ПБЦ) у пациентки 30 лет. К настоящему времени нам известно уже о трех случаях со-
четания ХК с ПБЦ (в том числе с нормальными показателями печеночных ферментов), что может 
указывать на возможную связь между этими двумя заболеваниями. В нашем случае мы показали, 
что ПБЦ может протекать длительное время без клинических симптомов, но с сопутствующей 
крапивницей, повышением уровня печеночных ферментов и наличием специфических аутоантител. 
Наши данные указывают на необходимость проведения расширенной иммунологической диагности-
ки в индивидуальных случаях даже у пациентов с легким течением ХК, хорошим качеством жизни, 
эффектом от лечения и отсутствии других симптомов ПБЦ.
К л ю ч е в ы е  с л о в а: хроническая крапивница; первичный билиарный цирроз; клинический случай.
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Хроническая крапивница относится к 20 наибо-
лее распространенным заболеваниям кожи и сопро-
вождается спонтанным появлением волдырей, зуда 
и/или ангиоотеков в течение 6 нед и более [1]. В 70–
90% случаев причину заболевания не выявляют, в 
остальных – болезнь может быть связана с различ-
ными сопутствующими заболеваниями, в том числе 
аутоиммунными [2]. Мы приводим одно из первых 
описаний сочетания хронической крапивницы с пер-
вичным билиарным циррозом (ПБЦ) – редким хро-
ническим медленно прогрессирующим аутоиммун-
ным холестатическим заболеванием печени.

По нашим данным, к настоящему времени опи-
сано 3 наблюдения, указывающих на хроническую 
крапивницу в качестве возможного начального про-
явления ПБЦ при отсутствии клинико-лаборатор-
ных симптомов холестаза [3, 4]. В одном из них не 
отмечено повышения активности печеночных фер-
ментов, а хроническая крапивница была устойчива 
к лечению антигистаминными препаратами и кон-
тролировалась только приемом метилпреднизолона 
и колхицина [4].

Гистологически ПБЦ характеризуется хрониче-
ским негнойным деструктивным холангитом с по-
ражением междольковых и септальных желчных 
протоков эволюционирующим в билиарный цирроз. 
ПБЦ встречается повсеместно, в среднем 30–60 слу-
чаев на 100 тыс. населения; развивается обычно 
в возрасте 40–50 лет, в 10 раз чаще у женщин [5]. 
Этиология заболевания неизвестна, рассматрива-
ется роль бактериальной и вирусной инфекции [5]. 
В патогенезе ПБЦ показана роль генетической пред-
расположенности и разнообразных аутоиммунных 
реакций [5, 6]. В течении ПБЦ выделяют 4 клини-
ческие стадии [5]. В I стадии клинические симпто-
мы и лабораторные признаки холестаза отсутствуют 
и болезнь можно заподозрить только на основании 

выявления антимитохондриальных антител (АМА) 
в сыворотке крови. Известно, что появление АМА 
может на несколько лет опережать развитие лабо-
раторных изменений и клинических симптомов [5, 
6]. Во II стадии появляются лабораторные маркеры 
холестаза, часто без каких-либо жалоб. В III стадии 
на фоне прогрессирующей слабости появляются 
клинические признаки холестаза – кожный зуд, жел-
туха, гиперпигментация кожного покрова. В течение 
5–10 лет заболевание медленно прогрессирует до 
развития цирроза печени. Особенно важно диагно-
стировать ПБЦ на ранней стадии, так как лишь лече-
ние, начатое в I–II стадии болезни может замедлить 
ее прогрессирование до цирроза и отсрочить необхо-
димость выполнения трансплантации печени [5, 6].

Критерии диагностики первичного билиарного 
цирроза включают наличие типичных морфологиче-
ских изменений в ткани печени у больных с яркими 
клиническими (кожный зуд, желтуха, гиперпигмен-
тация кожи, ксантомы, ксантелазмы, стеаторея) и 
лабораторными (повышение активности щелочной 
фосфатазы, гамма-глутамилтранспептидазы) призна-
ками холестаза в сочетании с повышением концен-
трации IgM и выявлением антимитохондриальных 
антител (особенно к Е2-субъединице пируватдеги-
дрогеназы). АМА-М2 считаются очень специ фичным 
маркером ПБЦ, и в настоящее время при их наличии 
проведение биопсии печени для установления диа-
гноза признано необязательным [5, 6].

Представляем собственное наблюдение, в котором 
основным клиническим проявлением при ПБЦ была 
хроническая крапивница, и обследование, проведен-
ное для уточнения причины кожных высыпаний, по-
могло диагностировать ПБЦ на ранней, I стадии.

Б о л ь н а я  С., 30 лет, впервые обратилась в клинику 
в январе 2013 г. Пациентка предъявляла жалобы на зудя-
щие высыпания на коже конечностей, туловища, лица. 
Страдала хронической крапивницей на протяжении 
последних 2 лет (с 2010 г.). Течение заболевания было 
волнообразным. Обострения возникали несколько раз 
в год без какой-либо сезонности и сохранялись в тече-
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ние нескольких недель и месяцев. Два года назад так-
же отмечала редкие отеки век. Высыпания появлялись 
без каких-либо видимых причин, отдельные элементы 
держались в течение нескольких часов и исчезали без 
остаточных явлений. На момент обращения симптомы 
хронической крапивницы возникали ежедневно, но па-
циентку больше беспокоили не проявления, а сам факт 
наличия болезни.

В прошлом неоднократно наблюдалась у аллерго-
логов и дерматологов. Обследование не проводилось. 
Принимала антигистаминные препараты в стандартных 
дозах (цетиризин, другие названия не помнит) с вре-
менным положительным эффектом. Другого лечения не 
получала. Качество жизни было снижено незначительно 
(дерматологический индекс качества жизни – ДИКЖ – 
1 балл, опросник по изучению качества жизни у паци-
ентов с хронической крапивницей – CU-Q2OL – 84,8%). 
Аллергологический анамнез не отягощен. Сопутствую-
щие заболевания: ожирение I степени.

На момент осмотра были выявлены немногочислен-
ные рассеянные мономорфные уртикарные элементы 
с несимметричной локализацией преимущественно на 
наружной поверхности бедер и предплечий плоской 
формы, плотной консистенции, размером от 1 до 10 см 
в диаметре, розового цвета с округлыми и неправиль-
ными очертаниями. Высыпания располагались неравно-
мерно, некоторые из них были склонны к росту и сли-
янию. Присутствовал красный дермографизм. Волосы, 
ногти, слизистые и лимфатические узлы поражены не 
были. Больную беспокоил незначительный зуд в местах 
высыпаний (рис. 1).

При осмотре других органов и систем каких-либо па-
тологических изменений не выявлено.

Проведено обследование больной для выявления 
возможной причины кожного процесса. В общем ана-
лизе крови отмечено повышение эозинофилов до 9%, 
СОЭ до 40 мм/ч, общего белка до 87,9 г/л. Биохими-
ческий анализ крови: повышен уровень аланинамино-
трансферазы до 48 ЕД/л, аспартатаминотрансферазы 
до 41 ЕД/л, гамма-глутамилтранспептидазы до 91 ЕД/л, 
фактора некроза опухоли α до 9,7 пг/мл, IgG до 21,5 г/л, 
IgA до 5,5 г/л, снижена концентрация витамина D до 

10,4 пг/мл. Активность щелочной фосфатазы в пределах 
нормы. Обнаружены антинуклеарные антитела (ANA) 
в титре 1:640, антитела к гладким мышцам (ASMA) в 
титре 1:20, 5-кратное повышение уровня анти-митохон-
дриальных антител – 52,9 ЕД/мл, а также АМА-М2 в 
сыворотке крови. Принимая во внимание отсутствие у 
больной клинических и лабораторных признаков холе-
стаза, для уточнения характера поражения печени про-
извели ее биопсию (рис. 2). При гистологическом иссле-
довании выявлено, что дольковое и балочное строение 
ткани органа сохранно, цитоплазма части гепатоцитов 
"перистого" вида, имеются мелкие и средних размеров 
золотисто-зеленоватые и коричневые гранулы, свиде-
тельствующие об умеренном паренхиматозном били-
рубиностазе. В паренхиме единичные мелкие очаговые 
некрозы гепатоцитов (до 1–3 клеток) с лимфомакрофа-
гальной инфильтрацией и мелкие очажки трансформа-
ции клеток стенки синусоида в билиарный эпителий с 
формированием мелких желчных протоков. Порталь-
ные тракты умеренно расширены, отечны, умеренно 
инфильтрированы лимфомакрофагальными элементами 
с примесью небольшого количества нейтрофилов и эо-
зинофилов. Признаки холангиопатии и негнойного де-
структивного холангита, очаговая гиперплазия желчных 
протоков. Слабый склероз портальных трактов. Индекс 
гистологической активности по Knodell: 0–1–3–0 (4); 
стадия фиброза: 0. Заключение: морфологическая кар-
тина соответствует I стадии ПБЦ.

Начата терапия урсодезоксихолевой кислотой. По 
поводу хронической крапивницы продолжает получать 
антигистаминные препараты с хорошим эффектом.

Как показало представленное наблюдение, ПБЦ 
может протекать без клинических симптомов, но с 
сопутствующей крапивницей, повышением концен-
трации печеночных ферментов и наличием специфи-
ческих аутоантител. Полученные нами данные ука-
зывают на необходимость проведения расширенной 
иммунологической диагностики в индивидуальных 
случаях даже у пациентов с легким течением хрониче-
ской крапивницы, хорошим качеством жизни, эффек-
том от лечения и без клинических проявлений ПБЦ.

Рис. 2. Т а  ж е  б о л ь н а я. Гистологическая картина биопсии 
ткани печени, отражающая изменения при I стадии первично-
го билиарного цирроза. Окраска гематоксилином, эозином и 
пикро фуксином. Ув. 100.

Рис. 1. Б о л ь н а я  С. Хро-
ническая крапивница, ассо-
циированная с первичным 
билиарным циррозом. Вы-
сыпания на коже нижней 
конечности.
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Биохимические аспекты стероидной резистентности 
при аутоиммунной пузырчатке
Духанин А.С.1, Теплюк Н.П.2, Лепехова А.А.2, Земскова О.В.3

1Кафедра молекулярной фармакологии и радиобиологии им. П.В. Сергеева (зав. –проф. 
Н.Л. Шимановский) Российского научно-исследовательского медицинского универси-
тета им. Н.И. Пирогова; 2Кафедра кожных и венерических болезней им. В.А. Рахма-
нова (зав. – проф. О.Ю. Олисова) лечебного факультета ГБОУ ВПО Первый МГМУ 
им. И.М. Сеченова Минздрава России, Москва; 3Кафедра технологий и технического 
дизайна (зав. – проф. С.В. Самченко) ФГБОУ ВПО Московский государственный стро-
ительный университет Институт жилищно-коммунального комплекса, Москва

Целью исследования явилось определение молекулярных механизмов стероидной резистентности на 
рецепторном уровне у больных аутоиммунной пузырчаткой (АП). Проведен сравнительный анализ 
параметров специфического связывания глюкокортикоидов внутриклеточными рецепторами лим-
фоцитов периферической крови у больных с гормончувствительной и гормонрезистентной формами 
АП; содержания α- и β-изоформ рецепторов глюкокортикоидов в лимфоцитах периферической крови 
пациентов. Выявлены особенности клинического течения АП у стероидрезистентных больных при 
изменении уровня α- или β-изоформ рецепторов.

К л ю ч е в ы е  с л о в а: аутоиммунная пузырчатка; стероидная резистентность; α- и β-изоформы 
 рецепторов глюкокортикоидов в лимфоцитах периферической крови; клиниче-
ское течение.

BIOCHEMICAL ASPECTS OF STEROID RESISTANCE OF AUTOIMMUNE PEMPHIGUS
Dukhanin A.S.1, Teplyuk N.P.2, Lepekhova A.A.2, Zemskova O.V.3

1N.I. Pirogov Russian Research Medical University, 117997, Moscow, Russia; 2I.M. Setchenov First Mos-
cow Medical University, 119991, Moscow, Russia 3Moscow State University of Civil Engineering, 129337, 
Moscow, Russia

The molecular mechanisms of steroid resistance in patients with autoimmune pemphigus (AP) were detected 
at the receptor level. Comparative analysis of the parameters of glucocorticoid specific binding by peripher-
al blood lymphocyte receptors and of the levels of glucocorticoid α- and β-receptors in the peripheral blood 
lymphocytes was carried out in patients with hormone-sensitive and hormone-resistant AP. Specific features 
of the clinical course of AP under conditions of changed levels of α - or β-receptors in steroid-resistant pa-
tients were detected.

K e y  w o r d s: autoimmune pemphigus; steroid resistance; glucocorticoid α- and β-receptors in peripheral 
blood lymphocytes; clinical course.


