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Болезнь Хейли-Хейли (БХХ) – редкий пузырный дерматоз, диагностика и лечение которого являются трудной 
задачей. В статье рассматриваются особенности  клинического течения БХХ в сочетании с множественным себо-
рейным кератозом (СК) на фоне инсулинорезистентности у пациентки 77 лет. Обсуждаются возможные причины 
развития СК. Показана эффективность проведённой местной и системной антибактериальной терапии.
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Hailey-Hailey disease (HHD) is a rare cystic dermatosis, diagnosis and treatment are difficult. The article discusses 
the clinical features HHD in combination with multiple seborrheic keratosis (SK) on the background of insulin resistance 
of a 77 years old patient. Possible causes of the development of the SK are beeing discussed. The efficacy of topical and 
systemic antibiotic therapy was shown.
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Болезнь Хейли-Хейли (БХХ), или семейная 
доброкачественная хроническая пузырчатка, – 
дерматоз с аутосомно-доминантным типом на-
следования, для которого характерна  полная пе-
нетрантность и вариабельная  экспрессивность: 
от напоминающих экзему отдельных очагов до 
обширных поражений кожных покровов. Причиной 
БХХ являются мутации в гене ATP2C1, который 
кодирует АТФазу кальций-магниевого секреторно-
го механизма у человека [3, 4]. Механизм, посред-
ством которого мутировавший ATP2C1 вызывает 
акантолиз, до сих пор не установлен. Клинически 
заболевание проявляется чаще всего в возрасте 
30–40 лет в виде болезненных эрозий и шелу-
шащихся эритематозных бляшек в области есте-
ственных складок. Субъективно беспокоит силь-
ный зуд, приводящий к расчёсам и болезненным 
трещинам. На слизистых высыпания встречаются 
редко. Поражение складок сопровождается не-
приятным запахом. После заживления характерна 
гиперпигментация. Обострения заболевания воз-

никают обычно под воздействием повышенной ин-
соляции, потоотделения, трения, раздражающей 
терапии. Ремиссии могут быть от нескольких ме-
сяцев до нескольких лет. Гистологически БХХ име-
ет сходство с дискератозом Дарье: обнаруживают 
надбазальный акантолиз с образованием щелей, 
а в дальнейшем характерно формирование пузы-
рей с выступающими в их полость сосочковыми 
выростами дермы. 

Лечение БХХ представляет собой крайне слож-
ную задачу. Наружная терапия с использованием 
стероидных мазей в сочетании с антибактериаль-
ными препаратами даёт временное улучшение. 
При распространённых поражениях используют 
системные антибиотики, кортикостероиды, рети-
ноиды, однако их эффективность индивидуальна 
[9]. В последнее время описан хороший эффект 
такролимуса, также есть данные о положительном 
действии кальципотриола [2]. 

Возникновение множественных СК большин-
ство авторов рассматривает как синдром Лезера- 



Кубанский научны
й м

едицинский вестник, №
 5 (160), 2016 

159

Трелата, достаточно редкий дерматоз, предвеща-
ющий наличие или развитие злокачественного но-
вообразования внутренних органов. Несмотря на 
то что  крупные эпидемиологические исследова-
ния не позволяют достоверно отнести его к истин-
ным паранеопластическим дерматозам, описано 
много случаев его возникновения вместе с чёрным 
акантозом, у лиц молодого возраста, при диагно-
стированных опухолях внутренних органов [7, 9]. 
Другими возможными этиологическими фактора-
ми развития множественного СК считают генети-
ческую предрасположенность, вирус папилломы 
человека, нарушения углеводного обмена в виде 
гиперинсулинемии, иммунносупрессию [7, 10]. В 
зарубежной и отечественной литературе нам не 
встречалось описания клинических случаев соче-
тания БХХ и множественного СК. Приводим соб-
ственное наблюдение. 

Пациентка Г., 77 лет, обратилась на приём с 
жалобами на зуд и болезненность в местах высы-
паний в паховой области, на коже бёдер, в про-
межности. Из анамнеза: впервые высыпания на 
коже паховой области появились в 2007 году, в 
летнее время, через несколько недель после опе-
рации. По данным предоставленной медицинской 
документации, в мае 2007 г. пациентке была про-
ведена экстирпация матки с придатками по пово-
ду лейомиомы матки, рекомендовано наблюдение 
онколога. Высыпания на коже смазывала метилу-
рациловой мазью, вазелином, периодически стал 
беспокоить зуд. При обращении к дерматологу 
был поставлен диагноз «паховая эпидермофи-
тия», однако противогрибковая терапия усугубила 
кожный процесс и усилила зуд. При повторных об-
ращениях с диагнозами «контактный дерматит», 
«экзема», «кандидоз складок» проводилась де-
зинтоксикационная и десенсибилизирующая те-
рапия: кальция глюконат 10 % в/м, тиосульфат Na 
30 % в/в, антигистаминные препараты, витамины 
группы В в/м. Наружно  назначались кортикосте-
роидные мази – синафлан, флуцинар. Кратковре-
менный эффект от терапии сменялся рецидивом. 
Назначение терапии преднизолоном в дозе 30 мг 
с постепенным снижением дозы в течение 1 меся-
ца также не дало выраженного клинического улуч-
шения, кроме того, через несколько недель после 
окончания лечения высыпания распространились 
с пахово-бедренных складок на внутреннюю по-
верхность бедер, кожу живота. Из-за отсутствия 
улучшений пациентка полностью прекратила ле-
чение, самостоятельно смазывала высыпания в 
течение нескольких лет мазью левомеколь, ис-

пользовала циндол, гомеопатические мази. Лечи-
лась голоданием. Сильную болезненность и зуд 
в области поражений отмечала в летнее время.  
Около 5–6 месяцев назад заметила появление 
вначале единичных, а затем  множественных но-
вообразований на коже живота, под молочными 
железами, в подмышечных впадинах, медленно 
растущих и временами зудящих. Из сопутствую-
щих заболеваний: гипертоническая болезнь 2-й 
степени, риск 3, нарушение толерантности к глю-
козе, ожирение 1-й степени. В сентябре 2015 года 
была проведена эндоскопическая полипэктомия 
желудка. От контрольной ЭФГДС пациентка отка-
залась.

Аллергоанамнез не отягощен. Наследственную 
предрасположенность отрицает. 

При осмотре: процесс носит распространён-
ный воспалительный характер, с локализацией 
высыпаний на коже бедренно-паховых складок с 
переходом на внутреннюю поверхность бёдер, в 
складке на коже живота, в промежности и вокруг 
анального отверстия (рис. 1).

Рис. 1. Клинические проявления у пациентки с БХХ.

Высыпания представлены эритематозными 
участками с мелкими множественными влажными 
эрозиями, покрытыми серым, легко снимаемым 
налётом, с участками вегетаций. На коже внутрен-
ней поверхности бёдер кожа застойно-красного 
цвета, истончена, с телеангиэктазиями. Вокруг 
анального отверстия и в промежности – эритема-
тозно-сквамозные очаги, покрытые местами серо-
вато-розовыми корочками, с линейными трещина-
ми, с  неприятным запахом. Ногтевые пластинки 
на кистях и стопах истончены, слоятся с дисталь-
ного края. Волосы тусклые, седые. Из сопутству-
ющей кожной патологии обращает на себя внима-
ние наличие множественных себорейных кератом 
разных размеров, со склонностью к слиянию, в 
виде тонких, как бы приклеенных светло-коричне-
вых бляшек. Кератомы расположены  в складках 
под молочными железами, в паховой области, в 
крупной складке живота, подмышечных областях, 
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единичные элементы расположены на коже боко-
вых поверхностей туловища. На основании жалоб, 
анамнеза и клинической картины был поставлен 
предварительный диагноз: «болезнь Хейли-Хейли 
(?). Множественный себорейный кератоз (синдром 
Лезера-Трелата?)».

Для подтверждения диагноза с информирован-
ного согласия пациентки было проведено гисто-
логическое исследование биоптата кожи из очага 
поражения в паховой области. При морфологиче-
ском исследовании выявлено, что на фоне харак-
терных структур себорейного кератоза имелись 
множественные супрабазальные щели и пузыри с 
наличием в просвете акантолитических клеток. В 
единичных участках регистрировалось образова-
ние виллей, покрытых клетками базального слоя. 
Таким образом, гистологические изменения соот-
ветствовали доброкачественной семейной пузыр-
чатке Хейли-Хейли с центральными очагами себо-
рейного кератоза (рис. 2).

Рис. 2. Гистологическая картина пациентки с БХХ.

Результаты лабораторных исследований: в кли-
ническом анализе крови – эритроциты 3,2 x1012/л, 
Hb 110 г/л, СОЭ 35 мм/ч, остальные показатели в 
пределах нормы; клинический анализ мочи – без 
патологии. Биохимический анализ крови – холесте-
рин 7,1 ммоль/л, остальные показатели в пределах 
нормы; глюкоза капиллярной крови 6,9 ммоль/л. 

Была проведена терапия: доксициклин 100 мг 
2 раза в день – 10 дней, энтерол по 1 кап. 2 раза в 
день – 10 дней, цетрин по 1 кап. в сутки на ночь – 
10 дней. Наружная терапия: метрогил (гель), ги-
оксизон (мазь), далацин (гель). Значительная по-
ложительная динамика кожного процесса отмеча-
лась уже на 7 сутки терапии, при осмотре через 21 
день сохранялись единичные эритематозно-сква-
мозные очаги в складках живота; на месте бывших 

высыпаний в паховой области – участки гиперпиг-
ментации. 

Пациентке рекомендовано дальнейшее дис-
пансерное наблюдение  дерматолога и эндокри-
нолога. 

 
Обсуждение

Исходя из данных литературы, крайняя вари-
абельность клинических проявлений БХХ часто 
приводит к диагностическим ошибкам, заболева-
ние регистрируется как экзема, бактериальная или 
грибковая инфекция [9]. Описанный нами клиниче-
ский случай ещё раз демонстрирует сложность по-
становки диагноза БХХ и необходимость его под-
тверждения морфологически. Обращает на себя 
внимание развитие заболевания после оператив-
ного вмешательства (наследственная предраспо-
ложенность не установлена из-за отсутствия до-
стоверных сведений о родственниках),  неэффек-
тивность оральных кортикостероидных гормонов 
и выраженный положительный эффект от систем-
ной и местной антибактериальной терапии, что 
согласуется с данными других исследователей об 
индивидуальном ответе на терапию каждого паци-
ента с БХХ [2, 9]. Сопутствующий множественный 
СК, возникший у пациенки за короткий промежуток 
времени,  можно объяснить развитием наруше-
ний толерантности к глюкозе. Так, в зарубежной 
литературе встречается единичное наблюдение 
пациента с множественными СК на фоне сахар-
ного диабета 2-го типа без онкологической пато-
логии. Автор объясняет развитие множественных 
элементов СК  действием гиперинсулинемии на 
пролиферативную активность кератиноцитов [8]. 
Кроме того, в проведённом нами ранее обследо-
вании 70 пациентов с множественным СК инсу-
линорезистентность регистрировалась в 85,7 % 
случаев [1]. Однако, учитывая наличие  у пациент-
ки полипов желудка в течение последнего года,  
присутствие воспалительной реакции  ( повыше-
ние СОЭ  до 35м м/ч), нельзя исключить наличие 
невыявленного злокачественного новообразова-
ния внутренних органов. В этом случае увеличе-
нию пролиферативной активности клеток СК и их 
росту способствует  выработка клетками злокаче-
ственных опухолей эндогенных медиаторов, веду-
щими из которых являются трансформирующий 
и эпидермальный фактор роста [5]. Данную гипо-
тезу подтверждает наличие гиперэкспрессии ре-
цепторов эпидермального фактора роста (EGF-R) 
в СК у пациентов с аденокарциномой желудка в 
исследованиях Ponti G et al. [7] . 
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Таким образом, множественные элементы СК 
у пациентки в нашем клиническом наблюдении 
можно расценивать двояко – как синдром Лезера- 
Трелата или как следствие гиперинсулинемии.  
Интересен и факт расположения большинства 
кератом – внутри очагов хронической семейной 
пузырчатки Хейли-Хейли, что подтверждено мор-
фологическим исследованием. 
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Приведён случай рецидивирующей парасагиттальной менингиомы у мужчины 61 года. Заболевание клиниче-
ски проявилось генерализованным судорожным припадком и левосторонним гемипарезом. Гистологическое иссле-
дование выявило менинготелиоматозную менингиому (G1). Однако в течение следующих двух лет опухоль дважды 
рецидивировала. После третьей операции выявлена атипическая менингиома (G2).

Ключевые слова: рецидивирующая опухоль головного мозга, атипическая менингиома.
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A RECURRENT MENINGIOMA: CASE REPORT
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We report a case of recurrent parasagittal meningioma in a 61-year-old man. The disease was clinically manifested with 
general seizure and left hemiparesis. The result of the morphology was G1 meningioma. However, there were 2 recurrent 
tumors in the next 2 years. After the third surgery, the morphology shows atypical (G2) meningioma.
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