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Хронический лимфоцитарный лейкоз (ХЛЛ) – 
онкогематологическое заболевание, возникающее 
вследствие мутаций в геноме В-лимфоцитов. Им-
мунные осложнения – наиболее часто встречающи-
еся осложнения ХЛЛ. К основным аутоиммунным 
осложнениям относятся – аутоиммунная гемоли-
тическая анемия (АИГА), иммунная тромбоцито-
пения (ИТП). АИГА развивается у 10–25% больных 
ХЛЛ. В основе патогенеза лежит образование ау-
тоантител, взаимодействующих с эритроцитами и 
индуцирующих их лизис через активацию системы 
комплемента. Диагноз устанавливается на основа-
нии признаков гемолиза и выявления в крови анти-
эритроцитарных аутоантител с помощью прямой 
пробы Кумбса. Лечение проводится высокими до-
зировками глюкокортикостероидов, анти-СD20-мо-
ноклональными антителами, цитостатиками. ИТП 
встречается реже, чем АИГА – в 2–3% случаев, но 
может быть опасней, чем АИГА из-за часто возника-
ющих жизненно опасных кровотечений или крово-
излияний в головной мозг, становящихся причиной 
смерти больных. В 1/3 случаев встречается сочетание 
АИГА и ИТП. Показанием к инициации терапии 
считается уровень тромбоцитов ниже 30х10*9/л 
или высокий риск жизнеугрожающих кровотече-
ний. Лечение аналогично лечению при АИГА. К 
более редко встречающимся осложнениям относят 
паранеопаластическую пузырчатку – аутоиммун-
ный дерматоз, встречающийся на фоне течения 

неопластического процесса. Патогенез пузырчат-
ки опосредован аутоантителами, направленными 
в основном против двух белков адгезии десмосом – 
десмоглеинов 1 и 3, которые присутствуют в коже и 
на поверхности слизистых оболочек. В клинической 
картине превалируют различные кожные высыпа-
ния (эритема, везикулы, буллы, папулы, бляшки) 
и поражения слизистых оболочек (стоматит, конъ-
юнктивит, эзофагит), наиболее редко встречается 
такое жизнеугрожающее проявление, как облите-
рирующий бронхиолит. Диагностика основана на 
выявлении специфических изменений по данным 
гистологического исследования биопсийного мате-
риала кожи (акантолиз в эпидермисе с образовани-
ем супрабазальных щелей, вакуольная дистрофия 
клеток базального слоя, экзоцитоз клеток воспали-
тельного инфильтрата), прямой реакции иммуно- 
флюоресценции биопсийного материала кожи (от-
ложение иммуноглобулинов G и/или С3 компонен-
та комплемента на поверхности кератиноцитов или 
вдоль базальной мембраны), иммуноферментного 
анализа сыворотки крови (определение циркулиру-
ющих иммуноглобулин G-антител к десмоглеину-1 
и десмоглеину-3). Лечение аналогично лечению при 
АИГА, ИТП.

Данная тема актуальна не только для таких узких 
специалистов, как гематологов и дерматологов, но и 
для терапевтов, к которым на прием могут прийти 
пациенты с большим спектром неспецифических жа-
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лоб, которые в конце концов могут оказаться именно 
аутоиммунным жизнеугрожающим процессом.

Клинический случай из практики: Пациент, 
51 год, с 2018 г. регулярно наблюдался у гематолога 
по поводу ХЛЛ, в лечении не нуждался. В феврале 
2025 г. отметил резкое увеличение лимфатических 
узлов шеи с обеих сторон, затрудняющее акты ды-
хания и глотания, а также отметил нарастающие 
симптомы опухолевой интоксикации. По данным 
проведенного контрольного обследования установ-
лена прогрессия заболевания, необходимость в ини-
циации специфической противоопухолевой тера-
пии. Выполнен первый курс иммунохимиотерапии 
по протоколу бендамустин + ритуксимаб, который 
пациент перенес удовлетворительно. Через 10 дней 
после выписки пациент отметил появление эрозий 
на красной кайме губ, пятнистые высыпания, корки 
на коже всего тела, отёк кожи век. К лечащему врачу 
по данному поводу не обращался. Самостоятельно 
обратился к дерматологу, выставлен диагноз: му-
козит слизистой губ, полости рта, глотки. Кожная 
токсичность. Рекомендована местная терапия гор-
мональными мазями, фукорцином. В марте 2025 г. 
пациент поступает для проведения второго курса 
иммунохимиотерапии. Параллельно с этим отме-
чает ухудшение самочувствия, отсутствие эффекта 
от назначенной дерматологом терапии. Прокон-
сультирован штатными дерматологами и офталь-
мологами: оба специалиста сошлись во мнении, 
что имеет место быть лекарственно-индуцирован-
ная реакция. К терапии добавлены системные глю-
кокортикостероиды, местные антибактериальные 

препараты. В связи с развившейся токсичностью 
принято решение отложить продолжение тера-
пии до стабилизации состояния. На фоне прово-
димого лечения наблюдается слабоположитель-
ная динамика. Во время пребывания дома в апре-
ле 2025 г. пациент отметил появление везикул на 
передней поверхности грудной клетки и живота. 
Сразу обратился за помощью к лечащему врачу. 
Незамедлительно госпитализирован в клинику 
кожных и венерических болезней с предваритель-
ным диагнозом: паранеопластическая пузырчатка? 
По результатам проведённого обследования были 
выявлены: повышенный титр антител к десмогле-
ину-3, гистологические изменения в биопсийном 
материале кожи, соответствующие паранеопла-
стической пузырчатке, отложения иммуноглобу-
линов G на биопсийном материале кожи методом 
прямой реакции иммунофлюоресценции. По 
результатам междисциплинарного консилиума с 
участием дерматологов, нефрологов инициирована 
терапия системными глюкокортикостероидами в 
дозировке 1,5 мг/кг/сутки, проводились процедуры 
плазмафереза, продолжена терапия основного за-
болевания иммунохимиотерапией в прежнем объ-
еме. Достигнут умеренно положительный эффект в 
виде разрешения кожных высыпаний, уменьшения 
выраженности поражения слизистых оболочек ро-
товой полости, глаз. По результатам выполненных 
четырех курсов иммунохимиотерапии достигнут 
стойкий положительный эффект. 

Таким образом, терапевтам, как врачам пер-
вичного звена, следует помнить, что следует обяза-

Рис. 1. Буллезные высыпания
Fig. 1. Bullous rashes

Рис. 2. Эритематозные высыпания
Fig. 2. Erythematous rashes
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тельно проводить дифференциальную диагностику 
между самостоятельными дерматологическими за-
болеваниями и вторичными кожными проявлени-
ями на фоне течения в том числе неопластических 
процессов.
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