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Гангренозная пиодермия (ГП) относится 
к  группе нейтрофильных дерматозов с  не-
известной этиологией и  малоизученным 
патогенезом. У  детей ГП преимущественно 
ассоциирована с воспалительными заболева-
ниями кишечника (болезнь Крона и язвенный 
колит). К настоящему времени в мире описано 
355 случаев ГП, из них 15 – у детей с вовлече-
нием в  патологический процесс слизистой 
полости рта. Клинические проявления забо-
левания разнообразны и  зависят от формы, 
стадии и  сопутствующих условий. При такой 
редкой форме ГП, как вегетирующий пио-
дерматит  – пиостоматит, наблюдаются соче-
танные поражения слизистой полости рта 
и кожи. Авторы приводят данные по истории 

изучения заболевания, этиологии, патоге-
незу, факторам риска, клинической картине. 
Представлено описание редкого клиническо-
го наблюдения: тяжелой формы атипичного 
варианта ГП, вегетирующего пиодерматита  – 
пиостоматита, у ребенка 10 лет. Уникальность 
описанного наблюдения заключается в много-
образии клинических проявлений заболева-
ния, течение которого осложнилось развити-
ем келоидных рубцов и  частичной рубцовой 
сгибательной контрактуры верхних и нижних 
конечностей, формированием микростомы 
и  кахексии. Выявлена ассоциация вегетирую-
щего пиодерматита  – пиостоматита с  болез-
нью Крона. Отсутствие знаний клинических 
симптомов редкого заболевания привело 

к диагностическим ошибкам и поздней поста-
новке диагноза.
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К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е

Гангренозная пиодермия (ГП), или 
dermatitis ulcerosa, хроническая язвенная 
серпигинирующая пиодермия, молние-
носная язвенная пиодермия и  др.,  – ред-

кое хроническое воспалительное заболевание, 
относящееся к  группе нейтрофильных дермато-
зов и представляющее собой нейтрофильную ва-
скулопатию [1–3]. Впервые описана французским 
дерматологом L. Brocq в 1916 г. как phagedenisme 
geometrique. Позднее сотрудники отделения дер-
матологии клиники Майо (L.A. Brunstig и соавт., 
1930) ввели термин «гангренозная пиодермия», 
который употребляется и  в настоящее время [1, 
4, 5].

Точные эпидемиологические данные о  рас-
пространенности ГП неизвестны. В среднем забо-
леваемость составляет 3–10 случаев в год на 1 млн 
населения. Наиболее часто заболевание регистри-
руют в  возрасте от  20 до  50  лет, среди больных 
преобладают женщины, доля детей составляет до 
4% случаев от общего числа пациентов [1, 4, 6].

Этиология ГП дискутируется, а  патогенез до 
настоящего времени остается не установленным. 
В  основе патогенеза могут лежать первичные 

и  вторичные иммунодефицитные состояния [1, 
2, 5]. Кроме того, имеются данные, указывающие 
в качестве дополнительных патогенетических ме-
ханизмов формирование перекрестной реакции 
аутоантител, направленных на антигены, общие 
для кожи, кишечника и/или суставов и  других 
органов [2, 6, 7]. По данным ряда авторов, у боль-
ных ГП выявлялись разнообразные гематологи-
ческие заболевания (лейкозы, множественная 
миелома, моноклональная гаммапатия, лимфома, 
миелодиспластический синдром, Х-сцепленная 
агаммаглобулинемия), аутоиммунные заболева-
ния (ревматоидный артрит, синдром Шегрена, 
системная красная волчанка, аутоиммунный 
гепатит, васкулиты), заболевания опорно-двига-
тельного аппарата (эрозивный серонегативный 
артрит, не связанный с  HLA-B27 и  псориазом; 
серопозитивный спондилоартрит, олигоартрит), 
патология печени и желчевыводящих путей (ви-
русный гепатит C, склерозирующий холангит, 
перихолангит) и  другие висцеральные и  систем-
ные заболевания [8–10]. В каждом втором случае 
ГП ассоциировалась с воспалительными заболе-
ваниями кишечника  – язвенным колитом (ЯК), 
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болезнью Крона (БК) [1, 8, 9]. У ряда больных ГП 
прослеживается генетическая предрасположен-
ность, описанная в  контексте аутовоспалитель-
ных синдромов, таких как PAPA (стерильный 
гнойный артрит, ГП и  гангренозные акне), PASS 
(ГП, конглобатное акне, гнойный гидраденит, ан-
килозирующий спондилоартрит), PASH (гнойный 
артрит, акне, ГП и гнойный гидраденит) и PFAPA 
(лихорадка с афтозным стоматитом, фарингитом, 
шейным лимфаденитом) [11–13]. Крайне редко 
встречалась паранеопластическая ГП у  пациен-
тов с раком толстой кишки, простаты, молочной 
железы и бронхов [1, 4]. В некоторых случаях ГП 
развивается вследствие терапии определенными 
лекарственными средствами: ароматическими 
ретиноидами и биологическими препаратами [1, 
6]. Заболевание может возникать после перене-
сенных хирургических и пластических операций, 
на месте незначительных кожных травм [1, 2, 6].

В зависимости от клинической картины выде-
ляют следующие формы ГП: классическая (язвен-
ная), пустулезная, вегетирующий пиодерматит – 
пиостоматит (ВПП), буллезная и  поверхностная 
гранулематозная (злокачественная) [1, 2, 4].

Вегетирующий пиодерматит  – пиостома-
тит впервые описал F.H. Hallopeau в  1889  г. как 
pyodermite vegetante. Термин «вегетирующий 
пиостоматит» предложил F.P. McСarthy в 1949  г. 
[1, 7]. Отличительными особенностями ВПП от 
других форм ГП считаются тяжелые сочетанные 
поражения слизистой оболочки рта, кожи, вну-
тренних органов и систем [14–16].

У детей ВПП регистрируется крайне редко. 
В  текстовых базах данных медицинских публи-
каций E-library и PubMed мы встретили описание 
этой формы ГП всего у 15 больных в возрасте до 
17 лет [17–19].

По данным ряда авторов, ВПП расценивают 
в качестве маркера воспалительных заболеваний 
кишечника [7, 20]. У  детей (преимущественно 
у мальчиков) в 48–50% случаев ВПП регистриро-
вали при БК. Из них у  60%  больных поражение 
полости рта предшествовало заболеванию ки-
шечника [20, 21]. У  части детей наблюдали ассо-
циацию ВПП с ювенильным идиопатическим или 
гнойным артритом, васкулитами, акне, аутовос-
палительными синдромами, разнообразными 
гематологическими и  иммунными нарушения-
ми, гепатолиенальным синдромом, синдромом 
мальабсорбции с  дефицитом цинка, болезнью 
Бехчета [22–24]. Крайне редко фиксировали слу-
чаи идиопатического ВПП [1, 7, 18].

Клиническая картина ВПП характеризуется 
поражением кожи в  58–60% всех случаев [1, 14, 

16]. Поражения слизистой полости рта нередко 
сочетаются с  кожной симптоматикой [7, 18, 21]. 
Наиболее часто поражаются губы, десны, твер-
дое и мягкое нёбо, миндалины. Дно полости рта 
и  язык не вовлекаются в  патологический про-
цесс. Крайне редко могут поражаться слизистые 
оболочки глаз, носа. Поражения слизистой обо-
лочки полости рта характеризуются экзофитны-
ми округлыми или овальными пустулами с эри-
тематозным венчиком и  легко вскрывающейся 
покрышкой. Образовавшиеся эрозии и  язвы на-
поминают след улитки, и поверхность их со вре-
менем покрывается вегетациями. Субъективно 
пациентов беспокоит боль и/или дискомфорт 
разной степени выраженности при приеме пищи 
и/или разговоре [1, 7, 21]. Высыпания на коже, как 
правило, асимметричны, могут локализоваться 
на разных участках кожного процесса. Кожный 
процесс характеризуется эволюционным поли-
морфизмом. Сыпь представлена стерильными 
пустулами, папуло-пустулами с  воспалитель-
ным гало, везикулами и  толстыми, грубыми, 
многослойными корками. Высыпания склонны 
к слиянию и быстро трансформируются в вегети-
рующие бляшки, формирующие фигуры непра-
вильной формы [1, 18, 19].

Дифференциальный диагноз нередко ока-
зывается затруднительным и  может приводить 
к  диагностическим ошибкам. Клиническая кар-
тина ВПП может маскировать такие заболевания, 
как вегетирующая и вульгарная пузырчатка, бо-
лезнь Бехчета, эрозивно-язвенная форма красно-
го плоского лишая и др. [1, 9, 20].

Диагноз основывается на клинических дан-
ных, результатах патоморфологического ис-
следования и  лабораторных параметрах [6]. 
Гистологическая картина ВПП неспецифична 
и характеризуется поверхностным дефектом эпи-
дермиса, акантозом (увеличение количества кле-
ток и рядов шиповатого слоя эпидермиса), псев-
доэпителиоматозной гиперплазией, спонгиозом 
(межклеточный отек с  разрывом полудесмосом 
клеток мальпигиева слоя эпидермиса) с  эозино-
фильным или нейтрофильным инфильтратом, 
интра- и/или субэпидермальными нейтрофиль-
ными абсцессами. В  дерме отмечается плотный 
периваскулярный воспалительный инфильтрат 
из нейтрофилов, плазмоцитов и  лимфоцитов [1, 
2, 6]. В  периферической крови пациентов часто 
имеет место нейтрофильный лейкоцитоз и повы-
шенная скорость оседания эритроцитов (СОЭ) [1, 
2, 6].

К основным диагностическим критериям 
ГП, в  том числе ВПП, относят возникновение 
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быстро прогрессирующих болезненных язв, об-
разующихся вслед за незначительными травма-
ми (положительный феномен патергии); клини-
ческие особенности высыпаний (болезненные 
неправильной формы язвы с  элевирующими 
краями застойного фиолетового цвета), а  также 
отсутствие роста патогенной микрофлоры при 
бактериологическом исследовании высыпаний 
[1, 3]. Дополнительными критериями считаются 
характерные патоморфологические изменения 
в краевой зоне очага (нейтрофильная инфильтра-
ция с признаками васкулита); частые ассоциации 
с  ЯК, БК, ревматоидным артритом, болезнями 
крови и  другими аутоиммунными заболевания-
ми; отсутствие положительной динамики от тра-
диционной терапии антибиотиками и  другими 
препаратами; положительный ответ на систем-
ную терапию глюкокортикостероидами и  цито-
статиками [1, 3].

В настоящее время в терапии ГП не существу-
ет золотого стандарта. При ВПП используют аро-
матические ретиноиды, иммуносупрессивные 
и  цитостатические средства, системные глюко-
кортикостероиды, препараты цинка, биологи-
ческие препараты [1–3]. Рецидивы возникают 
в  30–40%  случаев и  провоцируются травмами, 
оперативными вмешательствами [1, 2, 6].

В качестве иллюстрации приводим клиниче-
ское наблюдение запущенного случая атипичной 
формы ГП, вегетирующего пиодерматита  – пио-
стоматита, у ребенка с тяжелыми осложнениями 
заболевания, возникшими вследствие несвоевре-
менно установленного диагноза.

Клиническое наблюдение
Больной  Х., мальчик (10  лет), направлен на консуль-
тацию в  ГБУЗ ПК «Краевой клинический кожно-ве-
нерологический диспансер» с жалобами на многочис-
ленные высыпания в  виде язв, покрытых толстыми 
корками, на коже туловища и конечностей, ограниче-
ние активных движений вследствие наличия грубых 
рубцов в  области крупных суставов конечностей, не-
возможность принимать твердую пищу из-за болез-
ненности и сужения ротового отверстия.

Из анамнеза болезни известно следующее. Болен 
с  3-летнего возраста, когда впервые появились об-
ширные язвенные дефекты на слизистой полости рта, 
возникшие через несколько месяцев после хирурги-
ческого удаления 6-го пальца левой стопы. С 5 лет от-
мечалось распространение патологических очагов на 
туловище, верхние и нижние конечности и перианаль-
ную область. Получал неоднократные курсы антибак-
териальной и противовирусной терапии – без положи-
тельной динамики.

Из анамнеза жизни известно, что ребенок от первой 
беременности, отягощенной акушерским анамнезом 
(угроза невынашивания, гестоз). В течение последую-
щих лет у пациента отмечались частые респираторные 
вирусные заболевания (ОРВИ, рецидивирующий лаби-
альный герпес), инфекционные болезни кожи и слизи-
стых (фурункулез, пиодермия).

При осмотре ребенка наблюдались распростра-
ненные симметричные высыпания с  локализацией 
на коже верхних и  нижних конечностей, в  области 
суставов и на коже туловища. Кожный процесс пред-
ставлен язвенными дефектами, диаметром 1–1,5  см, 
с  неровными, возвышающимися отечными краями 
синюшно-красного цвета. Большинство язв было по-
крыто вегетациями и толстыми рупиоидного характе-
ра корками. Вокруг корок располагались грубые, резко 
возвышающиеся, деформирующие кожу келоидные 
рубцы, а  также грыжеподобно возвышенные участки 
кожи от  1 до 3  см в  поперечнике, желтовато-белого 
цвета. При пальпации имело место ощущение прова-
ливания в подлежащие ткани – очаги вторичной ане-
тодермии (рис. 1–3). При осмотре слизистой в области 
щек и мягкого нёба отмечено несколько язвенных де-
фектов неправильной формы до 1,5 см в диаметре, по-
крытых фибринозным налетом. Отверстие рта резко 
сужено за счет сросшейся в углах рта красной каймы 
губ (микростома), пропускает только кончик шарико-
вой ручки (рис. 4).

Пациенту поставлен диагноз: гангренозная пио-
дермия, вегетирующий пиодерматит  – пиостоматит. 
Микростома. Келоидные рубцы. Частичная сгибатель-
ная контрактура конечностей.

Сопутствующий диагноз: гастроэзофагеальная 
рефлюксная болезнь, эндоскопически негативная. 
Хронический поверхностный гастрит с  повышенной 
кислотообразующей функцией. Хронический дуоде-
нит в стадии обострения. Реактивные изменения под-
желудочной железы. Аномалия развития желчного пу-
зыря (фиксированный перегиб). Лямблиоз кишечника 
(в анамнезе). Хронический неспецифический неязвен-
ный колит.

Пациенту проведено обследование: в  общем ана-
лизе крови уровень эритроцитов (5,0 × 1012/л), гемогло-
бина (149 г/л) и тромбоцитов (300 × 109/л) не нарушен. 
Установлено увеличение количества лейкоцитов 
(11,1 × 109/л) со сдвигом лейкоцитарной формулы вле-
во (эозинофилы  – 1%, палочкоядерные  – 4%, сегмен-
тоядерные – 80%, лимфоциты – 13%, моноциты – 2%) 
и  повышенная СОЭ (19  мм/ч). В  биохимическом 
анализе крови отмечено повышение уровня марке-
ра острого воспаления (C-реактивный белок  – 6  г/л, 
норма 0–4,5  г/л), понижение общего белка (45,7  г/л, 
норма 58–76 г/л), остальные показатели в пределах воз-
растной нормы (аланинаминотрансфераза – 25,3 Ед/л, 
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аспартатаминотрансфераза  – 19,5  Ед/л, билирубин 
общий  – 12,5  мкмоль/л). Анализ кала на скрытую 
кровь – отрицательный. Обнаружен высокий уровень 
кальпротектина в кале – 151,6 мкг/г (норма 0–50 мкг/г). 
Полуколичественным методом (иммуноферментный 
анализ) выявлены суммарные антитела к  антигенам 
Giardia lamblia в  титре > 1:40, а  также антитела к  гли-
адину (иммуноферментный анализ) в  низкой кон-
центрации (IgG  – 3,9  Ед/мл, IgA  – 5,9   Ед/мл, норма 
0–12,5 Ед/мл).

С целью дифференциально-диагностического по-
иска ребенку проведено углубленное лабораторно-ин-
струментальное обследование. При ультразвуковом 
исследовании сердца и  сосудов визуализировалась 
дополнительная хорда левого желудочка и  незначи-
тельная гипертрофия миокарда без гемодинамических 
нарушений. При электрокардиографии установлена 
синусовая тахикардия (частота сердечных сокраще-
ний 100–120 уд/мин, норма 75–95 уд/мин) с неполной 
блокадой правой ножки пучка Гиса и  увеличение 
потенциалов правого желудочка. Выявленные изме-
нения могут быть интерпретированы как аномалии 
(стигмы) развития соединительной ткани, возникшие 
внутриутробно.

При ультразвуковом исследовании органов 
брюшной полости установлены признаки гепато-
спленомегалии, аномалия развития желчного пу-
зыря (фиксированный перегиб) и  реактивные 
изменения поджелудочной железы. Для дифференци-
альной диагностики заболеваний желудочно-кишеч-
ного тракта и  верификации диагноза пациенту про-
ведена фиброэзофагогастродуаденоскопия с биопсией 
патологически измененных тканей. На основании 

данных фиброэзофагогастродуаденоскопии установ-
лен диагноз поверхностного гастрита и  катарального 
дуоденита. Патоморфологическое исследование сли-
зистой оболочки двенадцатиперстной кишки свиде-
тельствовало о  хроническом поверхностном воспа-
лении (поверхность слизистой сглажена, уплощена; 
отмечается гиперсекреция слизи, очаговая десквама-
ция эпителиальных клеток) с  выраженными склеро-
пластическими изменениями стромы (выраженный 
отек, полнокровие сосудов, диффузно-очаговые лим-
фоплазмоцитарные инфильтраты с  эозинофилами). 
В связи с частой ассоциацией ВПП с БК и ЯК ребенку 
проведена диагностическая колоноскопия [9, 24, 25]. 
При анализе данных исследования нижних отделов 
желудочно-кишечного тракта выявлены признаки 
хронического неспецифического воспаления толстой 
кишки (терминальный отдел подвздошной кишки изо-
гнут, конически сужен до 0,5 см; после илеоцекального 
клапана кишка сужена, местами имеет неровный кон-
тур, рельеф слизистой изменен, не исключается сим-
птом «булыжной мостовой»).

Учитывая многолетнее течение заболевания, по-
лиморфизм клинической картины, вовлечение в  па-
тологический процесс жизненно важных органов 
и  систем, ребенку дополнительно проведено молеку-
лярно-генетическое исследование в  лаборатории мо-
лекулярной патологии «Геномед», г. Москва (Illumine 
nextseg 500). По данным секвенирования ДНК выявле-
на гетерозиготная мутация в 38-м экзоме гена MYH7 
(сhr14^23883224C>Т, rs121913652), приводящая к заме-
не аминокислоты в 1883-й позиции белка (p.Glu1883Lys, 
NM_000257.3). Гетерозиготные мутации типа мис-
сенс в  гене MYH7 описаны у  пациентов с  семейной 

Рис. 1. Правая рука (область 
локтевого сустава). В очаге 
поражения – толстые рупиоидного 
характера корки, грубые, 
деформирующие кожу келоидные 
рубцы

Рис. 2. Правая нога (область 
коленного сустава). Патологический 
кожный процесс представлен 
рупиоидными корками, келоидными 
рубцами, очагами вторичной 
анетодермии

Рис. 3. На кожных покровах спины 
видны множественные язвы 
с отечными синюшно-красного 
цвета краями, толстые рупии, 
келоидные рубцы и очаги вторичной 
анетодермии

Рис. 4. Микростома
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гипертрофической кардиомиопатией типа  1 (OMIM: 
192600) и  дилатационной кардиомиопатией типа  15 
(OMIM: 613426). Мутация не зарегистрирована в кон-
трольных выборках «1000 геномов», ESP6500 и ExAC.

При патоморфологическом исследовании биоп-
тата кожи краевой зоны язвы верифицированы акан-
тоз, спонгиоз, интра- и  субэпидермальные нейтро-
фильные микроабсцессы в  эпидермисе с  плотным 
периваскулярным воспалительным инфильтратом из 
нейтрофилов, лимфоцитов и  плазмоцитов в  дерме. 
Вышеописанные изменения соответствуют дополни-
тельным признакам заболевания (нейтрофильная ин-
фильтрация с признаками васкулита).

Пациент получал лечение согласно основному диа-
гнозу. Ребенку было проведено пластическое устране-
ние микростомы. Лечение проводилось в соответствии 
со стандартом лечения детей с рубцовой деформацией 
лица. В  связи с  плохой переносимостью дегареликса 
(фармакологическое действие – цитостатическое и им-
мунодепрессивное) ребенку был назначен курс метил-
преднизолона (фармакологическое действие  – проти-
вовоспалительное и иммунодепрессивное) в дозе 16 мг 
(1 таблетка – 4 мг) в сутки перорально с тщательным 
вытитровыванием поддерживающей дозы (рекомен-
довано снижать дозу препарата на 1 мг в неделю). На 
очаги поражения кожи наносилась фузидовая кислота 
(мазь 2%) 2–3 раза в день, на слизистые полости рта – 
мазь сульфатиазола серебра 2–3 раза в сутки. Лечение 
дало хорошие результаты с  заживлением язв на коже 
и слизистой полости рта.

Обсуждение
Описанное клиническое наблюдение представ-
ляет собой атипичный вариант ГП  – вегетиру-
ющий пиодерматит  – пиостоматит у  ребенка. 
Уникальность клинического примера обусловле-
на тяжелым прогрессирующим течением заболе-
вания с  развитием частичной контрактуры ко-
нечностей, микростомы и  кахексии. Отсутствие 
знаний клинических особенностей заболевания 
и  междисциплинарного дифференциально-диа-
гностического поиска привело к  позднему уста-
новлению диагноза.

Клиническая картина ВПП у  ребенка пред-
ставлена распространенным поражением кожи 
с вовлечением в патологический процесс слизи-
стой полости рта, которые ранее расценивались 
врачами как отдельные самостоятельные забо-
левания (пиодермия, фурункулез, лабиальный 
герпес, стоматит и  др.). В  свою очередь, именно 
совокупность указанных клинических симпто-
мов является характерным признаком ВПП [7, 18, 
21]. Заболевание дебютировало с поражения сли-
зистой оболочки полости рта и  возникновения 

болезненных высыпаний (язвы с налетом фибри-
на) на внутренней поверхности щек и  мягкого 
нёба, при этом язык и дно полости рта в патологи-
ческий процесс не вовлекались. Указанная топо-
графия поражений соответствует клиническим 
проявлениям ВПП [1, 7, 21]. Установлено, что эф-
флоресценции появились спустя некоторое вре-
мя после операции (удаление 6-го  пальца левой 
стопы), что расценено нами как положительный 
феномен патергии  – основной диагностический 
критерий ГП [1, 2, 6]. Основными диагности-
ческими признаками были также клинические 
особенности высыпаний (болезненные язвы с не-
ровными, возвышающимися отечными краями 
синюшно-красного цвета), а дополнительными – 
нейтрофильная васкулопатия при патоморфо-
логическом исследовании, отсутствие положи-
тельной динамики от терапии антибиотиками 
и  положительный ответ на системную терапию 
глюкокортикостероидами [1, 3]. Обращает на 
себя внимание значительное уменьшение ро-
товой щели у  пациента и  рубцовые изменения 
слизистой губ, которые считаются тяжелым ос-
ложнением ВПП. Наряду с  типичным для ГП 
эволюционным полиморфизмом кожной сыпи 
у  ребенка наблюдались грубые келоидные руб-
цы с  частичной контрактурой конечностей. 
Вышеуказанные осложнения обусловлены мно-
голетним волнообразным течением заболевания 
и  отсутствием своевременной лечебно-диагно-
стической помощи. Кроме келоидных рубцов 
у  пациента отмечались очаги вторичной ането-
дермии, которые, как и  келоиды, возникали на 
месте разрешившихся элементов. Выявленные 
у  пациента дополнительная хорда левого желу-
дочка, полидактилия и  множественные рубцы 
кожи и  слизистых свидетельствуют о  систем-
ных аномалиях соединительной ткани. В  свою 
очередь, рецидивирующий афтозный стоматит 
с  повышением воспалительных маркеров крови 
(лейкоцитоз с  нейтрофильным сдвигом лейко-
цитарной формулы влево, увеличение СОЭ, по-
вышение C-реактивного белка) наблюдается при 
ряде аутовоспалительных заболеваний и синдро-
мов с  генетической предрасположенностью [13, 
26, 27]. Проведенное молекулярно-генетическое 
исследование пациента не выявило патогенных 
однонуклеотидных замен в генах, ассоциирован-
ных с данным заболеванием. Это говорит о том, 
что заболевание мало изучено и  редко встреча-
ется в популяции [17–19]. А обнаруженная пато-
генная однонуклеотидная замена в  гене MYH7 
описана только у  пациентов с  семейной гипер-
трофической кардиомиопатией и дилатационной 
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кардиомиопатией. Уникальность нашего кли-
нического наблюдения подтверждается отсут-
ствием генетической информации выявленной 
мутации в выборках большого объема («1000 ге-
номов», ESP6500 и ExAC).

ВПП принято расценивать в качестве маркера 
воспалительных заболеваний кишечника, наибо-
лее часто заболевание регистрируют у пациентов 
мужского пола с БК [7, 20, 21]. По данным диагно-
стической колоноскопии у нашего пациента уста-
новлено воспалительное заболевание кишечника: 
терминальный отдел подвздошной кишки изо-
гнут, конически сужен до 0,5  см; после илеоце-
кального клапана кишка сужена, местами имеет 
неровный контур, рельеф слизистой изменен, что 
соответствует топографо-анатомическому пора-
жению кишечника при БК [24]. Кроме того, высо-
кий уровень кальпротектина в кале – 151,6 мкг/г 
(норма 0–50  мкг/г)  – может также указывать на 
БК. Известно, что БК чаще дебютирует с  афтоз-
ного стоматита и сопровождается последующим 
вовлечением кожи в патологический процесс, что 
сопоставимо с  данными анамнеза заболевания 
наблюдаемого нами ребенка. Внекишечными по-
ражениями БК, описанными в литературе и вы-
явленными у  пациента, были гепатоспленоме-
галия, поверхностный гастрит и  ГП [24]. Таким 
образом, тяжелые поражения кожи и  слизистых 
в  нашем клиническом наблюдении допустимо 
расценивать как внекишечную форму мультиси-
стемного хронического идиопатического заболе-
вания кишечника – БК. Однако для верификации 

диагноза необходимо углубленное обследова-
ние ребенка в  гастроэнтерологической клинике. 
Дальнейшее ведение пациента заключается в дис-
пансерном наблюдении у  дерматолога и  гастро-
энтеролога с  коррекцией выявленной патологии 
и длительной поддерживающей терапией систем-
ными и наружными препаратами. Ребенку следу-
ет избегать механических травм и повреждений, 
в том числе запрещены инъекции лекарств во из-
бежание феномена патергии.

Заключение
Вегетирующий пиодерматит  – пиостоматит 
встречается крайне редко и характеризуется дли-
тельным упорным течением сложно диагностиру-
емого заболевания. Представленное клиническое 
наблюдение указывает на необходимость меж-
дисциплинарного комплексирования в  работе 
участковых педиатров, дерматологов, стоматоло-
гов, хирургов, инфекционистов и других специа-
листов. Для улучшения качества жизни пациента 
и прогноза заболевания чрезвычайно важно ран-
нее установление диагноза и своевременно назна-
ченное лечение. Врачам следует акцентировать 
внимание на появлении у пациента быстро про-
грессирующих болезненных элевирующих язв 
на коже и  слизистых оболочках, особенно после 
незначительных травм или операций (положи-
тельный феномен патергии), частых ассоциациях 
кожных поражений с  воспалительными заболе-
ваниями кишечника (БК) и  отсутствии положи-
тельной динамики от терапии антибиотиками. 
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Pyoderma gangrenosum (PG) belongs to the 
group of neutrophilic dermatoses with unknown 
etiology and poorly understood pathogenesis. In 
children, PG is primarily associated with inflam-
matory bowel diseases (Crohn's disease and ul-
cerative colitis). By now, about 355 PG cases have 
been described worldwide, including 15  children 
with the involvement of oral mucosa. Clinical man-
ifestations of the disease are diverse and depend 
on the form, stage and associated conditions. Such 
a rare PG as pyodermatitis-pyostomatitis vegetans 
manifests by combined lesions of the oral muco-
sa and skin. The authors present historical data 
on the investigation of the disease, its etiology, 
pathogenesis, risk factors, and clinical picture. 
A description of a rare clinical case of severe form 
of atypical PG, namely, pyodermatitis-pyostoma-
titis vegetans in a 10-year-old child, is presented. 
The unique character of the case is related to the 
variety of clinical manifestations and the clinical 

course complicated by the development of keloid 
and partial scar-related flexion contracture of the 
upper and lower extremities, the formation of 
microstoma and cachexia. The association of pyo-
dermatitis-pyostomatitis vegetans with Crohn's 
disease was found. The lack of awareness of the 
clinical symptoms of this rare disease has led to 
diagnostic errors and late diagnosis.

Key words: pyoderma gangrenosum, pyoderma-
titis-pyostomatitis vegetans, clinical manifesta-
tion, complications
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